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Jedna se o souhrn klicovych doporuceni pro diagnostiku, profylaxi a terapii venookluzivni
nemoci (VOD) po transplantacich krvetvornych buné€k, kterd byla publikovana britskymi
autory v roce 2013 (Haemato-oncology subgroup of the British Committe for Standards in
Haematology (BCSH) a British Society for Blood and Marrow Transplantation (BSBMT)).

Diagnéza VOD:
1. Je doporucovéano, aby diagndéza venookluzivni nemoci (VOD, sinusoiddlni obstrukéni
syndrom) byla stanovena na zakladé¢ nasledujicich klinickych kritérii (1A):
a) modifikovand Seattle kritéria: dv€ z nasledujicich tii kritérii musi byt pfitomna béhem
20 dni od provedeni transplantace: bilirubin > 34.2 umol/l, hepatomegalie nebo
bolestivost v pravém hornim bfiSnim kvadrantu, pfirdstek hmotnosti (> 2%
predtransplantacni hmotnosti);
b) Baltimore kritéria: bilirubin > 34.2 pmol/l béhem 21 dni od provedeni transplantace a
splnéni dvou z nasledujicich tii kritérii: hepatomegalie, ascites, pfiristek hmotnosti (>
5% predtransplanta¢ni hmotnosti);
2-Ultrazvukové vySetfeni mize byt ndpomocno k vylouceni jinych onemocnéni u pacientl se
suspektni VOD (1C).
3. Diagnosticka jaterni biopsie neni standardné indikovana vzhledem k vyznamnému riziku
krvaceni pii trombocytopenii obvykle pfitomné v ¢asném potransplantanim obdobi, ve
vyjimecnych ptipadech lze zvazit provedeni jaterni biopsie z transjugularniho ptistupu (1C).
4. Role inhibitoru tkanového aktivatoru plazminogenu (PAI-1) v této oblasti vyzaduje dalsi
vyzkum a vySetfovani jeho hladin nepatfi k rutinni diagnostice VOD. Nicméné byly
publikovany prace poukazujici na to, Ze dynamicky nartst hodnoty PAI-1 podporuje diagnézu
VOD (2C).

Rizikové faktory:
Je doporucovano, aby zhodnoceni rizikovych faktort pro rozvoj VOD bylo provedeno jesté
pted vlastni transplantaci krvetvornych bunék (1A).

Profylaxe:
1. Defibrotid je doporucovan v davce 6,25 mg/kg intraven6zné 4x denné jako prevence VOD

u déti podstupujicich alogenni transplantaci krvetvornych bunék s ptfitomnosti nésledujicich
rizikovych faktort: preexistujici onemocnéni jater, druhd myeloablativni transplantace,
diagnéza leukémie s vice nez druhym relapsem nemoci, ptipravny rezim obsahujici busulfan,
predchozi terapie gemtuzumabem-ozogamicinem, diagndéza primarni hemofagocytarni
lymfohistiocytdzy, adrenoleukodystrofie nebo osteopetrozy (1A).

2. Profylaxe defibrotidem v davce 6,25 mg/kg intraven6zné 4x denn¢ jako prevence VOD je
navrhovana rovnézZ u dospélych pacienti podstupujicich alogennich transplantaci
krvetvornych bunék, u kterych jsou pritomny stejné rizikové faktory, jako u déti (2B).

3. V profylaxi VOD nejsou doporucovany: prostaglandin E1 (nedostatek efektivity a toxicita;
1B), pentoxifylin (nedostatek efektivity; 1A), heparin (riziko zvySené toxicity; 2B) a
antitrombin (nedostatek efektivity; 2B).

4. Jako I1écCivy pripravek vhodny pro profylaxi VOD je doporucovana kyselina
ursodeoxycholova (2C).



Lécba VOD:

1. Defibrotid je doporuc¢ovan v 1é€bé VOD u dospélych i déti (1B).

2. Tkanovy aktivator plazminogenu neni doporucovan pro lécbu VOD z diivodu zvySeného
rizika krvaceni (1B).

3. N-acetylcystein neni rutinné¢ doporucovan pro pouziti v 1écbé VOD pro nedostatecnou
ucinnost (1A).

4. Methylprednisolon miize byt zvdzen pro pouziti v 1écbé VOD, je zde vSak riziko infek¢nich
komplikaci (2C).

5. Dulezita 1 podptrna péce, zahrnujici dliraz na restrikci tekutin a podani diuretik (1C).
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