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ngenesis imperfekta je dediché onemocneni

ve tkane — porucha tvorby kolagenu (porucha ,
5ti fibroblastu), ktere se projevuje zejmena krehkosti
3 tedy nasledne zvysenim nachylnosti kosti k

am Ci deformitam kostry.

IIIII

3 se 0 dedicnhost autozomalne dominantni

o Projevy: skolioza, trojuhelnikovita tvar, casté fraktury a
deformity kosti, lomivost zubu, ztrata sluchu

o Pritomneé mohou byt | vady kardiopulmonalniho systému



Projevy:

Osteogenesis Imperfecta: Features

Likely OI-111

Blue sclera

. . Pectus carinatum alar hypoplasi
Asymmetric chest, flaring b 4 i



Dve zakladni formy:

Casna forma

o Intrauterinné mnohocetne
zlomeniny

o Tézke formy — mrtve
narozeny plod

o zivé plody — snadno fraktury
kosti + deformity kosti

o postizene deti se dozivaji
cca dvou let

Pozdni forma:

o Projevuje se v detstvi

o mnohocetné fraktury i z
lehkych poraneni

o modre sklery

o ubytek/vymizeni fraktur v
puberte

o mozna skolioza



Lécba

o aplikace Ca a natrium floratum — malo prokazatelné vysledky
o léCba biofosfonaty — inhibice osteoklasticke resorpce kosti

o korekcni osteotomie, prevence fraktur

o léCba priciny nemoci vsak zatim neni




