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Cholestasis Familial 
Intrahepatic Cholestasis 
(PFIC) ەیەییتشگ ەواراز وەئ 
 ەل کێڵەمۆک ییتەیارەنێون
 ەییکیتەنێج ەنووچکێت
 ەنبەد ەک تاکەد ناکەنەمگەد
 یرەگج ییشۆخەن یۆه
 ەنبب ەگنەڕ و ماوەدرەب
 یغانۆق و نتوەکراکەل یۆه
 .رەگج ییشۆخەن ییاتۆک
؟تادەدووڕ یچ رتاود ەتاوەک
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 یرەنوه یراک یندنارفائ ۆب ساڤناک و ەچڵف ناکەدنەمرەنوه نۆچ کەو
 تینازب یەوەئ ۆب ارکتسورد مەکەی یواگنەه کەو شیەمەئ ،نەکەد ەدامائ
  .تێنەیەگەد ۆت ۆب یچ PFIC ەب تنووبشووت
 
 مەئ یاشامەت یزاسەواراز و PFIC ەب نتشیەگێت ۆب کەیاگێڕەشخەن کەو
.یراکواه یزێهەب یکێڕۆت و ۆت ناوێن ەل ەکێپتسەد یڵاخ ەمەئ .ەکب ەکلیمان

ندرکسیخشەت 1

 ؟ەییچ PFIC یاتاو
Progressive: ەب نووب رتپارخ ماوەدرەب ەتاو 
 تاک ینووبڕەپێت
Familial: ەیەه ەوەتانیج ینڕۆگ ەب یدنەویەپ 
Intrahepatic: رەگج وان ییشۆخەن 
Cholestasis: وادرەز یپارخ یەڵوج 
 
 و رەکنیباد ڵەگەل ەوەتینێمب ادیدنەویەپ ەل ەگنرگ
  .تەکەیشۆخەن یڕۆپسپ
 ەگنرگ یکێشەب رەگج یڕۆپسپ نەیال ەل درو ییرێدواچ
 ۆب نایژ ییتیلاوک نیرتشاب ینانێهتسەدەب ەل
 .PFIC یناکەشۆخەن
 
  تیەکب یچ یێڕەواچ
 ندرکسیخشەت ینینکشپ
  ،رەگج یناکەمیزنەئ :نێوخ یناکەنینکشپ	-
	 GGT ەل تێرکەد ناکەشرت یناکەنینکشپ وادرەز و  
	  .تێب دووسەب PFIC یندرکناشینتسەد
  یەنوومن ەب تێرکەد :یکیتەنێج ینینکشپ -
	   DNA ەل دۆک ینانێهرەد و تێردب ماجنەئ
  کووچب یکەیەچراپ :رەگج ییسپۆیاب ەوەتێرگەد -
	  د پۆکسۆرکیام رێژەل و تێرنێهەدرەد رەگج یناشیڕ ەل
	  تێرنکشپە
 
 ناکەییەنامیش ەتوەکرەد
 رەگج ەل وادرەز ینووچەن) Cholestasis یناکەناشین 
 (ێرگەدزاود ۆب
 ناروخ	-
  (واچ و تسێپ ینووبدرەز) یییوودرەز	-
 کس یناسوائ	-
 ییەواق نای درەز یزیم	-
  یساسەڕ ،وابدرەز یەناییاسیپ وەئ) یدرەز ێب ییاسیپ	-
	   (نیپس نای
 نووبرادماز ووز نای نووبرەب نێوخ	-
  پارخ یەشەگ	-
 ناکەنیماتیڤ ییمەک	-
 
 ناکەنیماتیڤ یمەک ەب ییدنەویەپ یەناناشین وەئ
 :ەیەه
 تسورد ییانیب ۆب ەشێک تێرکرەد :A نیماتیڤ -
	  تاکب
  ینووبتسورد پارخ یۆه ەتێبب تێرکەد :D نیماتیڤ -
	  کسێئ یناکش یرتایز ییسرتەم و کسێئ

