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DUnya capinda 0.2%- 25%,;
( oran en 1G.Amerika (25% )
Avrupada oran 0.5% ve 1.5%

Tani 3. frimesterde safra asitleri ve
karaciger enzimlerinde 1

Kasintl ile karakterize
Dogum lle birlikte hizli bir iyilesme

( Williamson C, Geenes V. Infrahepatic cholestasis of pregnancy. Obs’re’rGynecolQOM;]24:120—33.)
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© Etyolojie?

» hormonal

» genetik gecis

» cevresel faktorler

i L, Lee RH. Cholestasis of




1.lleri Maternal Yas
2.Cogul gebelikler

3.D vitamini eksikliQi
4 .Selenyum eksikligi
5.Kis mevsimsel

6.HCV (+)Gebeler

(HCV Kc.de| ABC transporter multidrug-
reSISTOnCG -prOTeiﬂ 2) (Wilkstrom Shemer E, Marshall HU. Decreased 1,25

dihydroxy vitamin D levels inwomen with infrahepatic cholestasis of pregnancy. Acta Obstet Gynecol
Scand 2010;89:1420-3.)



Dogum ile annede semptomlar]
Nadir de olsa persiste eden

kolestatik hastalik ve / veya kolelityasiz—
MDR3 deficiency, PFIC 3(progresif kronik
ikterik veya non inikterik kolestazis, portal
hipertansiyon ve kc yetmezligi)

RekUrrens ICP 45% and 70 % wikstromer Shemer EA, Stephansson O,

Thuresson M, et al. Intrahepatic cholestasiof pregnancy and cancer, immune-mediated and
cardiovascular diseases:a population-based cohort study. J Hepatol 2015;63(2):456-61.)



Olumsuz perinatal sonuclar ;
PremaftUritet

INnfrapartum fetal distres 1
OIU dogum riski 1
Mekonyumlu amniyon sivisi 1

Safra asitleri veya toksik metabolitlerinin
dolasimda 1t — plasental yetmezlik

(Martineau MG, Raker C, Dixon PH, et al. The metabolic profile of intfrahepatic cholestasis of
pregnancy is associated with impaired glucose tolerance, dyslipidemia,and increased fetal
growth. Diabetes Care 2015;38:243-8.)



Dogum@e¢?¢
» calismalar 34-40w arasi

» perinatal mortalite riskini | |gebelik
haftasi—— 37w

» optimize edilmis zaman 37w (intrauterin
ve yeni dogan olum riski minimalize)



HepatosellUler transport sistemini kontrol
eden genlerdeki mutasyonlar

Progresit ailesel infrahepatik kolestaz tip 1-2
ve 3 olgularinda sirasi ile

PFIC 1— ATB8BI1(18g 21-22),

PFIC 2 - ABCBI11 (BSEP, bile salt export pump
2024) VE

PFIC 3 — ABCB4 (MDRS3, multidrug resistance

protein,7Q21 )

gemeriﬂde mUTCISYOmCH'( Klomp LW, Vargos JC, van Mil SW, et al.

§28hc?r0c’rerizo’rion of mutations in ATP8B1associated with hereditary cholestasis. Hepatology 2004;40:27—



G1 PO

28 yas, 32 hafto

tum vUcutta kasintt,

TA 7(140-90)

transaminaz seviyelerinde 1

AST 187U/L, ALT 312U/L, ALPU/L 152,
GGT:66U/L, Platelet 100000

TIT —»protein trace
Safra asit seviyesi 61 P YATIS




Obstertik dopler US canli tekil,29w ile
uyumlu fetus

Umblikal dopler normal, akim kaylbi yok

Tum batin US — Karaciger parankim
ekosu hafif heterojen ( parankimal
Hastalik ¢). Safra kesesi [Umeninde
seviyelenme veren sludge



Ursofalk 3*1 (Ursodeoksikolik asif)

—KanalikUler tasiyicilann aktivitesi ve safra asidi
tasiniminin iyilestiriimesi;plasenta,— fetUsun toksik safra
asitlerine maruz kalmasi|

Celestone 2*1(betametazone)

PLT:100000—Hematoloji; hemoliz ve
trombositopeni YOK

24 saatlik idrarda protein 1204mg/dl
TA Normatansif



© preeklamptik gebelik ve akut fetal
distress — acil sezeryan karari

-~ 1730 canl apgar 8-9 kiz bebek




PFIC (Progresif Familyal Intrahepatik
Kolestazis) PANELI

ABCB4, ABCBI11 ve ATP8BI TUM GEN DIzl
ANALIZI Genomik DNA Yeni Nesil Dizi Analizi
e

ATP8B1(NM_0056603) geninde heterozigot
p.Asp/0Asn (c.208G>A) degisim

iteraturde bildirilmis olup
(HGMD:CM043812)
Cholestasis,infrahepatic, of pregnancy, |
(147480) ile iliskilendiriimektedir.



PFIC fip 1 otozomal resesit gecis

PFIC fip 1— 18.g21 ATP8B1 geninde
mutasyon
ATP8B1-> KanalikUler membranda

fosofolipid asimetrisi= KC de safta
sekresyonunda azalmao
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