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Policistiné kepeny liga (PKL)

Kas yra PKL?

Policistiné kepeny liga (PKL) yra genetiné liga. Tai reiskia, jog JUs jg greiciausiai paveldéjote
iS vieno i$ savo tévy ir kad kiti JGsy Seimos nariai taip pat gali sirgti Sia liga. Genetines ligas
sukelia mutacijos (mazi pokyciai) DNR grandinéje. PKL sergantiems pacientams $ios
mutacijos lemia kepeny cisty atsiradimg (cista — tai uzdaras maiselis pripildytas skyscio).
Sia liga sergantiems pacientams bidinga daugybinés cistos (>10) kepenyse, taip pat
daugelis pacienty turi cisty ir inkstuose. Daugybiniy cisty kaupimasis ir pavieniy cisty
augimas gali sglygoti kepeny padidéjima.

Kas gali sirgti Sia liga?

Daugelis pacienty, serganciy PKL, neturi jokiy ligos simptomy, o kepeny cistos
diagnozuojamos atsitiktinai. Apie 80 % pacienty, turinciy ligos simptomuy, yra moterys.
Liga dazniausiai diagnozuojama 30-40 mety amfZiuje.

Kodél cistos auga?

Pacientams, sergantiems PKL, kepeny cisty augimo greitis labai skiriasi. Vienintelis
Zinomas veiksnys, didinantis cisty augimo greitj, yra moteriskasis hormonas estrogenas.
Dél Sios priezasties didZioji dalis pacienty, jaucianciy ligos simptomus yra moterys, o
sparciausias cisty augimas stebimas vaisingo amziaus motery grupéje. Cisty augimo
greitis sulétéja, kai prasidéjus menopauzei sumazéja estrogeno kiekis.

Kokie gali biiti ligos simptomai?

Didziajai daliai pacienty kepeny cistos nesukelia jokiy simptomy, taciau cisty augimas gali
sglygoti kepeny padidéjima iki 10 karty virs normos ribos. Kepeny padidéjimas gali sukelti
tokius simptomus kaip pilnumo jausmas, apetito sumaZzéjimas, ankstyvas sotumo
jausmas, rugstinis refliuksas, pykinimas, skausmas kepeny projekcijoje ar plintantis j
pecius, oro trikumas, judesiy ribojimas, nuovargis, nerimas, nepasitenkinimas iSvaizda,
dazniausiai dél pilvo apimties padidéjimo.

Kaip PKL diagnozuojama?

JUsy gydytojas gali nustatyti diagnoze remdamasis ultragarsinio tyrimo, kompiuterinés
tomografijos ar magnetinio rezonanso tyrimy duomenimis. Kai kepenyse randama
daugiau nei 10 cisty, nustatoma policistiniy kepeny ligos diagnozé.
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Kaip gydytojas gali padéti?

Kadangi kepeny cistos paprastai nesukelia jokiy nusiskundimy, daZniausiai jy gydyti
nereikia.

Taciau esant iSreikStiems simptomams, yra keletas gydymo galimybiy:

1) Aspiraciné skleroterapija - dideliy cisty punkcija (praddrimas) ir jy sienelés
,prideginimas”, naudojant etanolj ar polidokanolj;

2) Cistos atvérimas (fenestracija) — kai chirurgas cistg nudrenuoja ir pasalina
laparoskopiniu budu;

3) Kepeny segmento rezekcija — kai chirurgas pasalina dalj kepeny;

4) Jei stebimas kepeny padidéjimas su daugybinémis mazomis cistomis kepenyse, jy
augima galima sulétinti vaisty su somatostatino analogais injekcijomis;

5) Nedidelei daliai pacienty, serganciy sunkia ligos eiga, gali biti atliekama kepeny
transplantacija.

1. Aspiraciné skleroterapija 2. Laparoskopiné fenestracija 3. Segmento rezekcija
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Kadangi nebltinai visi gydytojai yra susipaZine su PKL, jie gali nesuteikti detalios
informacijos apie ligg. Jeigu Jisy regione ar Salyje néra PKL eksperty, galite paprasyti
gydytojo aptarti Jusy ligos atvejj su Europos rety kepeny ligy centro ekspertais. Jei Jums
diagnozuotos cistos ir inkstuose, turite kreiptis j inksty ligy specialistg (nefrologa).
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K3 as galiu padaryti?
Vaistai:

Rekomenduojame nevartoti vaisty, kuriy sudétyje yra estrogeny, nes pakaitiné hormony
terapija néStumo planavimo metu ar po menopauzés sglygoja greitesnj kepeny cisty
augima.

