




بینروبیلیافزایشعنوانبهکنژوگهروبینمیبیلیهیپر▪

ازبیشتراینکهشرطبهاستmg/dl1/5ازبیشترمستقیم

.باشدتوتالروبینبیلیغلظت10٪



یلیبکبدیترشحدراشکالازکنژوگهروبینمیبیلیهیپر▪

.شودمیناشیصفراداخلبهکنژوگهروبین

نایراکنژوگهروبینمیهیپربیلیکلموارددرصد80تا60▪

:دهندمیتشکیلبیماریدو

نوزادیایدیوپاتیکهپاتیت

صفراویآترزی



طولژوگهکنروبینمیهیپربیلیصورتبهنوزادیایدوپاتیکهپاتیت▪

:نباشدهمراهزیرمواردباکهشودمیتعریفایکشیده

علایم(stigmata)ژنرالیزهویروسیبیماریآشکاروواضح.

شناساییقابلعفونیعواملازشواهدی.

کبدیدربیوپسیخاصمتابولیکناهنجاری

هایلولسبههپاتوسیتهاگسترهتبدیلباكهایدیوپاتیکهپاتیت

نوعاینبهعلتهمینبهوشودمیمشخصایهستهچندبزرگ

neonatalهپاتیت، giant cell hepatitisشودمیگفتهنیز.



درهمچنینومتعددارثیمتابولیکاختلالاتدربیماریاین▪

.شودمیدیدهعفونتهاازبعضی

.داردوجودالتهابوهپاتوسیتهانکروزمعمولااً▪

اختصاصیآمیزیرنگهپاتوسیتها،کاهشدادننشانبرای▪

Silverمانند Impregnationاستضروری.

.باشدگذرااستممکنالتهابونکروز▪

.مانندمیباقیسالهاحتیوماههابرایGiantهپاتوسیتهای▪



:شودمیتعریفزیربصورتکبدیخارجصفراویآترزی▪

مجراًیاًفقدانًآشکارًهمهًیاًبخشًهاییًازانسدادً

سیستمًصفراویًخارجًکبدیً



استممکناولیهدرمراحلهابیماریازگروهدواینافتراق▪

.باشددشوار

دقیقوهنگامزودتشخیصمناسب،درمانانتخاببرای▪

.استضروری

مهنگازودجراحیمداخلهنیازمندکبدیخارجصفراویآترزی▪

سیروزازناشیمرگبهمنجراینصورتدرغیرواست

.شودميزندگیاولسال3درصفراوی

.نیستمعلومنوزادی،ایدیوپاتیکهپاتیتآگهیپیش▪



احتمالودارند(Poor)بدیآگهیپیشفامیلیال،موارد▪

.باشدمیدرصد30ازکمتربهبودی،

65حدوددر،(Sporadic)گیرتکموارددربهبودیاحتمال▪

.استدرصد83تا

هنوزصفراویآترزیونوزادیایدیوپاتیکهپاتیتعلل▪

.استنامعلوم



آنومالییکازناشیصفراوی،آترزیدیدگاه،یکطبق▪

کانالیزاسیونعدمبهکهباشدمیسادهمادرزادیوتکاملی

.شودمیمنجرصفراویمجرای

.باشدنمیدفاعقابلحاضردرحالدیدگاهاین▪

صورتبهنوزادیهپاتیتوصفراویآترزیموارد،دراکثر▪

هباکتسابیآنهادویهروافتندمیاتفاقایزولهاختلالات

.آیندمیحساب



مییاکتسابصفراوی،آترزیموارداکثرکهمطلبایندرتائید▪

:کرداشارهزیرمطلب2بهتوانمیباشند

دمتولمردهکههاییجنیندرصفراویآترزینشدنگزارش

.اندشده

اًهمراهی دیگرهایناهنجاریباآترزینادرنسبتا



راصفدرجریانکاملانسدادازبالینیشواهدزردی،اولیهمراحلدر▪

نمیدیده(رنگبدونمکونیومیاAcholic))فاقدمدفوعمانند)

