Opis choroby *
Definicja

*|zolowane stwardniajgce zapalenie drog zétciowych noworodkéw jest rzadka, genetyczng
chorobg drég zétciowych, ktora charakteryzuje sie ciezkg cholangiopatig o poczatku w okresie
noworodkowym. Zachowana jest drozno$¢ przewoddw zotciowych i nie wystepujg zmiany skorne
o charakterze rybiej tuski. U pacjentéw obserwuje sie z6ttaczke, odbarwione stolce, powiekszenie
watroby i Sledziony oraz wysokie stezenie gamma-glutamylotransferazy w surowicy krwi. W
badaniu histologicznym watroby widoczne jest zwtoknienie w uktadzie wrotnym, proliferacja
przewodow, ztogi metalotionein w komérkach watroby oraz gromadzenie barwnikéw zo6tciowych
wewnatrz zrazikow watroby. U niektorych pacjentéw moze wystgpi¢ choroba nerek.
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