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l. PROTOKOLO PASKIRTIS IR TAIKYMO SRITIS

1. Lietuvos sveikatos moksly universiteto ligoninés Kauno kliniky (toliau — Kauno
klinikos) diagnostikos ir gydymo protokolas ,,Budd-Chiari sindromo diagnostika ir gydymas®
skirtas Kauno kliniky Gastroenterologijos klinikos gydytojams gastroenterologams, radiologams ir
chirurgams.

2. Tikslas — uztikrinti, kad pacientai, sergantys reta kepeny liga - Budd-Chiari sindromu
(TLK10 182.0, ORPHA 131), kuri jraSyta j Rety ligy sarasa, skelbiamg internetiniame tinklapyje
adresu http://lwww.orpha.net/, gauty reikiamg i$tyrimg ir $ivolaikinj gydyma.

3. Kai protokolo nuostaty dél kiekvieno paciento ir jo susirgimo individualumo nebus
galima taikyti pilnoje apimtyje, diagnostikos ir gydymo klausimus kiekvienam pacientui
personalizuotai pagal klinikine biiklg sprendzia gydytojy specialisty konsiliumas.
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1. SANTRUMPOS, SAVOKOS IR JU PAAISKINIMAI

4. Protokole vartojamos santrumpos:

4.1. BCHS — Budd-Chiari sindromas;

4.2. CTP — Child-Turcotte-Pugh skalé;

4.3. GASTRO Kl - Gastroenterologijos klinika;

4.4. HCC — hepatoceliuliné karcinoma,

4.5. KFN - kepeny funkcijos nepakankamumas;

4.6. KT — kompiuterin¢ tomografija,

4.7. MELD — Model for End stage Liver Desease skalé;
4.8. MRT — magnetinio rezonanso tyrimas;

4.9. NVA - netiesioginio veikimo antikoaguliantai;
4.10. VKA - ne vitamino K antagonistai;

4.11. TIPS - transjuguliarinis intrahepatinis portosisteminis Suntas;
4.12. TNS — tarptautinis normalizuotas santykis;

4.13. UG - ultragarso tyrimas.

I11. PAGRINDINIU TEISES AKTU, DOKUMENTU IR LITERATUROS SALTINIU
SARASAS

5. Pagrindiniai teisés aktai:

5.1. Lietuvos sveikatos moksly universiteto ligoninés Kauno kliniky generalinio
direktoriaus 2019 m. balandzio 12 d. jsakymas Nr. V-335 D¢l Lietuvos sveikatos moksly
universiteto ligoninés Kauno kliniky ligy (iskaitant retas ligas) diagnostikos ir gydymo protokoly
rengimo, perzitir¢jimo ir atnaujinimo tvarkos apraso tvirtinimo*.

5.2. Lietuvos Respublikos sveikatos apsaugos ministro 2016 m. birzelio 14 d. jsakymas Nr.
V-761 ,Dél Lietuvos medicinos normos MN 65:2016 ,,Gydytojas gastroenterologas. Teisés,
pareigos, kompetencija ir atsakomybé* patvirtinimo*.

5.3. Lietuvos Respublikos sveikatos apsaugos ministro 2000 m. sausio 28 d. jsakymas Nr.
49 ,.D¢l kompensuojamyjy vaisty sgrasy patvirtinimo® (Lietuvos Respublikos sveikatos apsaugos
ministro 2015 m. kovo 12 d. jsakymas Nr. V-346 ,, D¢l Lietuvos Respublikos sveikatos apsaugos
ministro 2000 m. sausio 28 d. jsakymo Nr. 49 ,, D¢l kompensuojamyjy vaisty sarasy patvirtinimo
pakeitimo*®.

