
•  Onkologisk	
  pa,ent	
  
•  Buksmärta	
  
•  Oklar	
  viktuppgång	
  
•  Påverkade	
  levervärden	
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•  Förr	
  –	
  Veno-­‐ocklusiv	
  sjukdom	
  

•  Nu	
  –	
  Sinusoidalt	
  obstruk,vt	
  syndrom	
  

SOS/VOD	
  



Patofysiologi	
  





	
  

•  Endotelskada	
  i	
  sinusoiderna	
  
•  In5lammation/mikrokoagulation	
  
•  Sekundär	
  trombotisering	
  
•  Nekros	
  av	
  hepatocyter	
  	
  
•  Poolning	
  av	
  erytocyter	
  till	
  levern	
  	
  	
  

•  Högt	
  tryck	
  i	
  v.	
  Porta	
  (Viktökning,	
  
acites)	
  

SOS/VOD	
  







Kuriosa	
  
	
  

•  SOS	
  beskrevs	
  första	
  gången	
  i	
  Jamaica	
  
1920	
  	
  hos	
  en	
  patients	
  som	
  förgiftats	
  
med	
  korsört	
  (Senecio	
  vulgaris)	
  .	
  	
  

•  Innehåller	
  pyrrolizidin	
  alkaloid	
  

	
  

SOS/VOD	
  



Riskpa,enter	
  



	
  

•  Allogena	
  stamcellstransplantationer,	
  
samt	
  högdosbehandling	
  med	
  
stamcellsrescue	
  

•  Mb	
  Wilms,	
  Leukemi,	
  Lymfom,	
  
Rhabdomyosarkom,	
  Medulloblastom	
  

SOS/VOD	
  



Speciellt:	
  
	
  

•  Små	
  barn,	
  låg	
  vikt	
  
•  Be5intlig	
  leverskada	
  innan	
  cytostatika	
  
•  Busulfan,	
  Melfalan,	
  Cyklofosfamid,	
  och	
  	
  
Actinomycin	
  D	
  

SOS/VOD	
  



Förekomst	
  



	
  

•  Ca	
  5-­‐15%	
  för	
  patienter	
  som	
  genomgått	
  
allogen	
  stamcellstransplantation	
  

•  Ca	
  15%	
  av	
  patienter	
  behandlade	
  för	
  
Wilms	
  tumor	
  

SOS/VOD	
  



Prognos	
  

•  Hos	
  svår	
  SOS	
  är	
  dödlighet	
  >80%	
  
•  SOS	
  hos	
  icke	
  transplanterade	
  patienter	
  
–	
  bättre	
  prognos	
  

	
  

SOS/VOD	
  



Diagnos,k	
  



 

Klinik:	
  
	
  

•  Akut/subakut	
  debut	
  

•  Buksmärtor	
  

•  Hepatomegali	
  

•  Viktökning	
  

•  Ikterus	
  

•  Ascites	
  

•  Ej	
  sällan	
  feber	
  

SOS/VOD	
  



Bal$more	
  Criteria-­‐	
  	
  
Bilirubin	
  ≥2	
  mg/dL	
  samt	
  2	
  av	
  följande	
  :	
  
-­‐Ascites	
  
-­‐Viktökning	
  	
  ≥5%	
  	
  
-­‐Hepatomegaly	
  
	
  
	
  
Modified	
  Sea1le	
  Criteria:	
  2	
  av	
  följande	
  	
  
-­‐Bilirubin	
  ≥2	
  mg/dL	
  
-­‐Ascites	
  and/or	
  viktökning	
  ≥5%	
  .	
  
-­‐Hepatomegaly	
  	
  

SOS/VOD	
  



Lab.fynd:	
  
	
  

•  Trombocytopeni	
  

•  Transaminasstegring	
  

•  Hyperbilirubinemi	
  (VOD-­‐liknande	
  bild	
  
utan	
  ikterus	
  förekommer	
  i	
  ca	
  30%	
  hos	
  barn)	
  

•  Plötsligt	
  Hb-­‐fall	
  (utan	
  uppenbar	
  blödning)	
  

SOS/VOD	
  



Diagnostik:	
  

•  Ultraljud	
  med	
  doppler	
  (reverserade	
  
5löden	
  i	
  levervener/porta)	
  

•  (Leverbiopsi;	
  bra	
  metod,	
  men	
  som	
  
regel	
  kontraindicerat)	
  

SOS/VOD	
  



Behandling	
  





Tänkbara	
  terapeutiska	
  åtgärder:	
  

•  Avbryt	
  cytostatika	
  

•  Noggrann	
  vätskebalans	
  
•  Steroider	
  

•  De5ibrotide	
  

SOS/VOD	
  



De5ibrotide:	
  

•  Klassas	
  som	
  anti-­‐koagulantia	
  
•  Skyddar	
  endotelceller	
  
•  Återställer	
  trombos/5ibrinolys	
  
balansen	
  

•  Obs!	
  Viktigt	
  med	
  snabb	
  
behandling	
  vid	
  svår	
  SOS	
  

SOS/VOD	
  



•  Misstänk	
  SOS/VOD	
  hos	
  patienter	
  
som	
  har	
  fått	
  cytostatika,	
  har	
  
buksmärta,	
  viktuppgång	
  och	
  
leverpåverkan.	
  

•  Transplanterade	
  patienter	
  har	
  
högts	
  risk	
  

•  De5ibrotide	
  är	
  nu	
  det	
  bästa	
  
behandlingsalternativet	
  vid	
  
hastigt	
  progredierande	
  SOS/VOD.	
  	
  

Sammanfattning	
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