.شود

2تامعمولااًکنژوگههیپربیلی(Acholic)صفرافاقدمدفوعشروع▪

.افتدمیتاخیربهبیشتریاهفتگی

یتهپاتبالینیتظاهراتبهاستممکنهپاتوسیتهابهاولیهصدمه▪

.شودمنجرنوزادی

بهتواندمیصفراکیسهوMajorصفراویمجرایبهصدمه▪

.شودمنجرصفراویآترزی



ایکبدیخارجصفراویدرسیستممیکروسکوپیتغییرات▪

یممشاهدهپروسیجركازاییحیندرکهشدهفیبروزبقایای

:استزیرتغییراتازایزنجیرهکنندهمطرحقویااًشود،

حادکلانژیت

نکروز

التهاب

رژنراسیون

انسداديفیبروز



▪Reovirus Type برایاتیولوژیکعاملیکعنوانبه3

مطرحنوزادیهپاتیتهمچنینوکبدیخارجصفراویآترزی

.است

وکاهشدرRubellaوCMVماننددیگرهایویروس▪

.دارندنقشکبدیداخلصفراویمجاریتخریب

.داردفامیلیبروزموارد،درصد15تا10درنوزاديهپاتیت▪

دهنشمشاهدهکبدیخارجصفراویآترزیازفامیلیموردهیچ▪

.است



شیوع18تریزومیبهمبتلایاندرهابیماریایندویهر▪

.دارندبیشتری

سندرومباموارددرصد15تا10درصفراویآترزی▪

Polysplenic-Heterotaxia Synاستهمراه.



:ازعباتندسندروماینهایویژگی▪

شکمیارگانهایجابجایی(Situs Inversus)

Malrotationهاروده

متعددطحال

درمرکزکبدگرفتنقرار(Centrally Placed)

عروقیوریویقلبی،متعددماسیونهایمالفور

تحتانیاجوفوریدفاقداغلب(Ivc).







