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ര ോഗിയ ും ദോതോവ ും 

ഔട്ട്റീച്്ച പരിപാടി 

ഹര ോ PFIC ദോതോക്കളെ, നഴ്സ മോള , അന ബന്ധ രേവനങ്ങളെ. 

നിങ്ങെ ളെ ആശ പത്തി, രത്പോത്ഗേീവ് ഫോമി ിയൽ ഇൻത്െോളഹപോറ്റിക് രകോെസ്റ്റോേിേ് (PFIC) ഉള്ള 

ര ോഗികെിൽ ര ോഗനിർണയും നെത്തി ചികിത്സിരേക്കോും എന്നതിനോ ോണ് നിങ്ങൾക്്ക ഈ കത്ത ്

 ഭിക്ക ന്നത്. 

ഞങ്ങൾ യ ണണറ്റഡ് രസ്റ്ററ്്റേ് ആസ്ഥോനമോയ ള്ള ഒ   501c3 ചോ ിറ്റബിൾ േുംഘെനയോയ PFIC 

അഡവക്കേി ആൻഡ് റിരേോഴ്സ് ളനറ്്റ്‌വർക്്ക (ച   ക്കത്തിൽ PFIC ളനറ്്റ്‌വർക്്ക) ആണ്, 

ര ോകളമമ്പോെ മ ള്ള ര ോഗികെ മോയ ും അവ  ളെ ക െ ുംബങ്ങെ മോയ ും ഞങ്ങൾ ബന്ധളെട്ടി ിക്ക ന്ന . 

ഗരവഷണ പ ിപോെികളെ പിന്ത ണേ ളകോണ് ും വിദയോഭയോേ േോമത്ഗികൾ നൽകിളക്കോണ് ും 

േമത്പോയക്കോ  ളെ പിന്ത ണയ്ക്കോയി ക െ ുംബങ്ങളെ ളപോ  ത്തളെെ ത്തിളക്കോണ് ും ഉപരദശക 

അവേ ങ്ങെിൽ പളെെ ത്ത ളകോണ് ും PFIC ര ോഗികെ ളെയ ും ക െ ുംബങ്ങെ ളെയ ും ജീവിതും 

േമ്പന്നമോക്ക ക എന്നതോണ് ഞങ്ങെ ളെ ദൗതയും. ഞങ്ങെ ളെ േുംഘെന സ്ഥോപിേത് പീഡിയോത്െിക് PFIC 

ര ോഗികെ ളെ മോതോപിതോക്കെോണ്. ഞങ്ങളെല്ോും ഈ ര ോഗത്തിന്ളറ ഉയർേ തോഴ്ചകൾ 

അന ഭവിേിട്ട ണ്്, കൂെോളത ഞങ്ങെ ളെ ളചറിയ ളമഡിക്കൽ കമ്മ്യൂണിറ്റിയ ളെ മോറ്റത്തിന ള്ള 

ഏജന്റ മോ ോകോൻ ത്പതിജ്ഞോബദ്ധ  മോണ്. ര ോകളമമ്പോെ മ ള്ള വെള  ആരവശഭ ിത  ും 

അർെണരബോധമ ള്ളവ  മോയ PFIC  ക്ഷിതോക്കെ ളെയ ും ര ോഗികെ ളെയ ും ഒ   െീമിളനോെും ഞങ്ങൾ 

ഒ  മിേ ് ത്പവർത്തിക്ക ന്ന , അവർ ഞങ്ങെ ളെ വി െമോയ, വോസ്തവത്തിൽ അത്ത വി െമല്, ര ോഗീ 

കമ്മ്യൂണിറ്റിളയ ബന്ധിെിക്കോൻ കഠിനമോയി പ ിത്ശമിക്ക ന്ന . 

ഞങ്ങൾക്്ക്‌ നിങ്ങെ ളെ്‌ േഹോയും്‌ ആവശയമോണ്.്‌ ഞങ്ങെ ളെ്‌ ക ട്ടികെിൽ്‌ ര ോഗനിർണയും്‌

നെത്തിയരെോൾ,്‌ ഈ്‌ അപൂർവ്‌ ര ോഗവ മോയി്‌ ജീവിക്ക ന്നതി  ും്‌ അങ്ങളനളയോ ോളെ്‌

പ ിച ിക്ക ന്നതി  ും്‌ ഉൾളെട്ടി ിക്ക ന്നത്്‌ എന്തോളണന്ന്്‌ മനേി ോക്കിയ്‌ ആള ളയെി  മോരയോ്‌ മറ്്റ്‌

മോതോപിതോക്കെ മോരയോ്‌ ബന്ധളെെോൻ്‌ ഞങ്ങൾക്്ക്‌ വർഷങ്ങൾ്‌ എെ ത്ത .്‌ ആള യ ും്‌ ബന്ധളെെോൻ്‌

കഴിയോതി  ന്ന്‌ആ്‌വർഷങ്ങൾ,്‌ഒറ്റളെെ  ും്‌ദ ുഃഖവ ും്‌നി ോശയ ും്‌നിറഞ്ഞത മോയി  ന്ന .്‌നിങ്ങെ ളെ്‌

ര ോഗികൾക്കിെയിൽ്‌ േമോനമോയ്‌ വികോ ങ്ങൾ്‌ നിങ്ങൾക്്ക്‌ ഉണ്ോയിട്ട ളണ്ന്ന്്‌ ഞങ്ങൾക്കറിയോും,്‌

പ രെോഴ ും്‌ നിങ്ങെ ളെ്‌ പക്കൽ്‌ ക റേ്്‌ ഉപോധികൾ്‌ മോത്തമോണ്്‌ നൽകോനോയി്‌ അവരശഷിക്ക ന്നത്.്‌

ഇരെോൾ,്‌ ഞങ്ങെ ളെ്‌ ളനറ്്റ്‌വർക്കിന്ളറയ ും്‌ ര ോഗികെ ളെ്‌ കമ്മ്യൂണിറ്റിയ ളെയ ും്‌ വികോേരത്തോളെ,്‌

ഞങ്ങെ ളെ്‌വിവ ങ്ങൾ്‌(രത്ബോഷറ കൾ,്‌ളവബ്്‌വി ോേും,്‌ബന്ധളെെോന ള്ള്‌വിവ ങ്ങൾ)്‌പെിെ ന്നത്്‌

നിങ്ങെ ളെ്‌ േഹോയരത്തോളെ്‌ രജോെിയോക്ക ന്നത്,്‌ പ ്‌ ക െ ുംബങ്ങൾക്ക ും്‌ അവ  ളെ്‌ PFIC്‌

ര ോഗനിർണയത്തിന്ളറ്‌ ത െക്കത്തിൽ്‌ അന ഭവളെെ ന്ന്‌ ഒറ്റളെെൽ്‌ അവേോനിെിക്കോൻ്‌

േഹോയിക്ക ും. 

ക െ ുംബങ്ങെ ളെ്‌ ഒ  ്‌ കമ്മ്യൂണിറ്റി്‌ കളണ്ത്തിയ്‌ ദിവേും,്‌ ഞങ്ങെ ളെ്‌ ജീവിതവ ും്‌ കോഴ്ചെോെ കെ ും്‌

മോറി,്‌ ഞങ്ങൾ്‌ തനിേളല്ന്ന്്‌ അറിഞ്ഞ .്‌ ഇന്ന്,്‌ ഈ്‌ PFIC്‌ ജീവിതും്‌ മനസ്സി ോക്ക ന്നവ  മോയി്‌ കണക്റ്്റ്‌

ളചയ്യോൻ്‌ 500- ധികും്‌ ആെ കെ ണ്്.്‌ ഈ്‌ ക െ ുംബങ്ങൾ്‌ അറിവിന്ളറയ ും്‌ ഉൾക്കോഴ്ചയ ളെയ ും്‌

േമ്പത്തോണ്,്‌ ഒെും്‌ േമത്പോയക്കോ  ളെ്‌ പിന്ത ണയ ളെ്‌ ബൃഹത്തോയ്‌ ഒ  ്‌ ഉറവിെവ മോണ്—

ര ോകത്തിന്ളറ്‌ വിവിധ്‌ ഭോഗങ്ങെിൽ്‌ നിന്ന ള്ള്‌ ഈ്‌ ക െ ുംബങ്ങെിൽ്‌ പ   ും്‌ മറ്റ ള്ളവർക്്ക്‌

മോർഗദർശികെോയി്‌ രേവനമന ഷ്ഠ ിേിട്ട ണ്്!്‌ ഞങ്ങെ ളെ്‌ ര ോഗികെ ളെയ ും്‌ പ ിച ണും്‌ നൽക ന്ന്‌

ഉപരദശക  ളെയ ും്‌ െീും്‌ PFIC്‌ ക െ ുംബങ്ങൾക്്ക്‌ അവ  ളെ്‌ ജീവിത്‌ നി വോ ത്തിൽ്‌ മോറ്റും്‌ വ  ത്തോൻ്‌

േഹോയിക്ക ന്നതിന്്‌ഉപോധികൾ്‌വികേിെിക്കോൻ്‌കഠിനമോയി്‌പ ിത്ശമിക്ക ന്ന . 

