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ISOLEERITUD SAPITEEDE ATREESIA

ORPHA: 30391 OMIM %210500
Esinemissagedus: 1/15 000 — 19 000 Euroopas ja PGhja-Ameerikas

Ulevaade
Sapiteede atreesia on harva esinev sapiteede haigus, mida iseloomustab nii maksasiseste kui

—vadliste sapiteede jark-jarguline havimine ja ummistumine. Haigus kujuneb loote- vOi
vastsiindinuperioodis. Sapi dravool maksast peensoolde on takistatud. See pd&hjustab
neonataalset (vastslindinuea) ikterust (naha ja silmade kollasust), mis ei taandu, heledat
valjaheidet ja tumeda varvusega uriini.

Tekkepohjused
Tapne tekkepOhjus on teadmata, aga arvatakse, et tegemist on multifaktoriaalse haigusega,

mida mdjutavad geneetika, keskkond, immuunsisteemi disregulatsioon (immuunsisteemi
ebapiisav toimimine) ja nakkustekitajad.
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Kliiniline pilt

Kliiniline pilt avaldub tavaliselt esimestel
elunddalatel. Siimptomitest tekib kolestaas
(sapi dravoolu takistus), ikterus, hele
vadljaheide ning voib esineda maksa ja porna
suurenemine ning bilirubiini esinemine
uriinis. Vahel vGib esineda K-vitamiini
puudusest tingitud veritsusi. Haiguse
biokeemilised tunnused on korgenenud
konjugeeritud bilirubiin ja GGT. 10-20%
juhtudest on sapiteede atreesia seotud
teiste malformatsioonidega (siindroomne
sapiteede atreesia).

Parandumine
Tegemist on multifaktoriaalse haigusega

ning kindlat parandumismustrit ei esine.

Jalgimine ja ravi

Ravita viib haigus raske konjugeeritud hiiperbilirubineemiani, maksatsirroosi ning
maksapuudulikkuseni, mis on surmaga |Gppev. Enamus patsiente vajavad maksasiirdamist
esimese viie eluaasta jooksul. Kuldstandard on kirurgiline ravi — Kasai (Roux-en-Y)
portoenterostoomia, mille eesmadrk on taastada sapi dravool maksast peensoolde.



Operatsiooni kdigus eemaldatakse maksavarati kude, kus esinevad kahjustunud sapiteed ja
luuakse Ghendus maksa ja peensoole vahel, et sapp saaks otse soolde voolata. Soodne
tulemus saavutatakse 50% juhtudest, mille korral taastub sapi dravool ja bilirubiini tase
normaliseerub. Ulejdanud patisentidel kujuneb progresseeruv maksafibroos ja —tsirroos, mis
viib sageli maksasiiradmise vajaduseni. Operatsioon on kdige edukam kui tehakse enne lapse
8-nddalaseks saamist.

Prognoos
Peamised prognostilised faktorid on lapse vanus opereerimisel, sapiteede atreesia liik ja

operatsioonimeeskonna kogemus. Levinumad tisistused on kolangiit (sapiteede pdletik),
portaalhlipertensioon (maksa ldbiva veresoone liigselt kdrge réhk) ja maksafunktsiooni
progresseeruv kadu. 50% juhtudel on vaja maksasiirdamist.
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