Hipoplasia de vias biliares
sindromatica en ninos

Una de las causas de colestasis neonatal es la hipoplasia
de vias biliares intrahepaticas, que puede ser
sindromatica (Sindrome de Alagille). El sindrome de
Alagille es un desorden hereditario raro caracterizado
por colestasis moderada a severa. Estos niflos tienen
varias manifestaciones extrahepaticas tales como
estenosis pulmonar periférica, vértebras en mariposa,
facies peculiar y embriotoxon ocular posterior. En
muchos casos, la mutacion genética del Sindrome de
Alagille ha sido reportada como Jagged 1 (JAG1), una
ligandina Notch. La via de sefializacion Notch es
importante en el desarrollo de muchos organos,
incluidos los vasos y ductos biliares. La colestasis del
Sindrome de Alagille, esta estrechamente relacionada
con dislipidemia y con la expresion de receptores
nucleares hepaticos.
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En el articulo de Sepulveda et al., se describe la
experiencia colombiana en la ciudad de Medellin,
Colombia, relacionada con el Sindrome de Alagille.
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