എല്ോ വർഷവ ും ഒക്രെോബർ 5 ആണ ് PFIC അവരബോധ ദിനും. ഈ പോ മ്പ യും 2019-ൽ ആ ുംഭിേ , ഇത ്

ഒ   ജനത്പിയ ത്ശമമോണ്. ഈ വർഷും ഞങ്ങെ ളെ PFIC രബോധവത്ക ണ ദിന ഹോഷ്്‌െോഗ ും 

മ ത്ദോവോകയവ ും #itchingforacure എന്നതോണ്. ആപ്തവോകയും വികേിെിേ ്ളത ളഞ്ഞെ ത്തത് ഞങ്ങെ ളെ 



2 

ര ോഗീ കമ്മ്യൂണിറ്റിയോണ്. ളചോറിേിൽ അന ഭവിക്ക ന്നവള  പിന്ത ണയ്ക്കോൻ ഒ   കമ്മ്യൂണിറ്റിളയന്ന 

നി യിൽ നോും ഒത്ത രച  രമ്പോൾ, വ  ും വർഷങ്ങെിൽ േവോധീനും ളച  ത്ത ന്ന വിത്ത കൾ നോും 

നട്ട പിെിെിക്ക കയോണ്. ഈ േവോഗത കത്ത് ര ോഗീ കമ്മ്യൂണിറ്റിയിൽ പിന്ത ണ വെർത്തോനോയി നോും 

നെോൻ ആത്ഗഹിക്ക ന്ന ഒ  വിത്തോണ.് ഞങ്ങെ ളെ പ ിത്ശമത്തിൽ ഞങ്ങരെോളെോെും രച  ക, 

നിങ്ങെ ളെ PFIC ര ോഗികെ മോയ ും ക െ ുംബങ്ങെ മോയ ും ഞങ്ങെ ളെ െൂൾകിറ്്റ പെിെ ക. 

ആശുംേകൾ, 

എമി ി ളവഞ്ച റ, ളമ ോനി കോ  & തോ  കിരയൺേ് 

PFIC ളനറ്്റ്‌വർക്്ക, Inc.-ന്ളറ േഹസ്ഥോപകർ 

നിങ്ങളുടട ആശുപത്രി ബ ാധവര്കരണ 

ടൂൾകിറ്റിൽ 

ഈ ടൂൾകിറ്റിൽ അടങ്ങിയിരിക്കുന്നു:

• കമ്മ്യൂണിറ്റി കത്തിര ക്്ക േവോഗതും, ര ോഗികൾക്കോയി

• PFIC ളനറ്്റ്‌വർക്കിൽ നിന്ന ള്ള േമ്മ്ോനും

• PFIC ളനറ്്റ്‌വർക്്ക രത്ബോഷർ

(ഞങ്ങെ ളെ ളവബ്ണേറ്റിൽ ഡിജിറ്റൽ ഫയൽ  ഭയമോണ്)

• നിങ്ങെ ളെ രഡോക ്രത്ബോഷറ മോയി േുംേോ ിക്ക ക

(ഞങ്ങെ ളെ ളവബ്ണേറ്റിൽ ഡിജിറ്റൽ ഫയൽ  ഭയമോണ്)

നിങ്ങളുടട ബരാരികൾക്കുള്ള ബത്പാത്രാമുകൾ 

• PFIC സാമ്പത്തിക സഹായ പരിപാടി

• ടകയർ പാബക്കജ് പരിപാടി

• രക്ഷാകർരൃ അും ാസഡർ പരിപാടി 

• കൗമാരക്കാർക്കുള്ള അും ാസഡർ പരിപാടി 

• PFIC PALS

• വിബയാര പരിപാടി

ഞങ്ങ ളുടട പരിപാടികടളക്കുറി ള്ള കൂടുരൽ വിവരങ്ങ ൾക്കുും 

അരിന ്അബപക് ക്കുന്നരിനുും, ഇര് സന് ർശിക്കുക: www.pfic.org 

file:///C:/Users/Paula/Downloads/194231%20PFIC%20Network,%20Inc/From_client/www.pfic.org/pfic-network-programs


പ്രിയപ്പെട്ട PFIC കുടുുംബും, 

നിങ്ങൾ ഈ കത്ത ്വായിക്കുകയാപ്പെങ്കിൽ, അതിനർഥും നിങ്ങൾക്ക്കാ നിങ്ങളുപ്പട 

പ്രിയപ്പെട്ടവർക്ക്കാ ക്പ്രാപ്രസീവ് ഫാമിലിയൽ ഇൻപ്ടാപ്പെരാറ്റിക് ക്കാളസ്റ്റാസിസ് അഥവാ 

(PFIC) ക് ാരനിർെയും ലഭിച്ചു എന്നാെ.് നിങ്ങൾക്്ക സങ്കടക്മാ ആശയക്കുഴെക്മാ 

ഏകാന്തതക്യാ ക്േഷ്യക്മാ വിഷ്മക്മാ ക്താന്നുന്നുണ്ടാകാും. ഞങ്ങൾക്്ക അത് മനസ്സിലാകുും, 

കാ െും ഞങ്ങളുപ്പട മക്കൾക്്ക ഒ ു PFIC ക് ാരനിർെയും ലഭിച്ചക്ൊൾ ഞങ്ങൾക്്ക 

അനുഭവപ്പെട്ടത് അതുതപ്പന്നയാെ്. 

ഞങ്ങൾ ഇന്ന ്ഈ കത്ത് നിങ്ങളുമായി രങ്കിടുന്നത് നിങ്ങക്ളാട ്ഇത് രറയാനാെ്: നിങ്ങൾ 

ഒറ്റയ്്കകല്ല.  

അത ്ലഭിക്കുന്ന, ക്ലാകത്തിന്പ്പറ എല്ലാ ഭാരങ്ങളിൽ നിന്നുമുള്ള ക് ാരികളുും ര ിചാ ക ുും 

അടങ്ങുന്ന, രിന്തുെ നൽകുന്ന ഒ ു കമ്മ്യൂെിറ്റിയുണ്്ട. അവർക്്ക ക്രാ ാട്ടും, അനിശ്ചിതതവും, 

പ്പചാറിച്ചിൽ, ക് ാരും എന്നിവയുും രല ക്കസുകളിലുും... വിജയങ്ങൾ ക്രാലുും ലഭിക്കുന്നു 

(അവർക്്ക ഇക്ൊൾ അവ സങ്കൽെിക്കാൻ ക്രാലുും കഴിയിപ്പല്ലന്ന് ക്താന്നുപ്പമങ്കിലുും). ഈ 

കമ്മ്യൂെിറ്റിക്്ക അത ്ലഭിക്കുന്നു, കാ െും അവർ അതിൽ ജീവിക്കുകയുും നിങ്ങപ്പള 

രിന്തുെയ്ക്കാൻ തയ്യാറായി ിക്കുകയുും പ്പചയ്യുന്നു. 