  ،یگنەسواه ۆبەشێک تێرکەد :E نیماتیڤ -
	  تاکب تسورد نتسخکێڕ و زێه
 ،تاکەد تسورد نووبرەبنێوخ ۆب ەشێک :K نیماتیڤ -
	 	یتەبیاتەب تێب رادیسرتەم رۆز تێرکەد شیەمەئ
	  تێب ادکشێم ەل ەکەنووبرەبنێوخ رەگەئ
 
 رەگج یرتاڵاب ییشۆخەن یناکەتێساخ
PFIC رەگەئ رەگج ینتوەکراکەل یۆه ەتێبب تێرکەد 
 رەگج ینتوەکراکەل ،تێرکەن ڵۆڕتنۆک نای رەسەراچ
  .تادبووڕ رتووز ەگنەڕ
 و Cholestasis یناکەناشین ییزاوایج ەل ەگنرگ
 وەئ .نیەگبێت رەگج یاڵاب ییشۆخەن یناکەناشین
 نێوخ یناکەڕەپ یمزن ەب ناییدنەویەپ یەنانووبرادماز
 ەیەه
 کس وان ەل وائ یەوەنووبۆک	-
  تێب ێل ناینێوخ ەگنەڕ ەک ناکەرامەد ینووبەروەگ	-
 ڵپس ینووبەروەگ	-
  نێوخ یناتسەپ یەوەنووبزرەب	-
	  رەگج ۆب نچەد یەنارامەد وەل
 
 ەب نێوخ ینینکشپ یناکەییەنامییش ەوەنیزۆد
  رەگج ی Cholestatic ییشۆخەن
  رەگج یناکەمیزنەئ یەوەنووبزرەب	-
	 (AST, ALT, Alk Phos)	
  وادرەز یناکەشرت یەوەنووبزرەب	-
  نیبرولیب یەوەنووبزرەب	-
  ەوەنبەد مەک E و A، D نیماتیڤ یتسائ	-
  یەوەنووبمەک یۆهەب) PT/INR یەوەنووبزرەب	-
	  (K نیماتیڤ
 
  رەسەراچ
  یرەنۆس ،نێوخ یناکەنینکشپ یدرو ییرێدواچ	-
	   ترەگج یکشیزپ ڵەگەل وانەبوان یرادید رەگج
	 ،ەییرگرەب یمەکەی یڵێه نامرەدواد ینانێهراکەب	-
	  ەتسیوێپ ییرەگرەتشەن ،ووبەن یدووس رەگەئ ماڵەب
  ەل وادرەز یناکەشرت ەیەوەئ یرەگرەتشەن یناکەدراژب	-
	  :نرگەد ۆخەل ەنامەئ .نزێراپب رەگج وان ەنووچ
	 »	  یکەوال ییکەرەد یوادرەز ینادال
	 »	  یکەوال ییکەوان یوادرەز ینادال
	 »	   ەکیرابەڵۆخیڕ یراوخ یشەب یندربال
  رەگەئ تێب تسیوێپ ەگنەڕ رەگج یندناچ	-
	 ووبەن نایدووس ناکەییرەگرەتشەن و یکشیزپ ەدراژب
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 واب یوان
 
 
PFIC 1 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
PFIC 2 
 
 
 
 
 
 
 
 
PFIC 3

 
 واردزاب ینینج
 
 
ATP8B1  
 
 
 
 
 
 
 
 
 
ABCB11  
 
 
 
 
 
 
 
 
ABCB4

 
 ناروخ
 
 
 تخەس
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 تخەس
 
 
 
 
 
 
 
 
دنەوانمام ات کووس

 
 ەکید یناکەواراش ەتوەکرەد
 
 
 رەگج یەوەرەد یناکەناشین •
 نووچکس •
  یسایرکنەپ یندرکوەه ەگنەڕ •
	  تێبەه
 تێبەه یەزیخەگنیس و ەکۆک ەگنەڕ •
 تادب تسەدەل نتسیب ەگنەڕ •
 