6. Naudota literatiira:

6.1. Budd-Chiari syndrome: Budd-Chiari syndrome: Management. Last updated: Nov 15,
2018. www.uptodate.com.

6.2. EASL Clinical Practice Guidelines: Vascular diseases of the liver. Journal of
Hepatology 2016 vol. 64.

IV. SVEIKATOS PRIEZIUROS SPECIALISTU ATSAKOMYBE, IGALIOJIMAI IR
PAREIGOS IGYVENDINANT PROTOKOLA

7. Gydytojas gastroenterologas pagal savo kompetencija bei licencija, Lietuvos
Respublikos teisés akty reikalavimus, Kauno kliniky vidaus nustatytus dokumentus turi tirti ir
diagnozuoti Budd-Chiari sindromg, skirti gydymg, rekomenduoti ir dalyvauti organizuojant
profilaktikos priemones bei uZztikrinti teikiamy asmens sveikatos prieziiiros paslaugy kokybe.

8. Taikyti tik jteisintus tyrimo, diagnostikos ir gydymo metodus, iSskyrus Lietuvos
Respublikos jstatymy nustatytus atvejus.
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9. Gydytojas gastroenterologas turi iSmanyti Budd-Chiari sindromo diagnostikos ir
gydymo metodus, indikacijas, kontraindikacijas ir komplikacijas; skiriamy vaistiniy preparaty
veikima, jy Salutinj poveikj, sukeliamas komplikacijas.

10. Gydytojas gastroenterologas turi iSmanyti jrodymais pagristos medicinos principus,
mokslingés literatiros, metodiniy rekomendacijy ir gairiy pritaikyma praktikoje.

V. VEIKSMU EIGOS APRASYMAS

11. BCHS diagnostika.
1Sryskéjusios pilvo sienos venos, néra kity kepeny funkcijos blogéjimo priezasciy.

11.2. Radiologiniai tyrimai (1 lentelé):

11.2.1. neinvaziniai (dopleriné echoskopija, kompiuteriné tomografija, magnetinis
rezonansas);

11.2.2. invaziniai (venografija). Aukso standartas BCH sindromui diagnozuoti. Atliekama,
jei neivaziniai tyrimo metodai neinformatyviis. Venografijos metu galima atlikti transjuguliaring
kepeny biopsija.

11.2.3. BCHS diagnostikos pagrindas — dopleriné kepeny veny echoskopija. Jeigu §j tyrimg
atlikti néra galimybés, atlickamas KT arba MRT tyrimas. Jeigu negali buti atlikti neinvaziniai
radiologiniai tyrimai arba jie yra neinformatyvis, taciau iSlieka didelis BCHS jtarimas, atlickama
venografija kepeny veny obstrukcijai nustatyti.

11.3. Kepeny biopsija padeda diagnozuoti iming ar poime forma. Rekomenduojama atlikti
jei diagnoze neaiski atlikus neinvazinius tyrimus. Taciau kepeny biopsija néra biitinas tyrimas
diagnozei patvirtinti. Kepeny biopsija:

11.3.1. perkutaniné kepeny biopsija. Procediirg atlicka gydytojas gastroenterologas.

11.3.2. transjuguliné kepeny biopsija. Procediirg atlicka gydytojas intervencinis radiologas.

1 lentelé. Radiologiniai tyrimai.

Tyrimas Radiniai specifiSki BCH sindromui

Dopleriné echoskopija Uodeginés kepeny skilties hipertrofija, kity kepeny skilCiy atrofija, apatinés
tus¢iosios venos susiauréjimas, nesivizualizuojanti kepeny veny ir apatinés
tus¢iosios venos jungtis.

Kompiuteriné tomografija | Pagrindinés kepeny venos pildosi léCiau arba nesipildo kontrastu. Pakites
kontrasto kaupimasis kepeny parenchimoje bei greitas kontrasto

ve ee

Magnetinis rezonansas Padeda jvertinti kraujagysliy iSsidéstyma.

Venografija Matomas kolateraliy tinklas. Jvertinamas spaudimas kepeny, apatinéje
tusciojoje venose ir spaudimy gradientas.