ഇക്ൊൾ ധാ ാളും ഉത്ത ങ്ങൾ ഉണ്ടാകെപ്പമന്നില്ല. എന്നാൽ ഇത് അറിയുക, നിങ്ങളുപ്പട 

ആശുരപ്തി ടീും നിങ്ങളുപ്പട അ ികിലുണ്്ട, അവർക്്ക കഴിയുന്ന വിധത്തിൽ നിങ്ങൾക്കുള്ള 

ഏറ്റവുും മികച്ച ചികിത്സാ ഓര്ഷ്നുകൾ കപ്പണ്ടത്താനുും നിങ്ങളുപ്പട ജീവിതനിലവാ ും 

പ്പമച്ചപ്പെടുത്താൻ കഴിയുന്ന ഏറ്റവുും മികച്ചതുും ഏറ്റവുും വിേയാസമ്പന്നവുമായ തീ ുമാനങ്ങൾ 

എടുക്കുന്നതിനുള്ള േിശയിക്ലക്്ക നിങ്ങപ്പള നയിക്കാനുും അവർ സൊയിക്കുും. 

ഞങ്ങളുപ്പട ക് ാരി-ര ിച െോതാവ് കമ്മ്യൂെിറ്റിയായ PFIC പ്പനറ്്റ്‌വർക്്ക, Inc. സൊയിക്കാൻ 

ഇവിപ്പടയുണ്്ട. ഞങ്ങപ്പള ഇതിൽ ര ിക്ശാധിക്കുക: www.pfic.org.  PFIC കുടുുംബങ്ങൾ, ഈ 

പ്പവബ്സസറ്്റ സൃഷ്ടിച്ചത് പ്രക്തയകമായി PFIC കുടുുംബങ്ങൾക്കായാെ്.  

നിങ്ങളുപ്പട യാപ്ത മനസ്സിലാക്കുന്ന മറ്റുള്ളവ ുമായി ബന്ധപ്പെടാനുള്ള വഴികൾ കപ്പണ്ടത്താൻ 

"കമ്മ്യൂെിറ്റി" ടാബിന് കീഴിലുള്ള "കുടുുംബങ്ങൾക്കുള്ള ഉരാധികൾ" ഒന്ന് ക്നാക്കുക. 

ക് ാരനിർെയും രഠിക്കാനുും മനസ്സിലാക്കാനുും നിങ്ങപ്പള സൊയിക്കാൻ ആപ്രെിക്കുന്ന, 

ക്ലാകപ്പമമ്പാടുമുള്ള PFIC സ്പ്പരഷ്യലിസ്റ്റുകളുപ്പട സൊയക്ത്താപ്പട സൃഷ്ടിച്ച അറിവുും 

പ്പവബ്സസറ്റിൽ നിങ്ങൾ കപ്പണ്ടത്തുും.  

ഞങ്ങപ്പള ബന്ധപ്പെടുക, ഞങ്ങളുമായി കെക്റ്്റ പ്പചയ്യുക, ഞങ്ങപ്പളക്കുറിച്ച് വായിക്കുക, 

ഞങ്ങക്ളാപ്പടാെും ക്ച ുക; ഈ പ്രപ്കിയയിലൂപ്പട കടന്നുക്രാകാൻ സൊയിക്കുന്നതിന ്നിങ്ങൾ 

പ്പചക്യ്യണ്ടപ്പതല്ലാും. ഞങ്ങൾ നിങ്ങൾക്കായി ഇവിപ്പടയുണ്്ട.  

ന ാം വിരളമ ണെങ്കില ാം, ന ാം ശക്തര െ്. നമ്മ്ൾ ഒ ുമിച്ച് ഇതിപ്പന പ്പചറുക്കുും. 

പ്രതീക്ഷക്യാപ്പട, 

എമിലി, പ്പമലാനി & താ 

സെസ്ഥാരകർ 

PFIC പ്പനറ്്റ്‌വർക്്ക, Inc. 

http://www.pfic.org/


ര�ോഗിയുടെ  
വിവര ഉപാധി
#PFICAawareness #itchingforacure

പ്രോഗ്രസീവ് ഫാമിലിയൽ 
ഇൻട്രാഹെപാറ്റിക് ക�ോളസ്റ്റാസിസ് 
അഡ്വക്കസി ആൻഡ് റിസ�ോഴ്സ് 
നെറ്റ്‌വർക്ക്, Inc.

അഡ്വക്കസി & റിസ�ോഴ്സ് 
നെറ്റ്‌വർക്ക്, INC.



പ്രോഗ്രസീവ് ഫാമിലിയൽ 
ഇൻട്രാഹെപാറ്റിക് 
ക�ോളസ്റ്റാസിസ് (PFIC) 
എന്നത്, വഷളാകുന്ന 
കരൾ ര�ോഗത്തിന് 
കാരണമാകുന്നതും 
സിറ�ോസിസിലേക്കും 
അവസാന ഘട്ട കരൾ 
ര�ോഗത്തിലേക്കും 
നയിച്ചേക്കാവുന്നതുമായ 
ഒരു കൂട്ടം അപൂർവ 
ജനിതക ക്രമക്കേടുകളെ 
പ്രതിനിധീകരിക്കുന്ന ഒരു 
പ�ൊതുവായ പദമാണ്. 
അപ്പോൾ അടുത്തതായി 
എന്ത് സംഭവിക്കും?
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കലാകാരന്മാർ മന�ോഹരമായ കലാസൃഷ്ടികൾ സൃഷ്ടിക്കാൻ 
തുടങ്ങുമ്പോൾ ബ്രഷുകളും ക്യാൻവാസുകളും സജ്ജമാക്കുന്നത് 
പ�ോലെ, ഒരു PFIC ര�ോഗനിർണയം നിങ്ങൾക്ക് എന്താണ് 
അർഥമാക്കുന്നതെന്ന് അറിയുന്നതിനുള്ള ആദ്യപടിയാണ് ഇത് 
സൃഷ്ടിച്ചിരിക്കുന്നത്.  

PFIC ര�ോഗനിർണയവും പദാവലിയും മനസ്സിലാക്കുന്നതിനുള്ള 
ഒരു റ�ോഡ് മാപ്പാണ് ഇതെന്ന് ചിന്തിക്കുക. നിങ്ങൾക്കും ശക്തമായ 
പിന്തുണാ നെറ്റ്‌വർക്കിനും ഇടയിലുള്ള ഒരു ആരംഭ 
പ�ോയിന്റാണിത്.

ര�ോഗനിർണയം 1

PFIC എന്താണ് അർഥമാക്കുന്നത്?
പ്രോഗ്രസീവ്: കാലക്രമേണ വഷളാകുന്നു 
ഫാമിലിയൽ: ജീനുകളുടെ മാറ്റവുമായി 
ബന്ധപ്പെട്ടത ്
ഇൻട്രാഹെപാറ്റിക്: കരളിനുള്ളിലെ ര�ോഗം 
ക�ോളസ്റ്റാസിസ്: പിത്തരസത്തിന്റെ മ�ോശം 
ഒഴുക്ക് 

നിങ്ങളുടെ ദാതാവുമായും 
സ്പെഷ്യലിസ്റ്റുമായും ഫ�ോള�ോ അപ്പ് 
ചെയ്യേണ്ടതും സമ്പർക്കത്തിൽ 
ആയിരിക്കേണ്ടതും പ്രധാനമാണ്.  
PFIC ര�ോഗിക്ക് ഏറ്റവും മികച്ച ജീവിതനിലവാരം 
കൈവരിക്കുന്നതിനുള്ള ഒരു പ്രധാന ഭാഗമാണ് 
കരൾ സപ്െഷ്യലിസ്റ്റിന്റെ സൂക്ഷ്മ 
നിരീക്ഷണം. 

