Blochuv-Sulzbergliv syndrom

Synonyma: Incontinentia pigmenti, melanoblastosis Bloch-Sulzberg,
SiemensUv-Blochlv-Sulzberglv syndrom, melanoblastosis cutis linearis
sive systematica, naevus pigmentosus systematicus.

Pojmenovan podle Svycarského dermatologa Bruna Blocha a amerického
dermatologa Mariona Baldura Sulzberga.!!!

Genetika:

= OMIM: 308300 (http://omim.org/entry/308300)

= Choroba je zplsobena mutaci v genu /KBKG (NEMO) v oblasti Xq28.

= Dédi¢nost: X-vdzand dominantni, letdIni pro muzské pohlavi,
variabilni exprese u zenského pohlavi (diky ndhodné inaktivaci X-
chromozomu).

Charakteristika:

skoficové Spinavé symetrické kozni skvrny na bocich,
alopecie,

dystrofie nehtd,

defekty zubd,

zékal rohovky,

mikrocefalie.
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MUzete se pridat k jeho autorlim (https://www.wikiskripta.eu/index.php?title=Bloch%C5
] %AFV-Sulzberg%C5%AFv_syndrom&action=history) a jej.

O vhodnych zméndach se Ize poradit v diskusi.
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