 
 
 
  یندرکەشەگ یرەگەئ •
	   رەگج ییەناخ یەجنەپرێش
	   وادرەز یرۆب یەجنەپرێش
	  (رەگج یەجنەپرێش)
 وارز یدرەب •
 
 
 
 
 کسێئ ییڕچ یەوەنووبمەک •
 یەجنەپرێش ینتوەکرەد یرەگەئ •
	   ییرۆب یەجنەپرێش و رەگج ییەناخ
	  (رەگج یەجنەپرێش) وادرەز
 وارز یدرەب •

 
 نیتۆرپ ییمەک
 
 
FIC1 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
BSEP 
 
 
 
 
 
 
 
 
MDR3

 
GGT Cholestasis 
 
 
GGT 
Cholestasisیـ 
 ییاسائ
 
 
 
 
 
 
 
GGT 
Cholestasisیـ 
 ەوۆبزرەب
 
 
 
 
 
 
GGT 
Cholestasisیـ 
ییاسائ

ۆج
ەر

ل 
ەوا

ک
ەی

ک
نا

 ی
P

F
IC

PFIC ەل نتشیەگێت

 
 و رەسەراچ ،ناکەیکشیزپ ەواراش ەماجنەئرەد
 رەسەراچ یناکەشێک
 
 ینەیاخژێرد یدنەوانمام یەژێڕ •
 یغانۆق نای نتوەکراکەل یۆه ەتێبب ەگنەڕ •
	   نای مەوود یەیەد ەل رەگج ییشۆخەن ییاتۆک
	  ادەکەیشۆخەن یمەهێس
 یندناچ ییاود رەگج ییروەچ یەوەنووبۆک •
	  نووچکس و
  نبب رتپارخ تێرکەد رەگج یەوەرەد یناکەناشین •
	  رەگج یندناچ یاود نوەکبرەد ێون یەناشین و
 *نوارک رامۆت BRIC یناکەتوەکرەد •
 
 ارێخ ۆب دنەوانمام ینووبرتپارخ •
  ەگنەڕ ییدرەز ینادال ییرەگرەتشەن ینتوەکرەس •
	  ناکەوارکیراید ەییکیتەنێج ەیڕوکومەک رەسەل
	  تێب دنەب
  ەگنەڕ PFIC 2 یناکەشۆخەن ەل رەگج یندناچ •
	   BSEP یوارکێت ینەتەژد ییمەک یۆه ەتێبب
	  ادسەک کێدنەه ەل
  ەوەندناچ ەرابوود یرەگەئ •
 *نوارکرامۆت BRIC یناکەتوەکرەد •
 
 ەزاوایج رۆز ینووبپارخ یەژێڕ •
	 ەیەه نای MDR3 یەناوەئ :نامرەدواد یندرکڵۆڕتنۆک •
	  ڵۆیدۆسروی ۆب ەیەه نایرتشاب یەوەنادراک
  تێبەن ییرەگیراک ەوێش وەب ەگنەڕ یدرەز ینرادال •
	  ەکەیشۆخەن یەکید یناکەزاوێش ەل کەو
 ەرەسەراچ رەگج یندناچ •
*نوارک رامۆت BRIC یناکەتوەکرەد •

2  
 ەیەتشخ مەل زاین .نبەد ێجەبێج ادەیەتشخ مەئ یناکەییکەوال ەرۆج وومەه رەسەب PFIC یناکەیتشگ ەڵاخ و ەناشین
 زاوایج PFIC یەوام ،ەدب جنرەس ەیاکت .ناکەندرکسیخشەت ەل کەیرەه ەل ەیەواراش ییزاوایج کێدنەه رەس ەنتسخ کشیت
.ووڕەتەنوارخ ەک نەکان ەکەیشۆخەن ینوومزەئ ەیەوێش وەب ناکەشۆخەن وومەه ،ەیەزاوان و