എന്താണ് പ്രതീക്ഷിക്കേണ്ടത്
ഡയഗ്നോസ്റ്റിക് പരിശ�ോധന
– 	�രക്ത പരിശ�ോധനകൾ: PFIC തിരിച്ചറിയാൻ 

കരൾ എൻസൈമുകൾ, GGT, 
പിത്തരസത്തിന്റെ ആസിഡ് പരിശ�ോധനകൾ 
എന്നിവ ഉപയ�ോഗപ്രദമാകും

– 	�ജനിതക പരിശ�ോധന: രക്ത സാമ്പിൾ 
ഉപയ�ോഗിച്ച് ചെയ്യാവുന്നതാണ്, DNA-യിൽ 
നിന്ന് ക�ോഡ് എക്സ്ട്രാക്റ്റ് ചെയ്യുന്നതും 
ഉൾപ്പെടുന്നു

– 	�ലിവർ ബയ�ോപ്സി: കരൾ ടിഷ്യുവിനറ്െ ഒരു 
ചെറിയ കഷണം വേർതിരിച്ചെടുത്ത ശേഷം 
മൈക്രോസ�്കോപ്പിലൂടെ പരിശ�ോധിക്കുന്നു

സാധ്യമായ പ്രകടനങ്ങൾ
ക�ോളസ്റ്റാസിസിന്റെ ലക്ഷണങ്ങൾ 
–	�ച�ൊറിച്ചിൽ
–	�മഞ്ഞപ്പിത്തം (ചർമ്മത്തിന്റെയ�ോ 

കണ്ണുകളുടെയ�ോ മഞ്ഞ)
– 	�വീർത്ത വയറ്
–	�മഞ്ഞ അല്ലെങ്കിൽ തവിട്ട് നിറത്തിലെ മൂത്രം
–	�അക്കോളിക ്സ്റ്റൂളുകൾ (വിളറിയ, ചാര 

അലല്െങ്കിൽ വെള്ള നിറത്തിലെ മലം)
– 	�രക്തസ്രാവം അല്ലെങ്കിൽ എളുപ്പത്തിൽ 

മുറിവേൽക്കുന്നത്
–	�മ�ോശം വളർച്ച
– 	�വിറ്റാമിൻ കുറവ്

വിറ്റാമിൻ കുറവുകളുമായി ബന്ധപ്പെട്ട 
ലക്ഷണങ്ങൾ:
– �വിറ്റാമിൻ എ: കാഴച് വൈകല്യങ്ങൾക്ക് 

കാരണമാകാം
– �വിറ്റാമിൻ ഡി: അസ്ഥി രൂപീകരണം 

ദുർബലമാകാനും എല്ലുകൾ പ�ൊട്ടാനുള്ള 
അപകടസാധ്യത വർധിക്കാനും കാരണമാകാം

– �വിറ്റാമിൻ ഇ: ബാലൻസ്, ബലം, ഏക�ോപനം 
എന്നിവയുമായി ബന്ധപ്പെട്ട പ്രശ്നങ്ങൾക്ക് 
കാരണമാകാം

– �വിറ്റാമിൻ കെ: രക്തസ്രാവ പ്രശ്നങ്ങൾക്ക് 
കാരണമാകാം, പ്രത്യേകിച്ച് തലച്ചോറിൽ 
രക്തസ്രാവം ഉണ്ടായാൽ അത് വളരെ
അപകടകരമാണ്

കൂടുതൽ വർധിച്ച കരൾ ര�ോഗത്തിനറെ 
സവിശേഷതകൾ
PFIC, കരൾ തകരാറിലേക്ക് നയിച്ചേക്കാം. 
ചികിത്സിച്ചില്ലെങ്കിൽ അല്ലെങ്കിൽ 
കൈകാര്യം ചെയ്തിലല്െങ്കിൽ, കരൾ തകരാറ് 
ഉടൻ സംഭവിക്കാം.  
ക�ോളസ്റ്റാസിസിന്റെ ലക്ഷണങ്ങളും വർധിച്ച 
കരൾ ര�ോഗത്തിന്റെ അടയാളങ്ങളും തമ്മിലുള്ള 
വ്യത്യാസം മനസ്സിലാക്കേണ്ടത് പ്രധാനമാണ്. 
–	�കുറഞ്ഞ പ്ലേറ്റ്‌ലെറ്റുകളുടെ എണ്ണവുമായി 

ബന്ധപ്പെട്ട ചതവ്
– 	�അസ്കൈറ്റുകൾ (അടിവയറ്റിലെ ദ്രാവകം)
– 	�അന്നനാളത്തിലെ വെരിസസ് 

(രക്തസ്രാവമുണ്ടായേക്കാവുന്ന വീർത്ത 
സിരകൾ)

– 	�വലുതായ പ്ലീഹ
– 	�പ�ോർട്ടൽ ഹൈപ്പർടെൻഷൻ (കരളിലേക്ക്

നയിക്കുന്ന സിരകളിലെ ഉയർന്ന 
രക്തസമ്മർദ്ദം) 

ക�ോളസ്റ്റാറ്റിക് കരൾ ര�ോഗവുമായി 
ബന്ധപ്പെട്ട് സാധ്യമായ രക്തപരിശ�ോധനാ 
കണ്ടെത്തലുകൾ
– 	�ഉയർന്ന കരൾ എൻസൈമുകൾ (AST, ALT, 

ആൽക്ക് ഫ�ോസ്)
– 	�ഉയർന്ന പിത്തരസ ആസിഡുകൾ
– 	�ഉയർന്ന ബിലിറൂബിൻ
– 	� വിറ്റാമിൻ എ, ഡി, ഇ എന്നിവയുടെ കുറഞ്ഞ 

അളവ്
– 	�വർധിച്ച PT/INR (വിറ്റാമിൻ കെ

കുറയുന്നതിനാൽ)

ചികിത്സ 
– 	�രക്തപരിശ�ോധനകൾ, കരൾ അൾട്രാസൗണ്ട് 

എന്നിവ സൂക്ഷ്മമായി നിരീക്ഷിക്കുക, 
കൂടാതെ നിങ്ങളുടെ ഹെപ്പറ്റോളജിസ്റ്റുകളുമായി 
ഇടയ്ക്കിടെയുള്ള കൂടിക്കാഴച്കൾ

–	�മരുന്നുകളുടെ ഉപയ�ോഗമാണ് 
പ്രതിര�ോധത്തിന്റെ ആദ്യ നിര, പക്ഷേ
അപര്യാപ്തമായാൽ ശസ്ത്രക്രിയ 
ആവശ്യമായി വന്നേക്കാം

–	�പിത്തരം ആസിഡുകൾ കരളിൽ 
പ്രവേശിക്കുന്നത് തടയാനാണ് ശസ്ത്രക്രിയാ
മാർഗങ്ങൾ ലക്ഷ്യമിടുന്നത്. അവയിൽ 
ഇനിപ്പറയുന്നവ ഉൾപ്പെട്ടേക്കാം:
»	�ഭാഗിക ബാഹ്യ പിത്തരസം വഴിതിരിച്ചുവിടൽ
»	�ഭാഗിക ആന്തരിക പിത്തരസം 

വഴിതിരിച്ചുവിടൽ
»	�ഇലിയൽ ഒഴിവാക്കൽ

–	�മെഡിക്കൽ, ശസ്ത്രക്രിയ ഓപ്ഷനുകൾ 
പ്രവർത്തിക്കുന്നില്ലെങ്കിൽ കരൾ 
മാറ്റിവയ്ക്കൽ ആവശ്യമായി വന്നേക്കാം
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പ�ൊതുവായ 
പേര്

PFIC 1 

PFIC 2 

PFIC 3

പരിവർത്തനം 
ചെയ്ത ജീൻ

ATP8B1

ABCB11 

ABCB4 

പ്രൂറിറ്റസ് 
(ച�ൊറിച്ചിൽ)

തീവ്രം 

തീവ്രം 

നേരിയത് മുതൽ 
മിതമായത് വരെ

മറ്റ് സാധ്യതയുള്ള 
പ്രകടനങ്ങൾ

• �എക്സ്ട്രാഹെപാറ്റിക് 
ലക്ഷണങ്ങൾ

• �വയറിളക്കം
• �പാൻക്രിയാറ്റിസ് ഉണ്ടാകാം
• �ചുമ, ശ്വാസതടസ്സം എന്നിവ 

ഉണ്ടാകാം
• �കേൾവിശക്തി നഷ്ടപ്പെട്ടേക്കാം

• �ഹെപ്റ്റോസെല്ലുലാർ 
കാർസിന�ോമയും 
ച�ോളാൻജിയ�ോകാർസിന�ോമയും 
(കരൾ കാൻസർ) വികസിക്കാനുള്ള 
സാധ്യത

