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/ Klinické priznaky

KLINICKY DOTAZNIK SAGEL

MARFAN SYNDROM
A PRIBUZNA ONEMOCNEN(

Jméno a prijmeni pacienta:
Rodné cislo: Pojistovna:

Indikujici lékar:

RODINNA ANAMNEZA

Pozitivni Ectopia lentis Negativni

Dilatace korene aorty nebo disekce

0SOBNi ANAMNEZA

Diagnéza
Marfan syndrom Ehlers-Danlos syndrom (vaskularni/valvularni typ) Loeys-Dietz syndrom
Familiarni aneuryzma a disekce hrudni aorty jiné

Vypocet systemového skore

Disekce aorty pFiznak zapésti a palce

Ectopia lentis pfiznak jen zapésti

Systémové skore > 7 (viz tabulka vpravo) priznak jen palce

. pectus carinatum
Dilatace / aneurysma aorty . p
pectus excavatum nebo asymetrie hrudniku

Talipes equinovarus deformita kotniku

J Hypertelorismus plocha noha
pneumothorax

Kraniosynostoza
. dural ectasia
Rozstep patra .
protrusio acetabulae

Bifid uvula zkraceny horni segment téla oproti dolni

Modré skléry a rozpéti pazi vétsi nez vyska téla
skolioza

Arterialni tortuozita PR
thorakolumbalni kyfoza

Patent ductus arteriosus redukovana extenze loktd

Sametova / prusvitna kize obli¢ejové znaky (minimalné 3 z 5)
dolichocefalie malarni hypoplazie

Snadna tvorba modfin enophthalmos retrognathia

dolii sméfujici ocni Stérbiny
Rozsitené atrofické jizvy

strie

Spontanni ruptura organu myopie > 3 dioptrie

jiné: prolaps mitralni chlopné
Celkem

Zdroj: http://www.marfan.org/dx/rules
Faivre L. et al.: The new Ghent criteria for Marfan syndrome: what do they change?, Clin Genet 2012: 81: 433-442
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