Izolowane stwardniajace zapalnie drog zotciowych
noworodkow
Kod Orpha: 480556 Kod OMIM:

Opis choroby *

Definicja

*|zolowane stwardniajgce zapalenie drog zotciowych noworodkéw jest rzadka, genetyczng
chorobg drég zotciowych, ktéra charakteryzuje sie ciezkg cholangiopatig o poczatku w okresie
noworodkowym. Zachowana jest droznos$¢ przewodow zétciowych i nie wystepujg zmiany
skorne o charakterze rybiej tuski. U pacjentéw obserwuje sie zo6ttaczke, odbarwione stolce,
powiekszenie watroby i Sledziony oraz wysokie stezenie gamma-glutamylotransferazy w
surowicy krwi. W badaniu histologicznym watroby widoczne jest zwtdknienie w uktadzie
wrotnym, proliferacja przewodow, ztogi metalotionein w komorkach watroby oraz
gromadzenie barwnikdéw zétciowych wewnatrz zrazikéw watroby. U niektorych pacjentow
moze wystgpic¢ choroba nerek.

Dane

Klasyfikacja
Choroba

Kod ORPHA Kod OMIM Kod ICD10
480556 - K83.0

Kod ICD11

*Zrodio

orphanet

Rozszerzony opis choroby

Brak opisu rozszerzonego dla tej choroby. Opracowanie w toku.
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