Colestaza Intrahepatica
Fawmiliala Progresiva

(PFIC)

Ghid informativ pentru asistente
medicale comunitare

In aceastd afectiune, bila nu este eliminata corect
din celulele hepatice si se acumuleazd in ficat,

In timp, aceasta acumulare produce inflamatie si
leziuni hepatice progresive, care pot duce la ciroza si
insuficienta hepatica inca din copildrie.

Colestaza intrakepatica
familiald progresiva (PFIC)
este o boali geuetica rari care Boala este mostenitd genetic (autosomal recesiv) si

afecteazii ficatul copiilor. apare aproximativ (a 1 din 50.000—100.000 de
' nou-nascuti,
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Semne si simptome care trebuie recunoscute

Prurit (mdwncarime severa)

Este cel mai frecvent si cel mai deranjant simptom.
Copilul se scarpina constant, inclusiv noaptea.

Mancarimea wu se amelioreaza prin scarpinat.

Pot apdrea leziuni ale pielii din cauza gratajului. Scaunele pot fi
Determing insomnie, iritabilitate si oboseald. decolorate sau grase.
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Diaguosticul este pus de medicul svecua!i.sf
(gas‘l’roev\ferolog/hepafolog pediatru) si include:
examen clinic
analize de saunge )
evaluare imagistica (ecografie abdowinald)
. uneori biopsie hepatica . )
- k . testare genctici (confivmd tipul exact de boald) /




Probleme de crestere Abdomen warit

Copilul nu ia in greutate corespunzator. —
Poate avea deficit de vitamine (A, D, €, K) .

Ficatul si splina pot fi marite.
Poate aparea distensie abdominald

Oboseala constanta

Copil apatic, cu tolerantd scdzuta (a efort

Tngélbenirea pielii si a ochilor.
Poate persista dupd perioada ueonatala.

Al
(® & &= © )
Posibile complicatii Tratamentul este sfabi‘l‘if
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’ i clude:
Fard tratament si wouitorizare adecvatd, boala de lMlec §| poafe n

poate evolua citre:

. medicamente pewtru reducerea acizilor biliari
¢irozd hepatica . tratament pewtru controlul pruritului
insuficientd hepatic . suplimente cu vitamine
necesitatea transplantului hepatic

dietd adaptata '
k . i cazuri severe, transplant hepatic

* W unele forme, rise crescut de cancer hepatic J
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Semnale de alarma — necesita
trimitere urgenta catre medic

- prurit intens care afecteazd calitatea somuului
« scaune decolorate

« persistenta icterului
« somuolentd excesivi

- abdomen foarte marit
febra asociatd cu stare generald alterata
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Pentru informatii medicale suplimentare puteti folosi adresa: medinfo.ro@ipsen.com
Reactiile adverse suspectate se pot raporta si catre
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Telefon: +40 21 231 27 20, Fax: +40 21 231 13 23;
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