لد،توبدودرنوزادیهپاتیتدچاربیمارانازکوچکیبخشدر▪

ردکنژوگهروبینبیلیغلظتافزایشباکهداردوجودزردی

.شودمیمشخصنافبندخون

آندرکهکبدیخارجصفراویآترزیازموردیهیچکنونتا▪

باشدشدهیافتنافبندخوندرمستقیمروبینبیلیافزایش

زندگیاولهفته6تا2بینمعمولااًزردیواستنشدهگزارش

.شودمیآشکار،

یمادراردرروبینبیلیوجودعلتبهپوشک،تیرهزردرنگ▪

.باشد



آترزیدرهمونوزادیهپاتیتدرهماستممکنهپاتومگالی▪

.شوددیدهصفراوی

میدیدهشایعتریطوربهنوزادیهپاتیتدراسپلنومگالی▪

.شود

وزسیرنشانهمعمولااًصفراویآترزیدراسپلنومگالیوجود▪

.است

آترزیدرهمونوزادیهپاتیتدرهمصفرا،فاقدمدفوع▪

.شودمیمشاهدهصفراوی



وبودهگذرا(Always)همیشهنوزادیهپاتیتدریافتهاین▪

.است(Incomplete)ناکامل

رزیآتبینروتینآزمایشگاهیوبالینیهاییافتهبامعمولا▪

.دادافتراقتواننمینوزادیهپاتیتوصفراوی

اًهاآلفافیتوپروتئین▪ اتیتهپبهمبتلابیمارانسرمدرغالبا

صفراویدرآترزیاستممکنولیشود،مییافتنوزادی

.نشوددیده



یصفراومجاریبازبودنارزیابیبرایاعتمادقابلروشیک▪

.باشدمیHIDAاسکنازاستفادهکبدی،خارج

ارجخانسدادبااینکهبرایکبدی،داخلکلستازشدیدموارددر▪

ازآزمایش،ازقبلروز7تا3ازتوانمینشوداشتباهکبدی

داخلتازکلسدرراایزوتوپترشحتاکرداستفادهفنوباربیتال

.کندتحریکشدیدکبدی

.باشندNPOتزریق،ازبعدساعت2تاقبلساعت1ازباید▪

.رودمیبکارنوزادیکلستازارزیابیدرسونوگرافی▪



لداخعلتدهندهنشانمعمولااًطبیعی،صفرایکیسهمشاهده▪

.استکلستازبرایکبدی

دیدهنیزکبدیخارجصفراویآترزیدرتواندمیحالتاین▪

.نیستاعتمادقابلنشانهیکبنابراینشود،



(درصد95تا90)موارددراکثرپوستراهازکبدیبیوپسی▪

تهپاتیبهمبتلانوزاداننتیجهدر.شودمیتشخیصباعث

.داردمیمصونضروریغیرجراحیعملازرانوزادی

:ازعبارتندنوزادیهپاتیتدرکبدیبیوپسیهايویژگی▪

ارد،موبعضیدروهپاتوسیتهااندازهدرتوجهقابلنظمیبی

(Giant)پیکرغولبزرگهایهپاتوسیت

آلودهکفمعمولااًآنهاسیتوپلاسم(Foamy)حاویوبوده

.استصفراویپیگمانهای



برابردرنسبتوتعدادنظرازصفراویکانالیکولهای▪

.دهندمینشانکاهشبزرگ،هپاتوسیتهای

همهدرتقریباوشودمییافتوفوربهالتهابونکروز▪

.داردوجوداستخوانمغزازخارجدرخونسازیموارد،

.شودیافتاستممکنهمصفراویآترزیدرهایافتهاین▪

ویصفراآترزیازنوزادیهپاتیتافتراقباعثکهاییافته▪

هپاتیتدرصفراویمجاریتکثیرنسبیفقدانشود،می

.باشدمینوزادی



وجودپورتالصفراویمجرایبهالتهابیصدمهازشواهدی▪

.دارد

استممکنشودمیگرفتهماهگی3ازپسکههاییبیوپسی▪

یافیبروزعوض،درودهدرانشاناندکینکروزوالتهاب

.شوددیدهسیروز

کنندهمطرحکهشودمیدیدهتغییراتیصفراویآترزیدر▪

می(صفراویخارجاکثرااً)ماژورصفراویمجاریدرانسداد

.باشد



Portalمورد3حداقلبایدبررسی،برای▪ Tractداشتهوجود

.باشد

نشانراتکثیرازدرجاتیهاTractهمهصفراوی،درآترزی▪

.دهندمی

نیکانوتجمعاتحاویوکردهپیدایافتهمتسعظاهری،مجاری▪

.باشندمیصفرااز



شکلیبددچاروفوربههاDuctuleومجاریبعدااً▪

(Distorted)شوندمی.

استممکنکبدی،خارجصفراویآترزیبعدیمراحلدر▪

جایگزینکلاژنیفیبرهایتوسطوشدهناپدیدداکتولیاپتیلیوم

.شود

ميمنجرPortalصفراویمجاریثانویهکاهشبهپدیدهاین▪

.شود



به(ثانویهچهواولیهچه)صفراویمجاریگستردهکاهش▪

یا(اولیهصفراویسیروز)PBCمشابهبالینیسندرومبروز

:شودميمنجر(PSC)اسکلروزانکلانژیت

کلسترولمیهیپر

گزانتوما

خارش

تغییرصفراوی،آترزیبیمارانازسومیکحدودتعداددر▪

.شودمیدیدهپیکرغولهایسلولبههپاتوسیتهاشکل



جایگزینینیازمنداغلبکهاستحمایتیصورتبهدرمان▪

.(KوDخصوصبه)هستندچربیدرمحلولویتامینهای

بهتواندمیواستشایع(بالینیتحت)Subclinicalریکتز▪

.شودفسفاتازآلکالنسرمیغلظتافزایش

کمرنگخیلییا(Acholic)صفرافاقدمدفوعماندنباقی▪

(Very Pale)عدبمستقیمبیلیتوجهقابلکاهشعدمباهمراه

یبررستکراربرایاندیکاسیونیعنوانبهبایدراماه1از

.گرفتنظردرکبدیبیوپسیجملهازبالینی



بهکه)کاملانسدادونوزادیهپاتیتکهبیمارانیندرتبه▪

ممکندارند،(دهدمینشانراخودصفرافاقدمدفوعشکل

حیندر)،CholangiographyOperativeازپساست

.کنندپیدابهبودیسرعتبه(جراحي



Flashing)شدنشستهدلیلبهاحتمالااًپدیدهاین▪ Out)

