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Handlaggning och utredning av
patienter med avancerad porto-

mesenteriell trombotisering

Bakgrund

Benign trombotisering av vena porta &r relativt vanligt forekommande
hos patienter med levercirros. Endast en liten andel (1-2%) av dessa
patienter uppvisar en komplex portomesenterisk vends trombotisering
(PMVT) motsvarande Yerdel grad 4. En utbredd trombotisering atfoljs
av kliniskt signifikant (prehepatisk) portal hypertension med dess k&nda
komplikationer.

Normaliseringen av trycket i vena portas territorium kan ofta uppnas
genom interventionell radiologi. I vissa fall av extrahepatisk
portavensobstruktion med normal intrahepatisk portabddd kan man skapa
en kirurgisk bypass (Meso Rex). | de fallen med PMVT och avancerad
leversjukdom kravs det ofta levertransplantation. Mal for behandling ar
att atgarda leversvikt genom transplantation och att sanka eller
normalisera trycket i portakretsloppet.

For att kunna bedoma forutsattningarna till en adekvat behandlingsniva
ar det nodvandigt med en noggrann kartlaggning av anatomin av karlen i
buken och ett multidisciplinart handldggande enligt nedan.

Behandlingsprinciper och metoder

Det finns en mycket stor individuell variation mellan patienterna och
darmed bor behandlingen skraddarsys. Behandlingsprinciperna kan
graderas pa olika satt utifran grad av invasivitet, anatomisk komplexitet

och fysiologi.
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Huvudprinciperna bér vara att man utgar fran den sakraste modaliteten
och att samtidigt efterstrava en metod som ar sa fysiologisk som mgjligt.
Behandlingsarsenalen utgors av bl.a.:

Interventionell radiologi: Rekanalisering av vena porta (inklusive
TIPS)

Konventionella kirurgiska selektiva och icke-selektiva
portosystemiska shunt modaliteter. Meso Rex bypass i
selekterade fall (detta kraver ytterligare invasiv radiologisk
utredning).

Levertransplantation dar transplantatets portacirkulation kan
hamtas direkt via kollateraler, vendsa interponat till oppetstaende
kollateraler i buken, renoportal anastomos.

Levertransplantation med cavoportal hemitransposition (CPHT)
Multivisceral transplantation (MVTX)

Vid levertransplantation hos patienter med komplex portomesenterisk
trombos kan portaflodet aterstéllas pa fysiologiskt eller icke-fysiologiskt
satt. Fysiologiskt innebér att blodet fran splanknikusomradet leds till
graftets vena porta och att det portala trycket minskas eller normaliseras.

Foljande metoder kan betraktas som fysiologiska om det foreligger
spontana eller kirurgiska portosystemiska shuntar:

Reno-portal anastomos (RPA) — Hos patienter med férekomst av
en storre (>8-10mm) spleno-renal shunt avlastas en del av
splanknikuscirkulationen om vénster njurven anastomoseras mot
vena porta. Initialt kvarstaende tecken till portal hypertension
(ascites, GI-blédning) ar vanliga men i regel 6vergdende. Okad
risk for trombotisering av anastomosen finns. Rapporterad 5-ars
Overlevnad ligger > 60%.

Coronary portal anastomos — Vid forekomst av shunt via vena
gastrica sinistra (coronaria) kan denna anvéndas for en porta
anastomos

Varix till porta anastomos — Saval varicer runt ductus koledokus
som andra stOrre varicer har anvénts till portaanastomos.
Varicernas kvalitet for en kéarlanastomos &r svart att avgora med
radiologiska metoder.

Multivisceral transplantation — Ar teoretiskt den optimala
behandlingen da metoden kan astadkomma en fullstandig
normalisering av anatomin och fysiologin. Denna metod &r
tekniskt komplicerad och forknippad med h6g morbiditet samt
okad risk for rejektion av tarmen. Den staller stora krav pa
patientselektion, lokala erfarenheten och logistik.
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Foljande metoder ar i regel icke-fysiologiska:

e Cavoportal hemitransposition (CPHT) — Vena cava
anastomoseras till graftets vena porta. Om det inte foreligger en
spontan mesenterico-iliakal eller en kirurgisk mesocaval shunt
innebar detta att blodet fran splanknikusomradet inte dirigeras till
vena porta och att den portala hypertensionen kvarstar.
Komplikationer som tromboembolism (patienter ska i regel
antikoaguleras), blédning och ascites (oftast spontant
overgaende) ar forhallandevis vanliga. Aven vid bestdende
portosystemiska shuntar kvarstar risk med persisterande portal
hypertension och dess tillhérande komplikationer efter
transplantation. Rapporterad 5-ars 6verlevnad ligger < 50%)

e Reno-portal anastomos —Utan spleno-renal shunt géller samma
begransningar som vid CPHT.

