Onkologisk patient
Buksmarta

Oklar viktuppgang
Paverkade levervarden
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S0S/VOD

* Forr —Veno-ocklusiv sjukdom

* Nu — Sinusoidalt obstruktivt syndrom




Patofysiologi



Inferior vena cava (IVC)



S0S/VOD

Endotelskada i sinusoiderna
Inflammation/mikrokoagulation
Sekundar trombotisering
Nekros av hepatocyter

Poolning av erytocyter till levern

Hogt tryck i v. Porta (Viktokning,
acites)
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S0S/VOD

Kuriosa

» SOS beskrevs forsta gangen i Jamaica
1920 hos en patients som forgiftats
med Kkorsort (Senecio vulgaris) .

* Innehaller pyrrolizidin alkaloid




Riskpatienter



S0S/VOD

* Allogena stamcellstransplantationer,
samt hogdosbehandling med
stamcellsrescue

 Mb Wilms, Leukemi, Lymfom,
Rhabdomyosarkom, Medulloblastom




S0S/VOD

Speciellt:

* Sma barn, lag vikt
* Befintlig leverskada innan cytostatika

* Busulfan, Melfalan, Cyklofosfamid, och
Actinomycin D




Forekomst



S0S/VOD

* (Ca5-15% for patienter som genomgatt
allogen stamcellstransplantation

* (Ca 15% av patienter behandlade for
Wilms tumor




S0S/VOD

Prognos

* Hos svar SOS ar dodlighet >80%

* SOS hos icke transplanterade patienter
— battre prognos




Diagnostik



S0S/VOD

* Akut/subakut debut
* Buksmartor

* Hepatomegali

* Viktokning

* Ikterus

* Ascites

* Ejsallan feber




S0S/VOD

Baltimore Criteria-

Bilirubin 22 mg/dL samt 2 av foljande :
-Ascites

-Viktokning >5%

-Hepatomegaly

Modified Seattle Criteria: 2 av foéljande
-Bilirubin 22 mg/dL

-Ascites and/or viktokning >5% .
-Hepatomegaly




S0S/VOD

Lab.fynd:

 Trombocytopeni
* Transaminasstegring

* Hyperbilirubinemi (VOD-liknande bild
utan ikterus forekommer i ca 30% hos barn)

* Plotsligt Hb-fall (utan uppenbar blédning)




S0S/VOD

Diagnostik:

* Ultraljud med doppler (reverserade
floden i levervener/porta)

* (Leverbiopsi; bra metod, men som

regel kontraindicerat)




Behandling



Table 2 Clinical Grading of Sinusoidal Obstruction

Syndrome.’
Mild Moderate Severe
Bilirubin, mg/dL <5 5.1-8.0 >8.0
Liver enzymes (AST, ALT) <3Xnormal 3-8Xnormal >8X normal
Weight above baseline  <2% 2-5% >5%
Serum creatinine Normal <2Xnormal  >2X normal
Clinical rate of change Slow Moderate Rapid

AST, aspartate transferase. ALT, alanine transferase.



S0S/VOD

Tankbara terapeutiska atgarder:

Avbryt cytostatika

Noggrann vatskebalans

Steroider

Defibrotide



S0S/VOD

Defibrotide:

* Klassas som anti-koagulantia
* Skyddar endotelceller

« Aterstiller trombos/fibrinolys
balansen

* Obs! Viktigt med snabb
behandling vid svar SOS




Sammanfattning

e Misstank SOS/VOD hos patienter
som har fatt cytostatika, har
buksmarta, viktuppgang och
leverpaverkan.

* Transplanterade patienter har
hogts risk

* Defibrotide ar nu det basta
behandlingsalternativet vid
hastigt progredierande SOS/VOD.
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