SAPPITIEATRESIA
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LUKIJALLE

Tama opas on tehty vanhemmiille, joiden lapsella on todettu
sappitieatresia. Sappitieatresia on vakava harvinainen maksasairaus,
joka ilmenee vain vastasyntyneilla ja johtaa sappiteiden
tuhoutumiseen.

Opas sisaltaa perustietoa sappitieatresista ennen diagnoosia,
sappitieatresian hoidosta, liitdnnaissairauksista. Opasta voidaan
kayttaa apuna, kun halutaan kertoa sappitieatresiasta esimerkiksi
koulussa tai lapsen hoitopaikassa.

Opas on laadittu opinnaytetyona ja tyon taustalla on tekijan
omakohtainen kokemus sappitieatresia lapsen aitina. Opas on
toteutettu yhteistydssa Munuais- ja maksaliiton kanssa.

Kun lapsella todetaan sappitieatresia, voi se olla erittain raskasta ja
pysayttavaa. Toivon taman oppaan avulla vanhempien saavan
tiedollisen tuen lisaksi helpotusta seka ymmarryksen siita, etta vaikka
kyseessa on harvinainen sairaus, sen kanssa ei tarvitse olla yksin.

Sappitieatresia oireilee jokaisella lapsella eri lailla ja parhaimman
tiedon omasta lapsestanne saatte lastanne hoitavalta laakarilta seka
hoitohenkilokunnalta. Vuosikontrollit ja muut kaynnit sairaalassa
suunnitellaan yksilollisesti. Opas on suunnattu sappitieatresiaa
sairastavien lasten vanhemmille, tukemaan heidan jaksamistaan ja
antamaan lisaa tietoa sairaudesta seka elamasta sairauden kanssa.
Opinnaytetyon tavoitteena on tarjota tiedollista tukea koko perheen
hyvinvoinnin edistamiseksi. Lisaksi tavoitteena on lisata vanhempien
tietamysta sappitieatresiasta.



SAPPITIEATRESIA eli BILIARY ATRESIA

Sappitieatresiaa esiintyy useammin tytoilla kuin pojilla. Keskeista
sairauden ennusteen kannalta on hoitoon paasy mahdollisimman
pian. Jos sappitieatresia potilas ei paase hoitoon, han tulee
menehtymaan noin kahden vuoden sisalla. Sappitieatresia ei ole
perinnollinen sairaus. Sappitieatresian tarkkaa syyta ei ole viela
selvitetty. Nayttaa silta, etta sappitieatresia saisi alkunsa jo kohdussa
ja se tekee sappitieatresian syyn tutkimisen haasteelliseksi. Sapen
erityksen hairiot alkavat jo raskauden aikana.

Sappitieatresia lapsista noin 50 % tarvitsee maksansiirron kahden
ensimmaisen elinvuotensa aikana. Muut 50 % lapsipotilaista voi
maksan kirroosin tai kroonisen maksasairauden etenemisesta
huolimatta elaa vuosia omalla alkuperaisella maksallaan.
Liitdnnaissairaudet ja komplikaatiot kuten toistuvat kolangiitit eli
sappitietulehdukset, portaaliverenpainetauti, ruokatorvivarikset ja
ongelmat kasvussa vaikuttavat sairastuneen lapsen ja hanen
perheensa elamanlaatuun.

Osalla Sappitieatresia potilaista saattaa olla muitakin
synnynnaisia rakenteellisia poikkeavuuksia, ei kuitenkaan kaikilla.
Naita voi olla mm. sydamen rakennepoikkeavuus, sydanvika,
virhekiertyma suolistossa, rakennepoikkeavuus haimassa,
poikkeava sisaelinten sijainti, alaonttolaskimon tai pernan
puutos.



TUTKIMUKSIA:

e Laboratoriokokeet > esim.
ALAT, AFOS, GT ja bilirubiini.

e Ultradanitutkimukset

e Rontgentutkimukset

e Maksabiopsia

e Endoskopia

e Sappiteiden
varjoainekuvaukset
laparotomian yhteydessa

Lisatietoa tutkimuksista:

https://www.terveyskyla.fi/tutkimukseen

Kuva 2: Sappitieatresiaa sairastava lapsi
synnytysosastolla, 2015.
Kuvaaja: Sonia Komulainen.