11.4. Patvirtinus BCHS diagnoze, reikia jvertinti galimus rizikos veiksnius, galéjusius
sukelti BCHS:

11.4.1. mieloproliferacinés ligos;

11.4.2. piktybiniai navikai — dazniausiai hepatoceliuliné carcinoma;

11.4.3. infekcijos ir gerybiniai kepeny navikai;

11.4.4. hiperkoaguliacinés buklés — V Leideno faktoriaus mutacija, protrombino geno
mutacija, antifosfolipidiniy antikiny sindromas, antitrombino III trikumas, baltymo C ir S
trikumas, JAK2 mutacijos, peroraliniy kontraceptiky vartojimas, néStumas;

11.4.5. Behceto liga.

12. BCHS diferenciné diagnostika.

12.1. BCHS reikia diferencijuoti nuo kitos etiologijos iiminiy ir létiniy kepeny ligy:

12.1.1.1étinis virusinis hepatitas B ar C;

12.1.2. nealkoholinis steatohepatitas;
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12.1.3. alkoholin¢ kepeny liga;

12.1.4. vaisty sukelta kepeny liga;

12.1.5. hemochromatoz¢;

12.1.6. Wilson’o liga;

12.1.7. al-antitripsino deficitas;

12.1.8. celiakija;

12.1.9. iSeminis hepatitas;

12.1.10. granuliomatozinis hepatitas;

12.1.11. kardiologinés ligos (kongestinis Sirdies nepakankamumas, konstrikcinis
perikarditas).

13. BCHS gydymas.

13.1. BCHS gydymo tikslas — sumazinti kepeny perpildymg krauju dél hepatiniy veny
obstrukcijos, uzkirsti kelig nekrozés, fibrozes vystymuisi, o galiausiai kepeny nepakankamumo,
cirozés ir (arba) portinés hipertenzijos prevencijai. Antikoaguliacinis gydymas, diuretiky ir
pagrindinés trombofilinés buklés gydymas skiriamas lygiagrec€iai su intervenciniu gydymu.

13.2. Nustacius BCHS su timinu kepeny funkcijos nepakankamumu (KFN), sprendziama
del paciento jtraukimo j skubios kepeny transplantacijos laukianCiy pacienty sarasa. Sprendima
Kauno Klinikose nustatyta tvarka priima gydytojy konsiliumas, dalyvaujant gydytojams
gastroenterologams ir chirurgams.

13.3. Jeigu néra iimaus KFN, vertinama ar yra kepeny cirozé. Nustacius kepeny ciroze,
vertinamas KFN laipsnis ir paciento iSgyvenamumas pagal MELD ir CTP skales (QxMD
skai¢iuokle). Esant indikacijoms, pacientas jtraukiamas ] kepeny transplantacijos laukianciy
pacienty sarasg. Sprendimg Kauno Kklinikose nustatyta tvarka prima gydytojy konsiliumas,
dalyvaujant gydytojams gastroenterologams ir chirurgams.

13.4. Nenustacius nei imaus KFV, nei kepeny cirozés, taciau esant imiai hepatiniy veny
trombozei, taikoma trombolizé streptokinaze. Sig procediirg atlieka intervencinis radiologas.

13.5. Jei tromboliz¢ neefektyvi (iSlieka trombuota kepeny vena), atlickama angiografija ir
stentavimas. Sia procediirg atlicka intervencinis radiologas. Stentavimas neturéty biti taikomas
pacientams, kuriems numatoma atlikti kepeny transplantacija, nes tai sunkina operacijos eiga.

13.6. Esant neefektyviam gydymui taikant trombolizg, stentavimg, varty venos spaudimo
mazinimui formuojamas TIPS. Sia procedira atlicka gydytojas intervencinis radiologas.

13.7. Pavykus paSalinti hepatiniy veny obstrukcija, gydytojas gastroenterologas tgsia
gydyma antikoaguliantais: NVA (varfarinu) pagal TNS rodmenj, kuris palaikomas tarp 2 ir 3 arba
naujos kartos ne vitamino K antikoaguliantais (geriamasis Xa faktoriaus inhibitorius) (VKA) -
rivaroksabanu. Antikoaguliacinis gydymas vartojamas visg gyvenimg (2 lentelé).