• �പിത്താശയക്കല്ലുകൾ

• �അസ്ഥികളുടെ കുറഞ്ഞ സാന്ദ്രത
• �ഹെപ്പറ്റോസെല്ലുലാർ 

കാർസിന�ോമയും 
ച�ോളാൻജിയ�ോകാർസിന�ോമയും 
(കരൾ കാൻസർ) വികസിക്കാനുള്ള 
സാധ്യത

• �പിത്താശയക്കല്ലുകൾ

പ്രോട്ടീൻ കുറവ്

FIC1 

BSEP 

MDR3

GGT 
ക�ോളസ്റ്റാസിസ്

സാധാരണ GGT 
ക�ോളസ്റ്റാസിസ് 

സാധാരണ GGT 
ക�ോളസ്റ്റാസിസ് 

ഉയർന്ന GGT 
ക�ോളസ്റ്റാസിസ്
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PFIC മനസ്സിലാക്കൽ

ചികിത്സയുടെ സാധ്യതയുള്ള 
ക്ലിനിക്കൽ ഫലങ്ങൾ, ചികിത്സ, 
സങ്കീർണതകൾ

• �പുര�ോഗതിയുടെ മിതമായ നിരക്ക്
• �ജീവിതത്തിനറ്െ രണ്ടോ മൂന്നോ ദശകങ്ങളിൽ 

സിറ�ോസിസിലേക്കും അവസാന ഘട്ട കരൾ 
ര�ോഗത്തിലേക്കും നയിച്ചേക്കാം

• �മാറ്റിവയ്ക്കൽ കഴിഞ്ഞുള്ള ഹെപ്പാറ്റിക് 
സ്റ്റീറ്റോസിസ് (ക�ൊഴുപ്പ് മാറ്റം), വയറിളക്കം

• �എക്സ്ട്രാഹെപാറ്റിക് ലക്ഷണങ്ങൾ 
വഷളാകുകയും കരൾ മാറ്റിവയ്ക്കലിനുശേഷം 
പുതിയവ ഉണ്ടാകുകയും ചെയ്യാം

• �BRIC പ്രകടനങ്ങൾ രേഖപ്പെടുത്തിയിട്ടുണ്ട്*

• �ദ്രുതഗതിയിൽ വഷളാകുന്നതിൽ മിതമായത്
• �പിത്തരസം വഴിതിരിച്ചുവിടൽ 

ശസ്ത്രക്രിയയുടെ വിജയം നിർദ്ദിഷ്ട ജനിതക 
വൈകല്യങ്ങളെ ആശ്രയിച്ചിരിക്കാം

• �PFIC 2 ര�ോഗികളിൽ കരൾ മാറ്റിവയ്ക്കൽ, 
ചിലരിൽ ആനറ്ിബ�ോഡി നിവേശിത BSEP 
ന്യൂനതയിലേക്ക് നയിച്ചേക്കാം

• �വീണ്ടും മാറ്റിവയ്ക്കലിനുള്ള സാധ്യത 
• �BRIC പ്രകടനങ്ങൾ രേഖപ്പെടുത്തിയിട്ടുണ്ട്*

• �വളരെയധികം മാറിക്കൊണ്ടിരിക്കുന്ന
വഷളാകൽ നിരക്ക്

• �മെഡിക്കൽ മാനേജ്മെനറ്്: MDR3 പ്രകടനം 
നിലനിർത്തുന്നവർ ഉർസ�ോഡിയ�ോളിന�ോട് 
കൂടുതൽ മെച്ചമായി പ്രതികരിക്കുന്നു

• �പിത്തരസം വഴിതിരിച്ചുവിടുന്നത് മറ്റ് ര�ോഗ 
തരങ്ങളെപ്പോലെ ഫലപ്രദമാകണമെന്നില്ല

• �കരൾ മാറ്റിവയ്ക്കൽ ഭേദമാകുന്നതാണ്
• �BRIC പ്രകടനങ്ങൾ രേഖപ്പെടുത്തിയിട്ടുണ്ട്*

2
PFIC-നുള്ള പ�ൊതുവായ ലക്ഷണങ്ങളും പരിഗണനകളും ഈ പട്ടികയിലെ എല്ലാ ഉപവിഭാഗങ്ങൾക്കും 
ബാധകമാണ്. ഓര�ോ ര�ോഗനിർണയത്തിലും ഉണ്ടാകാനിടയുള്ള ചില വ്യത്യാസങ്ങൾ എടുത്തുകാണിക്കാൻ 
ഉദ്ദേശിച്ചുള്ളതാണ് ഈ പട്ടിക. ശ്രദ്ധിക്കുക, PFIC-യുടെ പുര�ോഗതി മാറുന്നതും അദ്വിതീയവുമാകാം, ര�ോഗം 
വിവരിച്ചതുപ�ോലെ എല്ലാ ര�ോഗികൾക്കും അനുഭവപ്പെടില്ല.

*(BRIC) PFIC-യുടെ അറിയപ്പെടുന്നത�ോ അജ്ഞാതമ�ോ ആയ ഒരു ഉപവിഭാഗത്തിന്റെ ക്ഷണികമായ പ്രകടനമാണ് ബെനിൻ ആവർത്തന 
ഇൻട്രാഹെപാറ്റിക ്ക�ോളസ്റ്റാസിസ.്

pfic.org- ൽ കൂടുതൽ ഉപാധികൾ കണ്ടെത്തുക



പുതിയ ജീനുകൾ തിരിച്ചറിഞ്ഞിട്ടുണ്ട്.  
ഈ പുതിയ ജീനുകളിൽ ചിലത ്പട്ടികയുടെ ഈ പതിപ്പിൽ ദൃശ്യമാകില്ല, 

അതായത് LSR, PLECTIN.

എനിക്ക് PFIC ഉണ്ടെന്ന് കണ്ടെത്തിയിട്ടുണ്ട്, എന്നാൽ ഏത് തരമാണെന്ന് അവർക്ക് എന്നോട് പറയാൻ 
കഴിയിലല്േ? ചുവടെ ലിസ്റ്റ് ചെയ്‌തിരിക്കുന്ന ഏതെങ്കിലും ജീനുകളിൽ മ്യൂട്ടേഷനുകൾ കാണാത്തപ്പോൾ PFIC-ക്ക് 
കാരണമാകുന്ന ജനിതക ഘടകങ്ങൾ തിരിച്ചറിയാൻ ജനിതക പഠനങ്ങൾ നടന്നുക�ൊണ്ടിരിക്കുന്നു. ഈ ജീനുകളുടെ 
തിരിച്ചറിയലുകൾ വളരെ സങ്കീർണമാണ്, അതിന് അത്യാധുനിക ജനിതക പരിശ�ോധനകൾ ആവശ്യമാണ്. 
ഡ�ോകട്ർമാരും ശാസ്ത്രജ്ഞരും ഈ ര�ോഗികൾക്ക് കൂടുതൽ ഉത്തരങ്ങൾ കണ്ടെത്താൻ 
പ്രവർത്തിച്ചുക�ൊണ്ടിരിക്കുകയാണ്.

പ�ൊതുവായ 
പേര്

PFIC 4 

PFIC 5 

PFIC  

MYO5B 

വൈകല്യങ്ങളുമായി 

ബന്ധപ്പെട്ടിരിക്കുന്നു
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റിപ്പോർട്ട് ചെയ്‌തവയിൽ ഇനിപ്പറയുന്ന ഉപവിഭാഗങ്ങൾ വളരെ അപൂർവമാണ് (കൂടുതൽ 
തിരിച്ചറിഞ്ഞിട്ടുണ്ടെങ്കിലും). 

ഈ വിവരങ്ങൾ ഓര�ോ ഗ്രൂപ്പിലെയും വിരലിലെണ്ണാവുന്ന ര�ോഗികളെ മാത്രം അടിസ്ഥാനമാക്കിയുള്ളതാണ്, 
അത് മനസ്സിൽ കാണണം.