Dieta:

Pacientams, sergantiems PKL, néra specialiy mitybos reikalavimy. Rekomenduojame
valgyti sveikg, gerai subalansuotg maistg. Jei turite cisty ir inkstuose, rekomenduojame
maziau druskos turincig dieta (iki 6 gramy per dieng) ir suvartoti apie 3 litrus skysciy per
dieng - tai gali padéti apsaugoti inkstus.

Seimos planavimas:

Dél Seimos planavimo ir kontracepcijos galite pasitarti su savo gydytoju. Gydytojas gali Jus
nukreipti genetiko konsultacijai.

Ar sutriks mano kepeny funkcija?

Kepenys tai organas, turintis daug jvairiy funkcijy organizme. Net jei kepenyse yra daug
cisty, kepeny funkcija isliks nesutrikusi. Pacientams, sergantiem PKL, gali bati padidéje
kepeny fermentai (pvz. GGT ir ALT), taciau tai nekelia susirtGpinimo.

Kokios yra PKL komplikacijos?

Galimos PKL komplikacijos: infekcija, kraujavimas ar cisty plySimas. Kai cistos yra netoli
svarbiy kepeny veny, venos gali bati suspaustos, o tai gali sukelti skys¢io kaupimasi pilve.

Nors cisty komplikacijos pasireiskia retai, jos yra sunkios, reikalaujancios skubaus gydymo.
Rekomenduojame pasitarti su gydytoju, jeigu Jums pasireiské kuris nors is Siy simptomuy:
karséiavimas, staigiai atsirades stiprus kepeny skausmas arba nepaaiskinamas greitas
pilvo apimties padidéjimas.

Ar man reikia reguliariai lankytis pas gydytoja?

PKL sergantiems pacientams, neturintiems ligos simptomy, reguliarus stebéjimas
nereikalingas. Pacientams, kuriems pasireiSkia simptomai ir kuriems taikomas gydymas,
reguliariai atliekami ultragarsinis, kompiuterinés tomografijos ar magnetinio rezonanso
tyrimai.
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Ar man ir mano Seimai reikia atlikti genetinius tyrimus?

Genetinio tyrimo rezultatai neturés jtakos Jusy gydymui, taciau gali padéti Jums ir Jlsy
vaikams pasirinkti tinkama kontracepcijos metoda. Kadangi dar ne visi PKL lemiantys
genai yra nustatyti, genetinis iStyrimas ne visada nustato geno mutacija.

Ar cistos gali supiktybéti?

Ne, PKL yra gerybineé liga, o cistos lgstelés nevirsta piktybinémis. Taciau laikui begant
didédamos cistos gali sukelti ligos simptomus.

Kaip man rasti specialistg, gydantj pacientus su PKL?

PKL sergantiems pacientams gali reikéti gydytojy, besidominciy ar turinciy praktikos Sioje
srityje, prie. PKL yra reta liga, dél to ne kiekvienas gydytojas gali blti pakankamai patyres,
kaip prizitréti pacientus su PKL. Kai kurios ligoninés yra Europos rety kepeny ligy tinklo
(ERN RARE-LIVER) dalis, dél to Siose ligoninése gydant PKL sergancius pacientus,
dalinamasi patirtimi su specialistais, dirbanciais kitose tinklo ligoninése. Daugiau
informacijos apie ERN RARE-LIVER: https://rare-liver.eu/.

Daugiau informacijos pacientams

ERN RARE-LIVER interneto svetainéje (https: //rare-liver.eu/) spauskite skyrelj ,,Patients”.

Atsakomybés apribojimas

Internetinéje svetainéje nemokamai pateikta informacija buvo parengta remiantis misy
turimomis Ziniomis, kad suinteresuotiems skaitytojams buty suteikta pirminé galimy ligy
ir gydymo galimybiy apzvalga. Jie skirti tik informaciniais tikslais ir jokiu bddu negali
pakeisti gydytojy konsultacijy, iStyrimo ar diagnozeés.
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