13.7.1. BCHS gydymas pradedamas mazos molekulinés masés heparinu (MMMH) kartu
su NVA - varfarinu 5 mg 5-7 dienas i$ eilés, kol pasiekiamas tikslinis TNS tarp 2 ir 3. Véliau NVA
dozuojama pagal TNS rodmenj, kuris palaikomas tarp 2 ir 3.

13.7.2. Gydymas rivaroksabanu (ambulatoriniam gydymui): per pirmasias 3 savaites
skiriama rivaroksabano viena 15 mg tableté 2 kartus per para. Po 3 savai¢iy - viena 20 mg tablete 1
kartg per parg ilgalaikiam vartojimui. Skiriant NVA, nereikalinga kreS¢jimo sistemos rodikliy
kontrole. VKA skirtini labai atsargiai pacientams, sergantiems BCHS su KFN poZymiais. Biitina
vertinti klinikinius ir laboratorinius KFN pozymius: kre$¢jimo rodikliai, albuminas, bilirubinsa
kraujo serume, aminotransferaziy aktyvumas.

13.8. Pageréjus kepeny funkcijai, pacientas nukreipiamas gydytojo gastroenterologo ir
Seimos gydytojo stebéjimui, BCHS gydymo atsako vertinimui (2 lentelé).

14. BCHS gydymo atsako vertinimas.
14.1. Kas 3 ménesius atliekami laboratoriniai kepeny funkcijos vertinimo tyrimai:
kres¢jimo rodikliai, albuminas, bilirubinas kraujo serume, aminotransferaziy aktyvumas.
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14.2. Kas 2-3 metus atlickama EGDS stemplés varikoziniy veny ar portinés gastropatijos
Jvertinimui.

14.3. Kas 2-3 metus atliekamas kepeny elastografinis tyrimas kepeny fibrozés laipsnio
jvertinimui.

14.4. Diagnozavus kepeny cirozg, biitina reguliariai (kas 6 meén.) atlikti pilvo organy UG
dél galimo HCC i8sivystymo.

2 lentelé. Antikoaguliacinis Budd-Chiari sindromo gydymas.

Preparatas Pradiné dozé, skyrimo biidas, | Palaikomoji dozé, | Rekomen- | Deriniai su kitais
gydymo trukmé skyrimo biidas, dacijy medikamentais
gydymo trukmé* | jrodymy
lygmuo
Mazos 1,0 mg/kg kas 12 val. A Varfarinas 5 mg,
molekulinés i poodj kartu su varfarinu 5 mg per os, kol bus
masés heparinas | per 0s 5-7 d., kol bus pasiektas pasiektas jsotinimas
(MMMH): jsotinimas NVA (tikslinis TNS (tikslinis TNS 2-3)
1. Enoxiparin 2-3)
sodium
Varfarinas 5 mg per os 5-7 d., kol bus Varfarinas per os A Mazos molekulinés
pasiektas jsotinimas NVA dozuojamas pagal masés heparinas
(tikslinis TNS 2-3) kartu su tikslinj TNS (MMMH), kol bus
fraksiparinu rodmenj pasiektas jsotinimas
varfarinu (tikslinis TN
2-3)
Rivaroksabanas 15 mg 2x/d per os 21 dieng 20 mg 1x/d per C Néra
0S

VI. PILDOMA DOKUMENTACIJA

15. Ambulatoriné asmens sveikatos istorija (Forma Nr. 025/a).
16. Medicinos dokumenty iSrasas/siuntimas (Forma Nr. 027/a).
17. Gydymo stacionare ligos istorija (Forma Nr. 003/a).

VIl. PROTOKOLO VALDYMAS

19. Diagnostikos ir gydymo protokolas Nr. GEK — DGP/ RL- 01/ L- 01 ,,BUDD-CHIARI
SINDROMO DIAGNOSTIKA IR GYDYMAS* perzitirimas ne re¢iau kaip kas trejus metus ir jeigu
reikia atnaujinamas, kei¢iamas ar pripazjstamas netekusiu galios.