54

PFIC പദനിർവചനം  
ALT, AST: കരൾ ര�ോഗ അടയാളങ്ങൾ. 
ആന്റിബ�ോഡി നിവേശിത BSEP ന്യൂനത (AIBD): BSEP 
ആന്റിബ�ോഡികളുടെ വികാസവുമായി ബന്ധപ്പെട്ട ചില PFIC 2 
ര�ോഗികളിൽ മാറ്റിവയ്ക്കൽ കഴിഞ്ഞ് വികസിക്കുന്ന 
ക�ോളസ്റ്റാസിസ്. 
ഓട്ടോസ�ോം: ലൈംഗിക ക്രോമസ�ോം അല്ലാത്ത ഏത�ൊരു 
ക്രോമസ�ോമും. 
ബെനിൻ ആവർത്തന ഇൻട്രാഹെപാറ്റിക് ക�ോളസ്റ്റാസിസ് 
(BRIC): PFIC-യുടെ അറിയപ്പെടുന്നത�ോ അജ്ഞാതമ�ോ ആയ ഒരു 
ഉപവിഭാഗത്തിന്റെ ക്ഷണികമായ ഒരു പ്രകടനമാണ്. 
പിത്തരസം: പിത്തരസം എന്നത് ആസിഡ്, 
ഫ�ോസ�്ഫോളിപിഡുകൾ, ക�ൊളസ്ട്രോൾ, ശരീരത്തിൽ നിന്നുള്ള 
മാലിന്യങ്ങൾ എന്നിവയുൾപ്പെടെ നിരവധി സംയുക്തങ്ങൾ 
അടങ്ങിയിരിക്കുന്ന ഒരു മഞ്ഞ ദ്രാവകമാണ്. 
പിത്തരസ ആസിഡ്/പിത്തരസ ഉപ്പ്:  ക�ൊളസ്ട്രോളിൽ നിന്ന് 
കരൾ ഉണ്ടാക്കുന്ന രാസവസ്തുക്കളാണ് പിത്തരസ ആസിഡുകൾ. 
ആര�ോഗ്യവാനായ ഒരു വ്യക്തിയിൽ പിത്തരസ ആസിഡുകൾ 

ഫാമിലിയൽ: യഥാർഥത്തിൽ കുടുംബങ്ങളിൽ വിവരിച്ചതും 
ജീനുകളിലെ മാറ്റങ്ങളുമായി ബന്ധപ്പെട്ടതും. 
ഗാമാ GT (GGT): PFIC-യുടെ തരങ്ങൾ തമ്മിൽ വേർതിരിച്ചറിയാൻ 
സഹായിച്ചേക്കാവുന്ന ഒരു തരം കരൾ എൻസൈം. 
ജീനുകൾ: പാരമ്പര്യ സവിശേഷതകൾക്കുള്ള ജനിതക ക�ോഡ് 
അടങ്ങിയിരിക്കുന്ന ഒരു ക്രോമസ�ോമിന്റെ ചെറിയ ഭാഗങ്ങളാണ് 
ജീനുകൾ. ഉയരം പ�ോലുള്ള ചില സവിശേഷതകൾ പല 
ജീനുകളാലും, ചിലത് ഒര�ൊറ്റ ജീനിനാലും സ്വാധീനിക്കപ്പെടുന്നു. 
PFIC-യുമായി ബന്ധപ്പെട്ടത് ഉൾപ്പെടെ, മിക്ക ജീനുകൾക്കും 
മനുഷ്യർക്ക് രണ്ട് പകർപ്പുകളുണ്ട്.  
ഹെപ്പാറ്റിക് സ്റ്റീറ്റോസിസ്: കരളിലെ ക�ൊഴുപ്പ് മാറ്റം.  
ഹെപ്പറ്റോസൈറ്റുകൾ: പിത്തരസം ഉണ്ടാകാൻ കാരണമാകുന്ന 
കരൾ ക�ോശങ്ങൾ.  
ഹെപ്പറ്റോളജിസ്റ്റ്:  കരൾ ര�ോഗത്തിൽ വൈദഗ്ധ്യം നേടിയ ഒരു 
ഡ�ോക്ടർ.  
ഐക്റ്ററസ്: ചർമ്മം, വായ, നാവ് മുതലായവയുടെ 
മഞ്ഞനിറമാകൽ. 

കരളിൽ നിന്ന് കുടലിലേക്ക് ക�ൊണ്ടുപ�ോകുന്നു, അവിടെ അവ 
ക�ൊഴുപ്പ്, ക�ൊഴുപ്പ് ലയിക്കുന്ന വിറ്റാമിനുകൾ, മറ്റ് ക�ൊഴുപ്പ് 
ലയിക്കുന്ന പ�ോഷകങ്ങൾ എന്നിവ ആഗിരണം ചെയ്യാൻ 
സഹായിക്കുന്നു. പിന്നീട് അവ വീണ്ടും ഉപയ�ോഗിക്കാനാകുന്ന 
തരത്തിൽ കരളിലേക്ക് തിരിച്ചുവിടുന്നു.
ക�ോളസ്റ്റാസിസ്: പിത്തരസത്തിനറ്െ മ�ോശം ഒഴുക്കിനെയും, 
സാധാരണഗതിയിൽ കരളിൽ നിന്ന് പിത്തരസത്തിലേക്കും 
പിന്നീട് കുടലിലേക്കും ക�ൊണ്ടുപ�ോകുന്ന പദാർഥങ്ങൾ കരളിൽ 
അടിഞ്ഞുകൂടുന്നതിനെയും അർഥമാക്കുന്നു.
ക�ോളസ്റ്റാറ്റിക് പ്രുരിറ്റസ്: കരൾ ര�ോഗം മൂലമുള്ള ച�ൊറിച്ചിൽ 
അനുഭവപ്പെടുന്നതാണ്.  
ക്രോമസ�ോം: ക്രോമസ�ോമുകൾ എന്നത് പ്രധാനമായും DNA 
അടങ്ങുന്ന വലിയ തന്മാത്രകളാണ്.
ആധിപത്യം: ആധിപത്യ വൈകല്യങ്ങൾ എന്നത്, 
ര�ോഗത്തിലേക്ക് നയിച്ചേക്കാവുന്ന വിധത്തിൽ ഒരു ജീനിന്റെ 
ഒര�ൊറ്റ വികലമായ പകർപ്പാണ്. ആ വികലമായ പകർപ്പിനറ്െ 
സ്വാധീനം ആര�ോഗ്യകരമായ മറ്റ് പകർപ്പിനേക്കാൾ പ്രബലമാണ്.

ഇൻട്രാഹെപാറ്റിക്: കരളിനുള്ളിലെ ര�ോഗം ഉൾപ്പെടുന്നു. 
മഞ്ഞപ്പിത്തം: ചർമ്മത്തിന്റെ മഞ്ഞനിറം. 
കരൾ: ശരീരത്തിലെ ഏറ്റവും വലിയ ഖരാവയവമാണ് കരൾ. 
രക്തത്തിലെ വിഷവസ്തുക്കൾ നീക്കംചെയ്യുക, അല്ലെങ്കിൽ 
ദഹനത്തിനും വളർച്ചയ്ക്കും ആവശ്യമായ പ്രോട്ടീനുകളും 
ബയ�ോകെമിക്കലുകളും (പിത്തരസം) ഉത്പാദിപ്പിക്കുക എന്നിവ 
പ�ോലുള്ള വിവിധ ശരീര പ്രവർത്തനങ്ങളിൽ ഇത് ഒരു പ്രധാന പങ്ക് 
വഹിക്കുന്നു. 
മൈക്രോവിലല്സ ്ഇൻകല്ൂഷൻ ര�ോഗം: കടുത്ത വയറിളക്കം 
ഉണ്ടാക്കുന്ന, മിക്കപ്പോഴും ചെറിയ കുടലിലെ ഘടനാപരമായ 
മാറ്റങ്ങൾ മൂലമുണ്ടാകുന്ന ഒരു ര�ോഗം, പക്ഷേ എല്ലായ്‌പ്പോഴും 
അല്ല.  
 മ്യൂട്ടേഷനുകൾ: ജനിതക ക�ോഡിലെ മാറ്റം. 
സന്തതികൾ: ഒരു വ്യക്തിയുടെ കുട്ടി അല്ലെങ്കിൽ കുട്ടികൾ.
വഷളാകുന്നത്: കാലക്രമേണ കൂടുതൽ മ�ോശമാകുന്നു.
പിൻവാങ്ങുന്നത്: ര�ോഗമുള്ള ഒരു ജീനിന്റെ രണ്ട് അസാധാരണ 
പകർപ്പുകൾ. 
സ്ക്ലറൽ ഇൻക്റ്ററസ്: കണ്ണുകൾ മഞ്ഞനിറമാകുന്നത്.