*BRIC (Benign Recurrent Intrahepatic Cholestasis) یناکەوارنازەن و وارناز ەیکەوال ەرۆج ییتاک یکێنتوەکرەد PFICەـ.

pfic.org ەل ەوەرەزۆدب رتایز یەواچرەس



  .نوارک ناشینتسەد ێون ینیج
.PLECTIN و LSR کەو ,نوەکانرەد ەیەتشخ یناشەو مەئ رەسەل ەنایێون ەنیج مەل کێدنەه

 ۆب نادندرکێجەبێج ەل ناکەیکیتەنێج یەوەنیژێوت ؟ەکێرۆج یچ نێڵب مێپ نناوتان ماڵەب ،مووب PFIC یشووت نم
 یەناوارکزیڕ ەنیج مەل چیه ەل نادزاب کێتاک PFIC ەب نرادشەب نەدب ەنارەتکاف وەئ یندرکناشینتسەد یڵوەه یەوەئ
 رۆز ییکیتەنێج یەوەنیڵۆکێل ەب یتسیوێپ و نزۆڵائ رۆز ەنانیج مەئ یندرکناشینتسەد .ەوەنێرزۆدان ەوەراوخ
.ەناشۆخەن وەئ ۆب رتایز یماڵەو یەوەنیزۆد ۆب نادڵوەه ەل ناکاناز و کشیزپ .ەیەه ووتوەکشێپ

 
 واب یوان
 
 
 
 
 
PFIC 4  
 

 
PFIC 5 
 
 
 
 
PFIC  
 ەب ییدنەویەپ
  ییڕوکومەک
MYO5B ەیەه
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.نێرکب اشامەت ەیەوێش وەب تێبەد و نواریگرەو ناکەڵەمۆک ەل کەیرەه ەل مەک یشۆخەن کەیەرامژ ەل اهنەت ەنایرایناز مەئ (ەوەتێرسانەد رتایز ەدنەچرەه) ادناکەوارد ترۆپاڕ ەچیرتیل ەل ننەمگەد واوەت ەوەراوخ یەنایکەوال ەرۆج مەئ

54

 PFIC یناکەواراز یەسانێپ
ALT و AST: رەگج ییرادنیرب یناکەرەخرەد.  
 ەک ەـCholestasis یکەیشۆخەن : BSEP (AIBD) یوارکێت ینەتەژد ییمەک
 یدنەویەپ و تادبووڕ PFIC 2 یناکەشۆخەن ەل کێدنەه ەل ندناچ یاود تێرکرەد
  .ەیەه ەوەـBSEP یناکەنەتەژد یندرکەشەگ ەب
  ..تێبەن سکێس یمۆسۆمۆرک ەک کێمۆسۆمۆرۆک رەه :مۆسۆتۆئ
Benign Recurrent Intrahepatic Cholestasis (BRIC): ەل ەییتیرب   
  .PFIC یوارنازەن نای وارناز ییکەوال یرۆج ییتاک یکێنتوەکرەد
 یناکەشرت کەو ،ەیادێت یەتاهکێپ کەیەرامژ ەک ەدرەز یکەیەلش وادرەز :وادرەز
  .ەتسەج یەوامشاپ یمەهرەب و ڵۆرتسڵۆک ،سدپیلۆفسۆف  ،وادرەز
 نەیال ەل نییایمیک یەدام وادرەز یناکەشرت :وادرەز یێوخ/وادرەز یشرت