VIl INFORMACIJA PACIENTUI

20. Informacija pacientui apie Budd-Chiari sindromg nurodyta tvarka teikia gydytojas
gastroenterologas (informacija pacientui pateikta 1 priede).
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LSMUL Kauno kliniky

Diagnostikos ir gydymo protokolo
Nr. GASTRO- DGP/ RL- 01/ L- 01
Budd-Chiari sindromo diagnostika ir
gydymas 1 priedas

Informacija pacientui
(Budd-Chiari sindromas)

Budd-Chiari sindromas (BCS) yra sutrikimas, pazeidziantis kepenis ir kraujagysles, kai ]
kepenis tekan¢iam kraujui sunku i$ jy iStekéti. Per kepenis pratekéjes kraujas iSteka per kepeny
venas ir patenka ] apating tuscigja veng - didele kraujagysle, kuri nesa kraujg atgal j Sirdj. Sergant
BCS, sis srautas yra i§ dalies blokuojamas, todél kraujas kaupiasi kepenyse, nes daugiau kraujo
jteka, nei iSteka.

Sindromas daznesnis pacientams, turintiems kre$éjimo sistemos sutrikimy ar sergantiems
mieloproloferacinémis ligomis (tikroji policitemija, paroksizminé¢ naktiné hemoglobinurija),
létinémis uzdegimo ligomis, véziu, infekcinémis ligomis.

Kokie yra Budd-Chiari sindromo simptomai?

Sergant BCS simptomai gali bati labai jvairGs: pilvo skausmas virSutinéje desinéje pilvo
dalyje, padidéjusios kepenys dél kraujo kaupimosi, kojy ir kulk$niy patinimas, méslungis kojose,
niezéjimas, skyscio (ascitas) susikaupimas pilvo ertmeéje.

Dazniau BCS vystosi i§ 1éto. Labai retai blina staigios ir sunkios ligos forma, kurios metu
greitai gali atsirasti ascitas, kepeny padidéjimas.

Kaip diagnozuojamas Budd-Chiari sindromas?

Kaip ir daugelis kepeny ligy, BCS simptomai yra nespecifiniai, tai reiskia, kad juos gali
sukelti daugelis kity ligy. Diagnostikos metodai apima kepeny funkcijos tyrimus ir vaizdinius
tyrimus: ,,Doplerio® ultragarsinis tyrimas, kompiuteriné tomografija, angiografija.

Sie tyrimai suteikia informacijos apie arterijy ir veny kraujotaka, kepeny dydj. Tai daZnai
suteikia pakankamai informacijos BCS diagnozei nustatyti.

Budd-Chiari sindromo gydymas

BCS gydymo tikslas - palaikyti stabilig jasy kepeny veiklg palaikant gerg kraujo tekéjima i$
kepeny, sumazinti ligos progresavimg ir pagerinti gyvenimo kokybe¢. Gydytojai sieks valdyti ascita,
uzkirsti kelig tolesniam jiisy kepeny pazeidimui ir leisti kepeny lgsteléms atsinaujinti.

BCS sergantiems pacientams visg gyvenima teks vartoti antikoaguliacin] gydyma, tai yra
kraujo kreséjimg veikiantis gydymas. Vartojant antikoaguliacinj gydyma atidziai stebimas kraujo
kres¢jimo lygis, siekiant jsitikinti, ar kreSéjimo lygis yra tinkamas, kad neatsirasty kraujagysliy
trombozés ar kraujavimo.

Ascitui gydyti jums bus skirti diuretikai ir dieta su sumazintu natrio kiekiu. Tai reiks, kad i
jusy maistg nebus pridéta druskos, o taip pat valgysite tik labai maZzai druskos turin¢ius maisto
produktus, reikés vengti perdirbty ir stdyty patiekaly bei uzkandziy, tokiy kaip traskuciai ir
sausainiai. Dietologas gali padéti pakoreguoti Jiisy mitybg.