പരിവർത്തനം 
ചെയ്ത ജീൻ

TJP2 

NR1H4

MYO5B

USP53

ABCC12

പ്രൂറിറ്റസ് 
(ച�ൊറിച്ചിൽ)

അവ്യക്തം/മാറുന്നത ്

അവ്യക്തം/മാറുന്നത ്

നേരിയത് മുതൽ 
മിതമായത് വരെ 

നേരിയത് മുതൽ 
മിതമായത് വരെ 

തീവ്രം

മറ്റ് സാധ്യതയുള്ള 
പ്രകടനങ്ങൾ

• �ശ്രവണ നഷ്ടം
• �ന്യൂറ�ോളജിക്കൽ ലക്ഷണങ്ങൾ
• �ശ്വസന ലക്ഷണങ്ങൾ

• �വിറ്റാമിൻ കെ സ്വതന്ത്ര 
ക�ോഗുല�ോപ്പതി

• �BSEP ന്യൂനത അനുകരിക്കാനാകും

• �ജന്മനാ വയറിളക്കത്തിനുള്ള 
സാധ്യത

• �ശ്രവണ നഷ്ടം
• �ഒരു ര�ോഗിക്ക് ഹൃദയസ്തംഭനം 

റിപ്പോർട്ട് ചെയ്തു

• �ഇൻട്രാഹെപാറ്റിക് പിത്തരസ 
കുഴൽ ദൗര്‍ലഭ്യം

പ്രോട്ടീൻ കുറവ്

TJP2  

FXR 

MYO5B 

USP53 

MRP9

GGT 
ക�ോളസ്റ്റാസിസ്

സാധാരണ GGT 
ക�ോളസ്റ്റാസിസ് 

സാധാരണ GGT 
ക�ോളസ്റ്റാസിസ് 

സാധാരണ GGT 
ക�ോളസ്റ്റാസിസ് 

സാധാരണ GGT 
ക�ോളസ്റ്റാസിസ് 

സാധാരണ GGT 
ക�ോളസ്റ്റാസിസ്

ചികിത്സയുടെ സാധ്യതയുള്ള 
ക്ലിനിക്കൽ ഫലങ്ങൾ, ചികിത്സ, 
സങ്കീർണതകൾ

• �ദ്രുതഗതിയിൽ വഷളാകുന്നതിൽ മിതമായത്
• �ഹെപ്പറ്റോസെല്ലുലാർ കാർസിന�ോമയുടെ ചില 

റിപ്പോർട്ടുകൾ

• �വളരെ ദ്രുതഗതിയിൽ വഷളാകൽ
• �മാറ്റിവയ്ക്കൽ കഴിഞ്ഞുള്ള ഹെപ്പാറ്റിക് 

സ്റ്റീറ്റോസിസ്
• �വളരെ അപൂർവം (2020 ഡിസംബർ വരെ

റിപ്പോർട്ട് ചെയ്യപ്പെട്ടത് എട്ട് കേസുകൾ മാത്രം).

• �മന്ദഗതിയിലുള്ള വഷളാകൽ
• �മൈക്രോവില്ലസ് ഇൻക്ലൂഷൻ ഡിസീസ് 

(MVID) അനുഭവപ്പെടാം
• �ബന്ധപ്പെട്ട MVID സഹിതമുള്ള ആജീവനാന്ത TPN
• �സംയ�ോജിത കുടൽ കരൾ മാറ്റിവയ്ക്കലുകൾ, 

ശസ്ത്രക്രിയ കഴിഞ്ഞുള്ള ക�ോളസ്റ്റാസിസ് 
തടഞ്ഞേക്കാം

• �മന്ദഗതിയിലുള്ള വഷളാകൽ
• �ആരംഭിക്കുന്ന പ്രായം മാറുന്നതാണ്
• �എലല്ാ ര�ോഗികൾക്കും തുടർച്ചയായ ഫ�ോള�ോ-

അപ്പ് ആവശ്യമാണ്
• �ഏഴ് ര�ോഗികളിൽ ആദ്യമായി വെളിപ്പെട്ടത്, 2020 

സെപ്റ്റംബറിൽ 

• �മന്ദഗതിയിലുള്ള വഷളാകൽ
• �ABCC12-ലെ (ഒരു) ഹെറ്ററ�ോസൈഗസ് 

മ്യൂട്ടേഷനിൽ PFIC ഉണ്ടാകുമ�ോ എന്നതിൽ 
അനിശ്ചിതത്വം

• �2021 മാർച്ച് വരെ വെളിപ്പെട്ടത് ഒരു കേസ് മാത്രം
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pfic.org



PFIC 
അഡ്വക്കസി &
റിസ�ോഴ്സ്  
നെറ്റ്‌വർക്ക്, Inc.
#PFICawareness

ഞങ്ങളുടെ ദൗത്യം

അഡ്വക്കസി & റിസ�ോഴ്സ് 
നെറ്റ്‌വർക്ക്, INC.

PFIC അഡ്വക്കസി ആൻഡ് റിസ�ോഴ്സ് നെറ്റ്‌വർക്ക്, Inc.-ന്റെ 
ലക്ഷ്യം, പ്രോഗ്രസീവ് ഫാമിലിയൽ ഇൻട്രാഹെപാറ്റിക് 

ക�ോളസ്റ്റാസിസ് അഥവാ PFIC ബാധിച്ച ല�ോകമെമ്പാടുമുള്ള 
ര�ോഗികളുടെയും കുടുംബങ്ങളുടെയും ജ ീവിതം 

മെച്ചപ്പെടുത്തുക എന്നതാണ്.

ഞങ്ങൾ ഗവേഷണ പരിപാടികളെ പിന്തുണയ്ക്കുന്നു, 
വിദ്യാഭ്യാസ സാമഗ്രികൾ നൽകുന്നു, സമപ്രായക്കാരുടെ 

പിന്തുണയ്ക്കായി കുടുംബങ്ങളെ പ�ൊരുത്തപ്പെടുത്തുന്നു, 
ഉപദേശക അവസരങ്ങളിൽ പങ്കെടുക്കുന്നു.

എന്താണ് PFIC?

ല�ോകമെമ്പാടുമുള്ള 50,000 മുതൽ 100,000 വരെയുള്ള 
ആളുകളിൽ ഒരാളെ ബാധിക്കുന്ന ഒരു അപൂർവ ജനിതക 
ക്രമക്കേടാണ് പ്രോഗ്രസീവ് ഫാമിലിയൽ ഇൻട്രാഹെപാറ്റിക് 
ക�ോളസ്റ്റാസിസ് (PFIC). വഷളാകുന്ന കരൾ ര�ോഗത്തിന PFIC 
കാരണമാകുന്നു, ഇത് സാധാരണയായി കരൾ 
തകരാറിലേക്ക് നയിക്കുന്നു. ഈ ര�ോഗം സാധാരണയായി 
ജ ീവിതത്തിന്റെ ആദ്യ വർഷത്തിൽ തന്നെ പ്രകടമാകുന്നു, 
കൂടാതെ മഞ്ഞപ്പിത്തം, അസ്വസ്ഥത, വളർച്ച മുരടിക്കൽ, 
വയറിളക്കം, രക്തസ്രാവ ക്രമക്കേടുകൾ, ഒപ്പം/അല്ലെങ്കിൽ 
കരൾ വ ീർക്കൽ എന്നിവ ഉണ്ടായേക്കാം. ഈ 
വൈകല്യത്തിന്റെ മുഖമുദ്രയായ സവിശേഷത, 
ക് ഷീണിപ്പിക്കുന്ന കടുത്ത പ്രൂറിറ്റസ് (ച�ൊറിച്ചിൽ) ആണ്.

PFIC നെറ്റ്‌വർക്ക് എന്നത് യുണൈറ്റഡ് സ്റ്റേറ്റ്സ് 
ആസ്ഥാനമായുള്ള 501c3 ചാരിറ്റബിൾ സംഘടനയാണ്, EIN 
83-1084501. ല�ോകമെമ്പാടുമുള്ള ര�ോഗികളുമായും
കുടുംബങ്ങളുമായും ഞങ്ങൾ ബന്ധപ്പെട്ടിരിക്കുന്നു. 

