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Syfte och omfattning

Detta PM riktar sig till Idkare och géller endast vuxen patient 218 ar. Fér barn <18 ar se Hepatisk veno-
ocklusiv sjukdom (VOD) BARN: Diagnos, profylax och behandling XB13.

Bakgrund

Veno-ocklusive sjukdom (VOD) orsakas av endotelskada i de sma intrahepatiska venerna vilket leder till
destruktion av omgivande hepatocyter och sinusoider. Kallas i litteraturen ocksa for SOS, sinusoidal
obstruction syndrome.

Riskfaktorer for VOD &r bland annat tidigare genomgangen eller pagaende leverskada, tidigare behandling
med gemtuxumab ozogamicin (Mylotarg®), allogen blodstamcellstransplantation (HSCT) med ablativ
konditionering, URD, HLA-mismatch, vissa konditioneringar (ex busulfan po i ablativ dosering, fulldos TBI)
och retransplantation.

| studier har visats att profylax med ursodeoxicholsyra har en viss skyddande effekt samt att behandling
av VOD med defibrotide ar av varde.

Termer och férkortningar

HEM Sektionen for Hematologi

HSCT Hematopoetisk stamcellstransplantation

GvHD Graft versus Host Disease

SOS Sinusiodal obstruction syndrome

TIPS Transjugular intrahepatisk portosystemisk shunt
VOD Veno-ocklusive sjukdom

Diagnos

Upptrader oftast inom 30 dagar fran HSCT.

For diagnos anvands Baltimore (Jones kriterier) inom sektionen fér Hematologi (HEM).

Baltimore kriterier
A. bilirubin >34 mmol/L

Dessutom skall minst tva av féljande kriterier uppfyllas inom 21 dagar fran HSCT:
B1. Leverforstoring
B2. ascites
B3. viktuppgang >5 % fran utgangsvikt

Diagnosen ar klinisk och ingen annan férklaring till symtom far finnas.

Differentialdiagnoser ar bland annat lakemedelstoxicitet, infektion, hemolys, hégerkammarhjartsvikt och
akut GvHD.
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Vid ultraljudsundersokning med doppler kan ibland omvant blodfléde ses i porta-venen vilket stodjer
diagnosen. Leverbiopsi ar den basta undersokningen foér diagnos och kan vb. utféras med transjugular
teknik. Leverbiopsi bor 6vervagas dar diagnos ar osaker och i fall dar specifik behandling planeras.

Vid VOD ses ofta dven ett generellt kapillarlackage.

Gradering
Lindrig inga symtom, inget behov av diuretika eller analgetika, komplett regress
Medelsvar mattliga symtom begrédnsade till levern, behov av natriumrestriktion, diuretika och

analgetika, komplett regress dag +100

Svar Svara symtom, paverkan av andra organ an levern, dod eller kvarstaende symtom langre
dn dag + 100.

Profylax

e K Ursofalk® (ursodeoxicholsyra) po ca 10 mg/kg férdelat pa tva doser (anpassa dos till
kapselstyrka 250 mg). Ges from start av konditionering till dag + 100.

e Undvik att under konditionering ge levertoxiska lakemedel t ex azoler, estrogen, progesteron
samt var uppmarksam pa interaktioner. Om behov av systemisk svampprofylax iv ges
echinocandin.

Behandling

Symtomatisk behandling
e Det ar viktigt att bibehalla njurgenomblodning
e  Generos blodtransfusionspolicy, blod- och trombocyttransfusionsbehovet blir ofta stort
e Vitske- och elektrolytévervakning, natriumrestriktion, spironolakton (200-400 mg/d) och vid
behov furosemid
e Utsatt om majligt levertoxiska lakemedel
e Geinte fettinnehallande parenterala l6sningar
e Ascites tappning vid behov
e Morfinanalgetika

Specifik behandling
Bor O6vervagas vid svar VOD med multiorgan failure definerat som dubblering av P-kreatinin jfr fore
konditioneringsstart, satO, pa luft <90%, CNS paverkan.

Defibrotide
Defibrotide (Defiltelio®) 80 mg/ml. Se information i FASS.

e Dosering: 25 mg/kg/dag uppdelat pa 4 doser (dvs. 6,25 mg/kg/dag ar en vanlig dos)
e Losesiglukos 50 mg/ml (alt. natriumklorid 9 mg/ml), maximal koncentration 20 mg/ml.
e Spadd losning ges som intravends infusion under 2 tim, 4 ggr/dygn, startdos 25 mg/kg/dygn

Mycket svara fall
| mycket svara fall kan transjugular intrahepatisk portosystemisk shunt (TIPS) och levertransplantation
overvagas.
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Trombolysbehandling har anvdnts men risker med behandling bedéms inte sta i relation till vinster.

Avsteg fran beskriven rutin

Vid avsteg fran beskriven rutin bor orsaken dokumenteras i patientjournal i Cosmic.
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