دنبالهبوکبدیخارجصفراویدرسیستمیافتهرسوبصفرای

.باشدميانسدادرفعآن

دیدهاستممکننیزشدیددهیدراسیونیاCFدروضعیتاین▪

.شود

دکنمیمطرحراکلدوککیستاحتمالمدفوع،رنگدرنوسان▪

جراحیطریقازآندرمانوسونوگرافیباآنتشخیصکه

.است



قرار(Exploratory)تجسمیلاپاراتومیتحتبایدبیمار▪

.گیرد

بهکبدیخارجضایعهتاشودانجامکلانژیوگرافیاستلازم▪

.شودمعلومنیزضایعهوسعتوبرسداثبات

هیچآترزی،بهپروگزیمالصفراوی،آترزیموارداکثردر▪

.نداردوجودGrossصورتبهمشاهدهقابلبازمجرای

ماهدرچندولیهستندرنگزرددرمان،عدمدرصورتبیماران▪

.رسندمینظربه(Well)خوبزندگیاول



کنندمیوپسرفتشدهحالبدسریعخیلیسیروز،ایجادازبعد▪

م،هیپراسپلنیآسیک،پورت،فشارافزایشمانندعلایمیو

.کنندمیپیداخونریزیوعفونت

درحالآنازهاییVariantionیاکازاییانتروستومیپورتو▪

.شودمیانجامپزشکیمراکزدراکثرحاضر



تخلیهمجددبرقراریجراحی،اصلاحبرایاولیههدف▪

جراحیماهگی3ازقبلکهنوزاداناکثردرکهاستصفراوی

قطعیبهبودیمیزاناماشودمیحاصلهدفاینشوند،

(Cure Rate)همچنانPoorاست.

راویصفتخلیهعلیرغمشوند،میجراحیکهبیمارانیاکثردر▪

اًوشودمیزیادفیبروززمان،باگذشتکافی، یروزسبهنهایتا

.گرددمیمنجر



امدپیتوانندمیجراحیزمانسنبجزکهدیگریهایفاکتور▪

:ازعبارتنددهندقرارتاثیرتحتراجراحی

نبودنیابودنبازواندازه(Patency)مجاری

کبدنافبرشدرمیکروسکوپی

اپیتلیومیپوششوجودIntact(نخوردهدست).



.استصفراویآترزیقطعیدرمانارتوتوپیک،کبدپیوند▪

،1981ازاستروئیدباودرمانAسیکلوسپورینورودبا▪

.باشدمیبهبودیدرحالSurrivalبهمربوطآمارهای



بادیهاییآنتازاستفادهباكبديبیوپسيدرتشخیصيژنهايآنتي▪

Immunoآمیزیرنگومونوکلونال Cytochermical

:ازتندعبارشدهشناسایینوزادیهپاتیتباارتباطدرکهارگانیسمهایی▪

Treponema Palidumلیستریاهایوگونه

همچونویروسهاییRubellaوCoxsackie

هرپسگروه(CMV,Varicello-Zoster,Herpes Siplex)

آدنوویروسو

توکسوپلاسماآیوپروتوزGondiiداردنقشنیز.