 ەب ییدنەویەپ و ەوارکساب ادناکەنازێخ ەل ادتەڕەنب ەل :(Familial) ینازێخ
  .ەیەه ناکەینیج یناڕۆگ
Gamma GT (GGT): یەوەندرکایج ییتەمرای ەک میزنەئ ەل ەکێرۆج 
  .تادەد PFIC یناکەرۆج
 نایکیتەنێج یدۆک ەک نناکەمۆسۆمۆرک یتروک یشەب ناکەنیج :ناکەنیج
 رێژەل یزرەب کەو یتێساخ کێدنەه .ناکەییەوامۆب ەتێساخ ۆب ەیادێت
 ییرەگیراک رێژ ەل اهنەت تێساخ کێدنەه ەو ،ەیادنیج نیدنەچ ییرەگیراک
 ەب ،ەیەه نایناکەنیج یەبرۆز یەخسون وود ناکەڤۆرم .ەیادنیج کەی
  .ەیەه PFIC ەب ناییدنەویەپ یەناوەئ ینترگۆخەل
  .ادرەگج ەل یروەچ یناڕۆگ :رەگج ییروەچ یوەنووبۆک
  .نسرپرەب وادرەز یندرکتسورد ەل ،رەگج یناکەناخ :ستیاسۆتاپبێه
  .ەیەه ادرەگج ییشۆخەن ەل ییڕۆپسپ ەل کێکشیزپ :رەگج یڕۆپسپ
  .دته ،نامز ،مەد ،تسێپ ینووبدرەز :رێتکێئ

 یناکەشرت ،ادتسوردنەت یکێسەک ەل .نێرکەد تسورد ڵۆرتسڵۆک ەل ەوەرەگج
 ینیژمڵەه ییتەمرای و ناکەڵۆخیڕ ۆب ەوەنێرزاوگەد ەوەرەگج ەل وادرەز
 یەکید یناکەواوت ەییکارۆخ اهەب و یروەچ یناکەواوەت ەنیماتیڤ ،ناکەیروەچ
 .ەوەنێرنێهبراکەب ەک کەیەوێش ەب رەگج ۆب ەوەنێڕەگەد رتاود .نژمەدڵەه یروەچ
Cholestasis: ووبەد ەک ادرەگج ەل ەدام یەوەنووبۆک و وادرەز یپارخ یەڵوج ەتاو 
 .ناکەڵۆخیڕ رتاوەد و وادرەز وان ۆب ەوەرەد ەنچب رەگج ەل
  .رەگج ییشۆخەن یۆهەب ناروخ یتسەه ەل ەیتیرب :Cholestatic یناروخ
 ەیادێت ناییDNA یرۆزەب ەک نکووچى یەلیدرەگ ناکەمۆسۆمۆرک :مۆسۆمۆرک
 ەتیبب ەگنەڕ ەک ەکێنیج یواوەتان یکەیەخسون ڵاز ییکێڕان :ڵاز ییکێڕان
 ادەکەتسوردنەت ەخسون رەسەب ەواوەتان ەخسون وەئ ییرەگیراک .یشۆخەن یۆه
 .ەڵاز
 

  .ەیەه رەگج یەوەوان ەب ییدنەویەپ :یرەگجوان
  تسێپ ینوووبدرەز :ییوودرەز
 کێڕێگەد ەگنرگ یکێڵۆڕ .ادەتسەج ەل ەقەڕ یمادنەئ نیرتەروەگ رەگج :رەگج
 ینادرەد نای ،نێوخ ەل یوارهەژ یەدام یندربال کەو ،ەتسەج یکرەئ نیدنەچ ەل
  .نتسیوێپ ەشەگ و ندرکسرەه ۆب ەک (وادرەز) ناکەییایمیکۆیاب و نیتۆرپ
 ەناڕۆگ یۆهەب ەکەیشۆخەن :Microvillus Inclusion ییشۆخەن 
 و تێبەد تسورد ،ەشیمەه کەن ،یتشگەب ادەکیراب ەڵۆخیڕ ەل ناکەییەتاهکێپ
  .تخەس ینووچکس یۆه ەتێبەد
  یکیتەنێج یدۆک ەل ناڕۆگ :ناکەنادزاب
 .کێسەک یناکەڵادنم نای ڵادنم :ەچەو
 .تێبەد رتپارخ تاک ینووبڕەپێت ەب :یماوەدرەب
 .یشۆخەن ینووبەه ۆب کێنیج ییاسائان یەخسون وود :ویزەب
.ناکەواچ ینووبدرەز :واچ ینووبدرەز

