Ehlers-Danlosuv syndrom

Ehlers-Danlostiv syndrom je souhrnné oznaceni pro skupinu
onemocnéni pojivovych tkani. Z genetického pohledu jde o heterogenni
skupinu chorob, podminénych mutacemi v nékolika r@iznych genech
(kédujicich vybrané podjednotky kolagenu). Dédi¢nost klasické formy
onemocnéni je autosomalné dominantni (OMIM 130000 (https://omim.org/
entry/130000)).

Do obrazu syndromu patfi hypermobilita, subluxace, dislokace a _f'[
chronicka bolest kloubd, chronickd /| Gnava, zhordené hojenti, zvy3ena

krvécivost, hyperextenzibilita k(ize; kromé toho mohou vyskytovat
vrozené srdecni vady, skoliéza, gastroparéza, neuropatie, Chiariho
malformace, Tarlovovy cysty, syndrom fixované michy a POTS (Postural
orthostatic tachycardia syndrome). V cévnim systému se tento syndrom
mUze projevovat postizenim ascendentni aorty, na které vznikaji
aneuryzmata a disekce.

vs v

Mezi komplikace syndromu patri ¢asnd osteoartréza, spontanni
pneumotorax, ruptura strev ¢i délohy.

Podobnymi diagnézami ze skupiny vrozenych poruch pojivové tkané jsou
Marfan@v syndrom, Loeys-Dietz(lv syndrom, cutis laxa, osteogenesis
imperfecta a Stickler@v syndrom.

Odkazy

Souvisejici ¢clanky
= Marfandv syndrom
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