Opis choroby *
Definicja

Rzadka choroba watroby charakteryzujaca sie naktadaniem sie pierwotnego zapalenia drég
z6tciowych i/lub pierwotnego stwardniajgcego zapalenia drog zo6tciowych z autoimmunologicznym
zapaleniem watroby, definiowana obecnoscig co najmniej dwoch z trzech uznanych
biochemicznych, serologicznych i histologicznych kryteriéw kazdej z tych chordéb. Poczatek
naktadajgcych sie choréb moze by¢ rownoczesny lub sekwencyjny, ze zmiennym odstepem czasu,
do kilku lat. Wiek zachorowania, predyspozycje zwigzane z ptcig oraz fenotyp kliniczny sa
odmienne w przypadku kazdej z w/w chordéb, a obraz kliniczny obejmuje spektrum od choroby
bezobjawowej lub niespecyficznych objawdw, takich jak zmeczenie, bole stawdw i Swigd, do
utrwalonej marskosci watroby i dekompensacji, a takze ostrego, piorunujgcego zapalenia watroby
i niewydolnosci watroby. Czesty jest zwigzek z pozawgtrobowymi chorobami
autoimmunologicznymi.
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Klasyfikacja Synonimy

Choroba Overlap syndromes of autoimmune liver
diseases
PBC/PSC and AlH overlap syndrome
Overlap syndromes of autoimmune liver
diseases
PBC/PSC and AlH overlap syndrome
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