:افتدمیاتفاقطریقدوازجنینیهایعفونت▪

جفتانتقالطریقاز

آمنیوتیکمایعروندهبالاعفونتراهاز

انتقالزایمانحیندرعفونتاستممکنموارددربرخی

(واژنمحتویاتبلعیاآسپیراسیون).یابد

دوجوجنرالیزهعفونتازهایینشانهبیماران،ازدربسیاری▪

.دارد



استكایدیوپاتینوزاديهپاتیتمشابهآزمایشگاهي،هايیافته▪

شكينتیجهدروباشدنمي(Acholic)صفرافاقدمدفوعولي

.نداردوجودصفراويآترزيبه

عفونيعواملتشخیصبراياستممكنكبدبیوپسي▪

ساماجایجادباعثوباشدمفید(هرپسيویروسهايبخصوص)

.شودهستهداخلاینكلوژني

▪HBSAGشیرخواراناینسرمدر7تا5هايهفتهبین

.رسدميپیكبههفتگي10دروشودميظاهر



همراهکبدیصدمهباتواندمیNewbornدرژنميآنتی▪

.باشد

علتبه(Fulminant)آسابرقوحتیشدیدنوزادیهپاتیت▪

HBSAGهمچنینواندبودهمزمنناقلکهخوارانیدرشیر

Transازبعد Fusionاستشدهگزارشنوزادیدورههای.

