Novorozenecka cholestaza

Novorozenecka cholestaza je konjugovana
hyperbilirubinémie, ktera se objevi v prvnich mésicich Zivota
(tzn. v novorozeneckém obdobi nebo kratce po ném).
Cholestaza je dlsledkem snizené tvorby a/nebo vyluc¢ovani
Zlu¢i v dlsledku celé rady pricin.
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Cholestaza je definovana jako poskozeni vyluCovani Zluci na bilverdin reciktaza
podkladé poruchy intrahepatalni tvorby zludi,
transmembranového transportu zluci ¢i mechanické obstrukce
toku zluci. Biochemickym dilsledkem je zvySena sérova —+—— 1
hladina komponent Zludi, tzn. konjugovaného bilirubinu, ,( B ) (e S——
ZluCovych kyselin a/nebo cholesterolu. AL g

- 5 (redviny

mod

makrofig ve slezingd

(nekenjugovany|
| BILIRUBIN |

AMINOKYSELINY|

Konjugovana hyperbilirubinémie neboli pfima
hyperbilirubinémie (stanovovan prfimou van den Berghovou
reakci s diazotovanou kyselinou sulfanilovou) je definovdna
jako zvysend hladina konjugovaného/primého bilirubinu nad
17 pmol/L (1 mg/dl) pri celkovém bilirubinu < 85,5 pumol/L (5
mg/dl) ¢i nad 20 % pfi celkovém bilirubinu > 85,5 pmol/L (5
mg/dl).[!
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Pri¢iny novorozenecké cholestazy: Fyziologicky metabolismus hemu.

= Obstruktivni (bilidrni atrézie - progresivni idiopatické
onemocnéni extrahepatalnich Zlu€ovych cest; biliarni cysty; syndrom
zahusténé Zludi; zlu¢ové kameny ¢i sludge; tumory; neonatalni
sklerozujici cholangitida);

= Infekcni (cytomegalovirus, toxoplasmédza, rubeola, herpes, syfilis; - ]
méné casto echovirus, adenovirus, parvovirus B19, E. coli); [P ﬁ

= Metabolické/genetické, toxické, aloimunitni (Alagilldv syndrom; s
galaktosémie, tyrosinémie, progresivni familiarni intrahepatalni e E
cholestéaza, poruchy lipidového metabolismu, poruchy metabolismu - i
zlu¢ovych kyselin, mitochondridlni onemocnéni, deficit citrinu, deficit w
alfa-1 aptitrypsinu; ,AR,C syndrom - art,rogrypc’)za,vre,nélljl' dygfupkce, Novorozenecka hepatitida (video).
cholestaza; neonatalni hemochromatéza - gestacni aloimunitni
onemocnéni jater; cysticka fibréza; onemocnéni jater asociované se
selhanim streva - intestinal failure-associated liver disease, IFALD; Bumky  Ateesin
idiopatickad neonatalni hepatitida). ety -
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Klicova je Casna diagnostika bilidrni atrézie, u které casna chirurgicka
intervence zlepSuje progndzu. Stejné tak je ddlezitd ¢asna diagnostika
[éCitelnych pficin - tyrozinémie, galaktosémie, hypotyroidismus a
infekce.[?!

Od kazy Biliary atresia (video).
Souvisejici ¢clanky
= Hyperbilirubinemie novorozenct a kojencd
Externi odkazy
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