Kindlerov syndrom

Alzbeta Hrebenarova, F15247



Prejavy

* Ochorenie sa zvyc€ajne prejavuje pri narodeni pluzgiermi na kozi, ktory
je na koncatinach vyraznejsi, v dospelosti su zriedkavé. So zvysujucim
sa vekom sa pozoruju dalSie kozné nalezy ako fotosenzitivita s
erytémom, fotosenzitivne pluzgiere z detstva. Pluzgiere ovplyvnuju aj
sliznice — chronicka gingivitida a paradontitida, dysfagia pazeraka a
analne stendzy a urogenitalne krvacanie. Pacienti s Kindlerovym
syndrdmom maju vyssiu nachylnost na kancerogénne ochorenia

dlazdicového epiteliu, u pacientov starsich ako 45 je pravdepodobnost
rakoviny az 70%.



Etiologia

* Kindlerov syndrom je sposobeny stratou funkénych mutacii na géne
kindlin-1 (FERMT1;20p12.3), Co spésobue chbnu expresiu homologu
rodiny fermitinov 1 (kindlin-1), o je zlozka bunkovych Ustrednych
kontaktov.




Liecba

* Ochrana pluzgierov pomocou ochrannej vyplne pokozky. Zaistenie

ochrany prec
baldnikovej d

vyzaduje dos

fotosenzitivitou a stresy ezofagu su lieCené pomocou
ilatacie a fluoroskopického vedenia. V€asna diagnoza si
edné a pravidelné sledovanie v dospelosti.



Zdroje:

* http://www.orpha.net/consor/cgi-
nin/OC Exp.php?Ing=EN&Expert=2908

* https://emedicine.medscape.com/article/1118967-overview
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