صورتبه)BهپاتیتواکسنوHBIGباپروفیلاکسی▪

درصد90ازبیشدرعفونتازپیشگیریدر(همزمان

.استموثرشدهExposeنوزادان



▪HBIG(0.5میزانبه ml Im)ازبعدساعت12دربایدرا

.کردتجویزتولد

.کردتکرارماهگی6و2تا1نوبتهایدرراواکسن▪

بردارند،کیلوگرم2ازکمترتولدوزنکهنارسدرنوزادان▪

دوز4بایدنارسشیرخوارانسازیایمندستورالعملاساس

.شودتجویزواکسن



▪HCVعنوانبهقبلااًکهاستهپاتیتیبیماريموارداکثرعامل

Non-A Non-Bطریقازهمآنانتقالوشدمیشناخته

.پوستیغیرطریقازهمواستپوستی



:ازعبارتندحادبیماريهاينشانه▪

حالیبی

تب

افزایشASTوALT

زردی

.هستندعلامتبدونحاد،عفونتهایازدرصد75دودح▪

شوند،میبیماریایندرگیرکهبیمارانیدرصد50حدود▪

.گیرندمیمزمنهپاتیت



میپیشرفتسیروزسمتبه(مزمن)موارداینازدرصد20▪

.کنند

هپاتیتبهابتلابرایسال10حدوداست،کندبیماریسیر▪

کارسینومبرایسال30وسیروزبرایسال20مزمن،

.هپاتوسلولار

ویرمیدچاریادارندهمHCV،HIVبرعلاوهکهمادرانی▪

HCVبیشتریاحتمالباباشندمیHCVفرزندانبهرا

.کنندمیمنتقل



فازمسئولهايساختمانوسلولرویمستقیمسمیاثر▪

.داردکنژوگهروبینبیلیترشحهپاتوسلولارومجرایي

بیلیلودوافزایشSepsisدرهمولیزدلیلبهتواندمیاین▪

.شوددارعارضهروبین

▪UTIاًشدید مراهیهسندرماینبافرمکولیباسیلباخصوصا

.دارد

.دگردمیپیلیهیپرسریعرفعباعثبیوتیکآنتیدرمان▪



▪UTIاًشدید مراهیهسندرماینبافرمکولیباسیلباخصوصا

.دارد

.دگردمیهیپرپیلیسریعرفعباعثیکتبیوآنتیدرمان▪



باتواندمی(PIZZ)هموزیگوسفرمدرتریپسینآنتیکمبود▪

.دهدنشانراخودنوزاديکبدیصدمه

ممکناماشوند،نمیکبدیصدمهدچارPIZZافراداغلب▪

.شوندریویآمفیزمدچاراست

ثلمبیلیاریآترزییانوزادیهپاتیتهاينشانهوعلایمتمام▪

.دهندمينشانرارنگبیمدفوع

راهااینازیکیبرمنطبقتغییراتاستممکنکبدبیوپسی▪

.دهدنشان



ازقبلاستممکننوزادیکلستازخواران،شیرازدربسیاری▪

نینوجوایاکودکیدرسنینمجددااًوکندرگرسماهگی6سن

.استشدهسیروزدچاربیمارکهموقعییعنییابد،تظاهر



:نقصًمتعددًدرًمتابولیسمًکربوهیدرات،ًپروتئینًوًلیپید

رسدمیارثبهARبصورتکهG1PUTفعالیتکمبود▪

وهپاتومگالیکبد،درفسفات-1-گالاگتوزتجمعدرنتیجه

.شودمیایجادکونژوگهروبینمیهیپربیلی

هیپوگلیسمی،شاملگالاکتوزمیدرهمراههاییافتهسایر▪

.باشدمیآسیتوکاتاراکت،FTTاستفراغ،



میرخسیروزوMRنشودشروعسریعایتغذیهدرماناگر▪

.دهد

یونینمتوپلاسماتیروزینافزایشمشخصهدارایتیروزیتمیحادفرم▪

.باشدمیFTTواستفراغکلیه،وکبددراختلالباهمراه

(امیدسرگلوکوزیلرسوب)گوشهبیماریوپیکنیمنبیماری▪

.اندARهردو



تواندمیTPNاز(هفتهدوبرایریابیشتر)طولانیاستفاده▪

ازعدبمدتیبرایکهشودكونژوگهروبینمیهیپربیلیباعث

.یابدمیادامهTPNقطع

اًکمیابعناصر▪ حذفTPNازبایدCopperوMgخصوصا

.شود



علتاغلبكهشودمیدیدهCFدرشدهتغلیظصفرایسندرم▪

.استنامشخص

.دشومیرفعتدریجبهفنوباریتالبدونیابااغلبانسداد▪

ایبیلیاریدرختشستشویبهنیازاستممکنشدیدموارد▪

.باشدداشتهPlugمستقیمكردنخارج



شدیدهمولیزهیستوریبانوزاداندرشایعیطوربه▪

.افتدمیاتفاقاینترایوترین

.شودیمصفراكیسهسنگتشکیلباعثروبینبیلیزیادبار▪

.افتداتفاقگیردمیTPNکهدربیماریتواندمیصفراسنگ▪

میاقعوشکموردكونژوگهروبینهیپربیليایجادیاتشخیص▪

.گردد

مس،لقابلصفرایکیسهورنگبیمدفوعروبنیوری،بیلی▪

.انگیزدمیبرراصفراسنگبهشک



.گرددمیمسجلسونوگرافیباتشخیص▪

.استشایعبخودیخودبهبودی▪

روندهپیشافزایشیادرکلانژیتاستممکنسیسکتومیکله▪

.باشدلازمکانژوگهروبینبیلی