 
 واردزاب ینیج
 
 
 
 
 
TJP2  
 
 
 
NR1H4 
 
 
 
 
MYO5B 
 
 
 
 
 
 
USP53 
 
 
 
 
 
 
ABCC12

 
 ناروخ
 
 
 
 
 
 رۆجوارۆج/نووڕان
 
 
 
 رۆجوارۆج/نووڕان
 
 
 
 
 دنەوانمام ات کووس
 
 
 
 
 
 
 دنەوانمام ات کووس
 
 
 
 
 
 
 تخەس

 
 ەکید یناکەواراش ەتوەکرەد
 
 
 
 
 
 نتسیب ینادتسەدەل •
 ناکەینازرامەد ەناشین •
 نادەسانەه یمتسیس یناکەناشین •
 
 یۆخەبرەس ینووبرەبنێوخ و ننیەم •
	  K نیماتیڤ
  یەوێشواه یناکەناشین تێرکەد •
	  نب BSEP ییمەک
 
  ینووچکس یرەگەئ •
	  ژێردەوام
 
 
 
 
 
 نتسیب ینادتسەدەل •
  ەل ڵد ینتوەکراکەل •
	  ەوارد ترۆپاڕ ادشۆخەن کەی
 
 
 
 
  یوادرەز ییرۆب ینانێهتروک •
	 رەگج وان

 
 نیتۆڕپ ییمەک
 
 
 
 
 
TJP2  
 
 
 
FXR 
 
 
 
 
MYO5B 
 
 
 
 
 
 
USP53 
 
 
 
 
 
 
MRP9

 
GGT Cholestasis 
 
 
 
 
 
GGT 
Cholestasisیـ 
  ییاسائ
 
GGT 
Cholestasisیـ 
 ییاسائ
 
 
GGT 
Cholestasisیـ 
 ییاسائ
 
 
 
 
GGT 
Cholestasisیـ 
 ییاسائ
 
 
 
 
GGT 
Cholestasisیـ 
ییاسائ

 
 و رەسەراچ ،ناکەیکشیزپ ەواراش ەماجنەئرەد
 رەسەراچ یناکەشێک
 
 
 
 
 نووبرتپارخ یدنەوانمام یەژێڕ •
 نەدەد رەگج ییەناخ یەجنەپرێش یترۆپاڕ کێدنەه •
 
 
 ارێخ رۆز ینووبماوەدرەب •
 یندناچ یاود رەگج ییروەچ یەوەنووبۆک •
  نوارد ترۆپاڕ سیەک تشەه اهنەت) نەمگەد رۆز •
	  .(2020 یرەبمێسید ات
 
 شاوێه ینووبرتپارخ •
 تیبب (MVID) ییشۆخەن یشووت ەگنەڕ •
  نایژ ییاژێرد ەب رامەد ەب ندراوخ ینادێپ •
	  MVID یۆهەب
 ەگنەڕ رەگج ەڵۆخیڕ یڵەکێت یندناچ •
	  تاکب ندناچ یاود یـcholestasis ەل یریگێڕ
 
 شاوێه ینووبرتپارخ •
 ەزاوایج ندرکێپتسەد ینەمەت •
  ناکەشۆخەن وومەه ۆب ماوەدرەب ینووچاداودەب •
	  ەتسیوێپ
  , ەل ادشۆخەن توەح ەل راجمەکەی •
	  ارکرامۆت 2020 یرەبمێتپێس
 
 شاوێه ینووبرتپارخ •
	 ینادزاب (کەی) ەب PFIC ەک ەین ییاینڵد •
	  ان نای تادەدووڕ ABCC12 ەل ییگنەڕوود
ەوارکرامۆت سیەک کەی اهنەت ،2021 یچرام ات • 



#PFICawareness   
#itchingforacure

pfic.org