BCS gydymui gali tekti taikyti intervencines procediras, chirurginj gydyma: transjugulinio
intrahepatinio $unto suformavimas, angioplastika, kepeny persodinimas. Sios procediiros yra
veiksmingos, taciau yra rizika, kad jos gali sukelti tam tikry sutrikimy. Suformavus transjugulinj
intrahepatinj Suntg, per kepenis patenka maziau kraujo. D¢l to atsiranda didesné toksiny kaupimosi
organizme rizika ir tai gali sukelti biikle, vadinamg encefalopatija. Jos simptomai gali biiti psichinis
sumiSimas, drebulys ar mieguistumas. Encefalopatija gydoma naudojant vidurius laisvinancius
vaistus, tokius kaip laktulioze, arba antibiotikus, kad i§ organizmo biity pasSalinti toksinai.

Obstrukcijai palengvinti gali biiti naudojama angioplastika. Tai technika, kurios metu
kateteris su mazu balioné¢liu jkiSamas j uzblokuotg arterijg. Tuomet balionas pripuciamas, kad
iSplésty arterijg ir kraujas galéty laisviau tekeéti.
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Kepeny persodinimas rekomenduojamas tik tuo atveju, jei kiti gydymo biuidai yra
nebeveiksmingi ir jei jiisy gyvybei pavojy kelia labai sutrikusi kepeny veikla, kai Jisy kepenys
nustoja tinkamai atlikti visas savo funkcijas. Kepeny transplantacija suteikia gerg galimybe visiskai
pasveikti.

Kaip ir kiti zmones, sergantys kepeny liga, Jus turite didesn¢ infekcijy, sukelianc¢iy rimtas
komplikacijas, rizikg. Galite padéti sau apsisaugoti, laikydamiesi auk$ty higienos standarty ir
pasiskiepije nuo infekcijy, tokiy kaip gripas ir pneumokokiné infekcija. Taip pat gali tekti planuoti
savo dieng taip, kad turétuméte pakankamai energijos visoms savo veikloms. Gyvenimas su
ilgalaike sunkia liga reiskia, kad reikia koreguoti savo gyvenimo buda, o tai pasiekti daznai reikia
laiko ir kantrybés. Tai turés jtakos jusy Seimai ir draugams, todé¢l gali biiti naudinga nuolat juos
informuoti apie savo biikle ir jausmus (kaip jums atrodo tinkama), kad jie galéty Jums padéti ir Jus
palaikyti. Kai kuriems zmonéms naudinga prisijungti prie palaikymo grupiy ar internetiniy forumy,
kurie skiriami Zmonéms, sergantiems kepeny ligomis ar kitomis gyvenimo kokybe trikdan¢iomis
ligomis.
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paskirstymo lentelé

Eil. Nr. | Dokumento kopijas Kauno kliniky Dokumenty valdymo sistemoje gauna*

Ambulatoriniy paslaugy koordinavimo tarnybos vadovas Sariinas Macinskas

Stacionariniy paslaugy koordinavimo tarnybos vadovas Doc. Evaldas Padervinskis

Teisés tarnybos vadové Ausriné AmsSiejiité

Vidaus medicininio audito skyriaus vadové Reda Ambrazeviéiené

Kokybés vadybos ir valdymo tarnybos vadové Diana Jandaitiené

Komunikacijos tarnybos vadoveé Austé Aleksandravicitte-Sviaziené

Kauno kliniky Rety ir nediagnozuoty ligy koordinacinio centro vadovas prof. Milda Endziniené

Chirugijos klinikos vadovas prof. dr. Algimantas Tamelis
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Radiologijos klinikos vadovas prof. Algidas Basevicius

Gastroenterologijos Klinikos vadovas prof. Juozas Kupc¢inskas
Gastroenterologijos klinikos administratorius/é Gintaré Griakalova

=
1o

*- Kauno kliniky dokumenty prieigos teises Dokumenty valdymo sistemoje nustato Kauno kliniky administracija.

Pastabos.
1. Dokumento originalas saugomas Kauno kliniky mety dokumentacijos plane nurodytame
padalinyje, kuris atsakingas uz dokumenty registravima, kopijos — darbo vietose padaliniuose.
2. Padaliniy vadovai uztikrina darbuotojy, kurie privalo savo darbe vadovautis Siame
dokumente nustatyta tvarka, supazindinima su ja.
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