Handlaggning

Patienter med PMVT skall handlédggas av en transplantationshepatolog
och kraver en multidisciplinar bedémning i samrad med
transplantationskirurg och interventionell radiolog. Utredning sker som
vid levertransplantation och enligt sektionens principer och protokoll.
Detta géller &ven patienter som INTE har en etablerad levercirros.

Den radiologiska utredningen innefattar 4-fas CT-buk. Forutom
sedvanliga fragestallningar efter tecken till levercirros, fokala
leverforandringar, forekomst av ascites och mjéltstorlek krdvs en
noggrann beskrivning av kérlanatomin med avseende pa trombosens
utbredning och férekomst av porto-systemiska kollateraler.

Det rekommenderas inte att utfora utvidgad utredning med avseende pa
myeloproliferativ sjukdom eller trombofili hos patienter med kand stark
riskfaktor for portomesenteriell trombos sasom nyligen genomgangen
storre bukkirurgi/trauma eller kand levercirros.

Hos patienter utan riskfaktor bor utredningen inkludera muationsanalyser
pa JAK2 och CALR2 om JAK2 &r negativ (myeloprolifgerativ
neoplasi?) samt kontroll antifosfolipidantikroppar (kardiolipin AK, beta2
mikroglobulin AK, lupus antikoagulans). Ovrig trombofiliutredning
(Faktor V Leiden, protrombinmutation, Protein C/S, antitrombin) ska
overvagas.
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Bedomning och beskrivningen av porto-mesenteriell
trombotisering utifran radiologin

e Gradering av trombotisering enligt Yerdel klassifikation med
trombosutbredning i vena mesenterica superior, V. lienalis och
vena mesenterica inferior.

e Beskrivning av venosa kollateraler vid koledokus, vena gastrica
sinistra (coronaria), vena lienalis. Andra signifikanta (dvs >5 mm
I diameter) vendsa kollateraler?

e Synliga portosystemiska shuntar? Speciellt fokus pa morfologin
av eventuell spontan spleno-renal shunt.

e Anatomi vénster njurven (-er): antal vener, bredd och langd. Var
tdmmer sig njurvenerna i vena cava inferior?

e Levervensanatomi?

e Beskrivning av infrahepatiska vena cava inferior. Stenoser?
Tromboser?

Interventionskonferens

Den radiologiska utredningen diskuteras pa karl- och
interventionskonferens pa Transplantationscentrum. P& denna konferens
bor dven en representant fran visceral (tarm/MVTx) sektionen narvara.

Vid interventionskonferens beddms de tekniska forutsattningarna for de
olika interventionsradiologiska och kirurgiska alternativen infér och vid
en ev. transplantation. Utifran dessa och information som finns
tillganglig pa patienten bor man lamna behandlingsforslag betraffande
forutsattningar for isolerad levertransplantation och mojligheter till
portaanastomos i en prioriterad ordning.

Om isolerad levertransplantation inte beddms vara mojligt ska det tas
stéllning till en MVVTx. Om forutséttningar finns utreds patienten av
visceral/MVTx teamet och fallet diskuteras pA MDK pa
Tarmsviktscentrum.

Utredningsunderlag, beddmning och beslut dokumenteras i en
behandlingskonferensanteckning.

Transplantationsbedomning

Om isolerad levertransplantation bedéms vara mojligt genomgar
patienten sedvanlig basal transplantationsutredning och kallas for en
beddmning enligt klinikens rutiner. Beslut om transplantation och
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planerat alternativ av portaanastomos fattas pa transplantationskonferens
med stod av karl/interventionskonferens. Vilket alternativ som valjs
beror forutom dom anatomiska forutsattningarna aven pa basen av
comorbiditet, nutritionstatus, sarkopeni etc.

Om det vid konferensen anses att CPHT bor finnas kvar som ett “rescue”
alternativ vid en icke framgangsrik levertransplantation med
portaanastomos via RPA eller kollateraler, sa bor detta framga i
transplantationsboardens anteckningar. Det bor &ven noteras pa
transplantationsvantelistan.

Uppsattning pa vantelistan

Infor uppsattning pa levervantelistan bor ett sarskilt ”kérschema”
upprattas, enligt sarskild rutin, for hogriskpatienter som innefattar
stallningstagande till veno-vends bypass, och peroperativ embolisering
med Amplatzer plug av viscerala kérl vid en MVTx.

Kdrschemat forfattas av ansvarig narkoslékare i journalen tillsammans
med ansvarig Tx Kirurg.
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