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Kaunas




Anamneze

> 34m. moteris, gyvenanti Vilniuje

» 8 metus kartojasi mieguistumo priepuoliai, jy metu:
» Visas klUnas ,surakintas”, negali judinti galtniy
» Pries priepuolius jaucia bendra silpnuma, trinka rega
» Trunka visa diena
» Daznis: apie 1 kartg per savaite

» 8 metus negali pastoti, buves 1 persileidimas 20 néstumo
savaite



Anamneze

» 2014m. nustatyta varty venos trombozé, splenorenalinis

suntas, bluznies arterijos pseudoaneurizmos (pagal KT
duomenis)

» |tariant, kad priepuoliai sukelti hepatinés encefalopatijos -
paskirtas konservatyvus gydymas (dieta, laktulioze, L-
ornithinas-L-aspartas), taCiau gydymas efekto nedavé

» Tirta neurology, tikslinta priepuoliy kilmeé. Atliktas galvos KT,
MRT, encefalograma — patologiniy pakitimy nenustatyta



Ligos elga

» Nepaisant skirto gydymo mieguistumo priepuoliai daznéja, kartojosi
1-2 kartus per savaite, pacienté negali dirbti, vairuoti

» 2018m. balandj atvyko gastroenterologo konsultacijai j LSMUL KK

» Tirta dél antifosfolipidinio sindromo — atmesta
v’ Antikardiolipiniai Ak (IgM ir IgG) ir anti-B2 glikoproteinas 1 (IgG ir
lgM) — normos ribose

v’ Tirti trombofiliniai faktoriai, Leideno faktorius, proteinas C, S ir kiti
— patologijos nerasta



Ligos elga

> Rasta sumazejusi ceruloplazmino koncentracija (0,18) — tirta
dél Vilsono ligos, vario ekskrecija su slapimu normali

» Konsultuota genetiko — ATP7B geno tyrimas: ATP7B gene
mutacija nenustatyta, todel nukreipta viso ATP7B geno
sekoskaitai

» Atlikus ATP7B geno sekoskaitg — patogeniniy geno varianty
nenustatyta, duomeny uz Vilsono ligg nepakanka (sekoskaita
patvirtina 98% Vilsono ligos atvejy)

» Ambulatoriskai atliktuose tyrimuose: amoniakas 30 umol/I,
kepeny fermentai — norma, SPA, TNS — normos ribose



Ligos elga

» 2019 m. atlikta pilvo organy KT + angiografija (LSMUL KK)
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Kompiuterinés tomografijos tyrimas
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Kompiuterinés tomografijos metu stebimas lokalus kraujagysliy
issipétimas(l.), turintis rysj su a. mesenterica sup. (ll.-A.), v. lienalis
(1.-B.), v.cavainf. (II.-C.) ir v. renalis sin. (Il.-D.)

Prof. K.Zvinienés archyvas. LSMU KK Radiologijos klinika



Ligos elga

» Kadangi KT angiografijos duomenys buvo netipiniai v.
portae trombozei — ligoné stacionarizuota tiesioginiai
portografijai



Ligos elga

> Tiesioginés portografijos metu nustatytas kraujagysliy
sutekeéjimas (ang. confluence), kuris susidaro is v.
mesenterica sup., v. lienalis, v. renalis sin., v. mesenterica inf.,
kuris tiesiogiai jteka j v. cava inferior.

» V. portae intahepatinés venos pildosi tik per Suntg tarp v.
lienalis ir v. portae

» Amoniakas 32->34->71->34->50 umol/I












Ligos elga

> Stebima portinés sistemos anomalija

» Negalima atmesti jgimtos dalinés v. portae atrezijos su
jvykusia tromboze

> Atlikta kepeny biopsija siekiant jvertinti galimos v. portae
atrezijos poveikj kepenims — normali kepeny audinio
morfologija, duomeny uz uzdegiminius, veninio kraujo
nutekeéjimo sutrikimus nepakanka



Ligos elga

»Hepatinés encefalopatijos gydymui paskirtas Rifaximinas 550mg x2

» Paskyrus gydyma rifaximinu — gautas pilnas efektas, encefalopatijos
priepoliai nesikartoja jau 8 savaites

» Ligoné aptarta konsiliume su intervenciniais radiologais ir
angiochirurgais — rekomenduotas konservatyvus gydymas, nes
jgimtos anomalijos korekcija intervencinés radiologijos ar chirurgijos

metodais yra labai rizikinga

» Galutiné diagnozé: portinés kraujotakos jgimta anomalija.
V. portae trombozé



Rifaximinas

» P/o vartojamas antibiotikas, prastai absorbuojamas is
Zarnyno

» Turi platy veikimo spektra -> veikia Zarnyno mikrobiotg ir
taip mazina amoniako ir biologiskai aktyviy medziagy k-cija
serume

» Naudojams hepatinés encefalopatijos gydymui



Hepatinés encefalopatijos progresavimo
priezastys

» Kraujavimas i$ virskinamojo trakto

» Infekcija (pvz. spontaninis bakterinis peritonitas, pielonefritas, etc)

» Hipokalemija ir/ar metaboliné alkalozé

> Umus inkty f-cijos nepakankamumas

» Hipovolemija

» Hipoksija

» Nervy sistemg veikiantys vaistai

» Hipoglikemija

» Viduriy uzkietéjimas

» Retais atvejais hepatoceliuliné karcinoma, kepeny ar varty
venos trombozé ar jgimtos v. portae sistemos anomalijos



Jgimtos v. portae anomalijos

* Klasifikuojama pagal Abernethy klasifikacijg j 2 tipus

Type la




Sex predilection Female preponderance

Pathology Congenital absence of PV
Associated Concomitant congenital anomalies
anomalies such as congenital heart disease

and renal tract anomalies

Age at presentation  Younger age

Portal vein and its The portal vein typically drains
communication into the retrohepatic IVC anywhere
between a point just inferior to
the hepatic vein confluence to just
inferior to the level of the renal veins

Type of anastomosis End-to-side anastomosis

No sex
preponderance

PV supply is
partially conserved

Fewer associated
malformations

Later in life

The intrahepatic

portal vein may
be absent or
hypoplastic

Side-to-side
anastomosis

CEPS: Congenital extrahepatic portosystemic shunts, IVC: Inferior vena cava



ACiU uz démesj