ഞങ്ങളുടെ ദാതാക്കൾക്കും സ�്പോൺസർമാർക്കും 
പങ്കാളികൾക്കും, അവരുടെ ഉദാരമായ പിന്തുണയ്ക്കായി 
ഞങ്ങൾ നന്ദി അറിയിക്കുന്നു. ഞങ്ങളുടെ സംഘടന, 
ഞങ്ങളുടെ പ്രോഗ്രാമുകൾ, ഞങ്ങളുടെ കമ്മ്യൂണിറ്റി, 
എങ്ങനെ ഉൾപ്പെടാം എന്നിവയെക്കുറിച്ചുള്ള കൂടുതൽ 
വിവരങ്ങൾക്ക്, pf ic.org സന്ദർശിക്കുക.

#pficawareness #StopTheItch

pfic.org



ര�ോഗികൾക്കും 
ആര�ോഗ്യപരിചരണത്തിനും 
ഇടയിലുള്ള സമ്പൂർണ 
ചിത്രം വെളിപ്പെടുത്തുന്നു
വിദ്യാഭ്യാസം നൽകുന്നതിനുള്ള 
പരിപാടികൾ
അറിവിന്റെ വിടവുകൾ തിരിച്ചറിയുകയും 
കമ്മ്യൂണിറ്റിക്ക് വിവരങ്ങൾ ലഭ്യമാക്കുകയും 
ചെയ്യുന്നു. 

» �PFIC വിദ്യാഭ്യാസ പരിപാടി
– �വെബ്സൈറ്റ് (pf ic.org)
– �വിവര ബ്രോഷർ

» �PFIC കുടുംബ സമ്മേളനം

സമപ്രായക്കാർക്കുള്ള പിന്തുണ 
നൽകുന്നതിനുള്ള പരിപാടികൾ
ഓര�ോരുത്തർക്കും നേരിട്ടുള്ള ഒരു പിന്തുണ 
നൽകുന്നു. പ്രാദേശിക അധിഷ്ഠിതമായ 
ഉപാധികളുടെ വിടവുകൾ തിരിച്ചറിയുകയും 
പരിഹാരങ്ങൾ സൃഷ്ടിക്കാൻ ഒരുമിച്ച് 
പ്രവർത്തിക്കുകയും ചെയ്യുന്നു.

» �ര�ോഗിക്കുള്ള സാമ്പത്തിക സഹായ പരിപാടി
» �മെനറർഷിപ്പ് പരിപാടികൾ

– �രക്ഷാകർതൃ അംബാസഡർ പരിപാടി
– �കൗമാരക്കാർക്കുള്ള അംബാസഡർ പരിപാടി
– �PFIC PALS
– �PFIC കെയർ പാക്കേജ് പരിപാടി
– �വിയ�ോഗ പരിപാടി

ഞങ്ങളുടെ ടീമിനെ 
കാണുക
ഡയറകട്ർ ബോർഡ്

എമിലി വെഞ്ചുറ 
എക്സിക്യൂട്ടീവ് ഡയറക്ടർ, സഹസ്ഥാപക

കെനറക്കി, യുഎസ്എ | emily@pfic.org

വാൾട്ടർ പെരസ്
പ്രസിഡന്റ്

ആൽബർട്ട, കാനഡ | walter@pfic.org

താര കിയേൺസ്
വൈസ് പ്രസിഡന്റ്, സഹസ്ഥാപക

മേരിലാൻഡ്, യുഎസ്എ  |  tara@pfic.org

ഹെയ്‌ലി വാട്ട്സ്
ട്രഷറർ

കെനറക്കി, യുഎസ്എ | hayley@pfic.org

ലിസ സതകകോയ പ്െൺ
എക്സികഷ്ൂ വ് അസിസ്െറ്റ്

ന് ോ ോ െറ്സററോ , കകോ െഡ | lisa@pfic.org

നമഡിക്കൽ ഉപസദശക സമിതി

സഡഡോ. റി സ�ോർഡ് സതതോയ സൺ, M.D.
കിയ ര്സ് സകകോസളജ്, ലണ്ൻ

സഡഡോ. നബൻ ഷ്കെഡർ, M.D.
ന്ക്സോോസ് �ിൽ്ഡൻസ് സെോോസ്രിറ്ൽ

സഡഡോ. നെയിയ സ ്ഹ്പൂ ബി, M.D.
സിൻസിെോ ോ റ് ി �ിൽ്ഡൻസ് സെോ ോ സ്രിറ് ൽ

സഡഡോ. നെയിയ സ ്സ്ക്വിസയഴസ് ്M.D., M.S.
�ിൽ്ഡൻസ് സെോ ോ സ്രിറ് ൽ ഓഫ് 

ഫിലനഡൽഫിയ

സഡഡോ. സലലോറ ബുൾ, Ph.D.
യൂണിസവഴ്സിറ്ി ഓഫ് കകോലിസഫഫോർണിയ, സോോൻ 

്ഫഫോ ൻസിസ്സകകോ

ഡ�ോ. റ�ൊണാൾഡ് സ�ോക്കോൾ, M.D., FAASLD
ചിൽഡ്രൻസ് ഹ�ോസ്പിറ്റൽ ക�ൊളറാഡ�ോ

ഉപദേശക, ബ�ോധവത്കരണ 
അവസരങ്ങളിൽ പങ്കെടുക്കാനുള്ള 
പരിപാടികൾ
ഞങ്ങളുടെ ശബ്ദം സമപ്രായക്കാർക്കും 
പ്രൊഫഷണലുകൾക്കും റെഗുലേറ്ററി 
ബ�ോഡികൾക്കും കേൾക്കാൻ കമ്മ്യൂണിറ്റിയെ 
ഒരുമിച്ച് ക�ൊണ്ടുവരുന്നു.

» �PFIC ബ�ോധവത്കരണ പരിപാടി 
– �PFIC അവബ�ോധ ദിനം (ഒക�്ടോബർ 5)
– �അപൂർവ ര�ോഗ ദിനത്തെ പിന്തുണയ്ക്കുന്നു

(ഫെബ്രുവരി 28/29)
– �ധനസമാഹരണ ടൂൾകിറ്റുകൾ
– �സ�ോഷ്യൽ മീഡിയ പാദമുദ്ര

» PFIC അഡ്വക്കസി പ്രോഗ്രാം
– �ക�ോൺഫറൻസ് പങ്കാളിത്തം
– �നെറ്റ്‌വർക്കിംഗ് അവസരങ്ങൾ
– �PFIC ഗവേഷണ-ചികിത്സാ ഓപ്ഷനുകളുടെ

പുര�ോഗതി ഉന്നമിപ്പിക്കുന്നതിന് പ്രാദേശിക,
സംസ്ഥാന, ദേശീയ നയ നിർമാതാക്കളുമായും
റെഗുലേറ്റർമാരുമായും ഇടപഴകുക.

ഗവേഷണത്തെ പിന്തുണയ്ക്കുന്നതിനുള്ള 
പ്രവർത്തനങ്ങൾ
PFIC-യ്ക്കുള്ള കൂടുതൽ മാനേജ്മെന്റിനും ചികിത്സാ 
ഓപ്ഷനുകൾക്കുമായി പഠനങ്ങളിൽ പങ്കാളിത്തം 
വർധിപ്പിക്കാൻ പ്രവർത്തിക്കുന്നു.

» �സ്വയം-റിപ്പോർട്ട് രജിസ്ട്രി
» �ഗവേഷണ അവസരങ്ങളിലേക്ക് ര�ോഗികളെ 

ബന്ധിപ്പിക്കുന്നു
» �സാഹിത്യം ലഭ്യമാക്കാനും ര�ോഗീ കമ്മ്യൂണിറ്റിക്ക് 

ആക്സസ് ചെയ്യാനും കഴിയുക



CARE PACKAGE PROGRAM

Free care packages are sent by PFIC Network to patients or
caregivers who may be struggling with a new diagnosis,
extended hospital stay or itching.

We welcome requests from providers on behalf of their PFIC
patients who could use a pick-me-up. 

https://www.pfic.org/care-package-program/

Please visit our website to make a request!

There is an option to remain anonymous to the recipient.
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