کیستبابیمارانازبسیاریكبدي،مادرزاديفیبروزدر▪

.هستندهمراهکلیویکنندهجمعتوبولهای

.داردبستگیکلیویاختلالبهزیادیمیزانبهپروگتوز▪

تواندمیوشودمیدیدهمونثجنسدراغلبكلدوكالكیست▪

.شودپورتهیپرتنشنباعث



.شودمیدیدهنیزکارسینوموسیروز▪

.باشدمیآنقطعیدرمانجراحی،طریقبهکاملبرداشتن▪



لنف،متاستاتیکنروبلاستمواولیههپاتوپلاستوممثلهاتوده▪

.دافتنمیاتفاقرودهمستعهایقوسداکت،اطرافبزرگنود



وارثتبابیمارییک(دیسپلازیهپاتیکآرتریو)آلاژیلسندرم▪

ADباهمراهکبدیداخلصفراویمجاریکاهشباواست

.شودمیمشخصکبدیخارجبازمجاری

پولمونراستنوزها،مهرهستونآنومالمعمول،غیرصورت▪

وفیزیکالتاخیر،MRوخلفیامبریوتوکسونمحیطی،

.هستندعلایمسایرازسکسوال



نایویابدمیافزایشسرمکلسترولزندگی،اولسالدراواخر▪

.استشیرخوارانکبدیبیماریمواردسایرازبالاترافزایش

استممکنروزدرگرممیلی1000بالایكلسترولسطح▪

مراحلدرپوستیگزانتومايوشوددیدهماهگی3اززودتر

ميدیدهاولسالازبعدنشدهدرمانبیماراندراغلببعدي

.شود

رفتپیشبلکهنیستمفیدتنهانهوستومیپورتوانترانجام▪

.کندمیتسریعراکبدیبیماری



نقصدلیلبه(PFIC)پیشروندهفامیلیالاینتراهپاتیککلستاز▪

اءاجزحملمسئولکهاستخاصپروتئیندهندهانتقالیكدر

.استصفراویکانالیکولهايداخلبههپاتوسیتهاازصفرا

شدراختلالواسهالباتواندمیبیماریاینکلستاز،برعلاوه▪

.یابدتظاهر



▪PF1C1وPF1C2وPF1C3کددرژنموتاسیوندلیلبه

فراصدرکولینفسفاتیدیلحذفباعثکهاستMDR3کننده

.کندمیکلانژیتمستعدو

▪PF1C3نوعبرعكسPF1C1وPF1C2،افزایشباGGI

.استهمراه



کهاستARنادربیمارییک(سربروهپاتوانال)زلوگرسندرم▪

.شودمیمشخصکلیهوکبدزومپراکسیوجودعدمبا

وتپاکسیبلند،پیشانی)مشخصصورتدارایبیماراناین▪

،(کوچکچانهوعمقکمچشمحدقهبزرگ،فوشانلصاف،

.باشندمیMRوتشنجهیپوتونی،ای،تغذیهمشکلات

.دهدمیرخشیرخوارگیاوایلدراغلبمرگ▪



،HLHSباکونژوگهروبینمیهیپربیلیایزولهموارد▪

هبوکشندهفامیلیالماتوزهموکروداخلی،شدیدخونریزی

.استشدهدادهشرحنافیوریدکاتتریزاسیونباندرت



.استساپورتیومدت،طولانیکلستازکلینکیدرمان▪

دلیلبهچربیدرمحلولهایویتامینوچربیجذبسود▪

کمجریاندلیلبههامیسلدرغذاچربیضعیفحلالیت

.افتدمیاتفاقایرودهصفرای



یحاوچربیمنابعباتوانمیرااستئاتورهوچربیسودجذب▪

MCTکرددرمان.

.شونددادهبایدچربیدرمحلولهایویتامینمکمل▪

▪Ursodeoxycholic Acidاًکلستازدرماندر درخصوصا

.شودمیاستفادهنجارکریکلر

جریانتحریکشاملUDCAکلاستاتیکآنتیمکانیسم▪

هاهپاتوسیتازسمیصفراویاسیدهایجابجاییوصفراوی

.باشدميخونگردشبه



▪UDCAمفیدکلستازباهمراهشدیدخارشبرایتواندمی

فادهاستمقاومخارشبرایاغلبکهخوراکیریفامبینباباشد

.شودمی

می(امُگاون)پارنترالماهیروغنکهداردوجودشواهدی▪

برطرفراTPN(PNALD)باهمراهکبدیبیماریتواند

.کند

اررودهیاوکبدپیوندنیازمندبیمارانتواندمیدرماناین▪

.دهدنجات



شدهناشباعچرباسیدهایکههستندانبیانگراخیرمطالعات▪

ولفیتوستروجودوگیاهیهایروغندرالتهابیپیش6امگا

.کنندتوجیهراهپاتوتوکیستیایجادتوانندمیها

ازپر(ماهیروغنهایامولسیون)ماهیروغنبرعکس،▪

کنندهمحافظتکههستندالتهابیضد3امگاچرباسیدهای

.نیستندفیتوسترولحاویوهستندکبدی



همانبوسیلهSmoFlipidنامبهدیگریچربیامولسیونیک▪

ماهی،روغنسویا،روغنحاویکهشدهساختهاولیشرکت

توصیهراآنگروهچندینکهباشدمیMCTوزیتونروغن

.اندکرده

فیتوسترولکممقادیرو3امگازیادمقادیرحاویمحصولاین▪

.(سویاهایامولسیونازکمتر)باشدمی

.باشدمفیدPNALDدراستممکنکهداردوجودشواهدی▪