OIREET:
Sappitieatresia ei nay yleensa heti lapsen synnyttya, mutta oireet
alkavat ilmaantua pian syntyman jalkeen.

e lhon ja silmien keltaisuus/ kellastuminen —> Yli kaksi viikkoa
kestava keltaisuus taysiaikaisena syntyneella lapsella on selkeasti
poikkeavaa. Muuten potilaat nayttavat usein terveilta ensimmaisten
elinkuukausien ajan ja kasvavat normaalisti.

e \irtsa ontummaa

e Uloste onvaaleaa

e \atsa turvottaa

e Paino nousee huonosti


https://www.terveyskyla.fi/tutkimukseen

HOITO:

Taysin parantavaa hoitoa sairauteen ei ole, joten hoidon
tavoitteena on hidastaa maksavauriota seka parantaa
elamanlaatua.

» Kasai-leikkaus on ensisijainen hoito = leikkausta seuraa yleenss
elinikainen ladkehoito

e Maksansiirto = kun hoito viivastyy tai jos lapsi on yli 4kk ikdinen saatetaan

paatya suoraan siirtoon.

o Erikoisruokavalio = Turvaa kasvua ja tarvittavien ravintoaineiden saantia

Onnistuneenkin Kasai -leikkauksen jalkeen maksa jatkaa
kirroottisoitumista ja elamansa aikana ihminen tarvitsee
maksansiirron.

KASAI-LEIKKAUS:

Tehdaan niin pian kuin mahdollista
- Aloitetaan suorittamalla
sappiteiden varjoainekuvaus 2>

- Sappirakosta maksanporttiin
seurataan maksanulkoisten
sappiteiden arpeutunutta jaannetta
ja poistetaan arpikudos
leikkaamalla maksakudosta
myotaillen - Maksanporttiin
liitetdan ohutsuoli mahdollisimman
suurelle alueelle, mika
mahdollistaa sapen esteettoman

virtauksen suoleen sappiteiden

Kuva 3: Lapsen leikkaushaava Kasai - o .
leikkauksen jalkeen. Lasten Klinikka, jaanteiden kautta.
Helsinki 2015. Kuvaaja: Sonia Komulainen.



Vaikka Kasai -leikkaus olisi onnistunut, vahenee silti
sappihappojen erittyminen suoleen, mika voi aiheuttaa rasvojen
ja rasvaliukoisten vitamiinien imeytymisen heikentymista.

LAAKEHOITO:

e Laakehoidolla pyritaan yllapitamaan ja tehostamaan sapen
virtausta suoleen

o Tavallisimpia kaytossa olevia laakkeita ovat
ursodeoksikoolihappo, fenobarbitaali seka kortikosteroidit
- edistavat maksasoluista sapen erittymista.

e Vahintaan ensimmaisen vuoden ajan kaytetaan
mikrobilaakitysta ehkaisemaan sappitietulehduksia.

Kuva 4: Lapsen arpi 9 v Kasai-leikkauksen
jalkeen, 2024. Kuvaaja: Sonia Komulainen.



MAHDOLLISET TERVEYSONGELMAT:

e Krooninen kutina = voidaan hoitaa laakityksella, esim. hydroksitsiini ja

perusvoiteella rasvaamalla.
e Mahdollisesti vihreiksi varjaytyneet hampaat johtuvat
suuresta bilirubiinipitoisuudesta varhaislapsuudessa.
e Kehityksen viivastyminen = hoidetaan toimintaterapialla tai
fysioterapialla

« Motorisessa ja henkisessa kehityksessa viivastymaa 2>

Maksansiirron jalkeen ne kuitenkin paranevat.

e Luuston aineenvaihduntasairaus seurauksena maksan
pitkdaikaisesta vajaatoiminnasta = saattaa ilmets riisitautina,

hidastuneena pituuskasvuna, luustontiheyden vahentymisena tai
luunmurtumina.

e Ruokatorvivariksit eli ruokatorven suonikohjut = vaikka Kasai -

leikkaus olisi onnistunut, se ei taysin estd maksan arpeutumista. Suurentuneen
vuotoriskin takia ruokatorven suonikohjut tarvitsevat sdannollista
endoskooppista seurantaa seka hoitoa.

e Kolangiitti eli sappitietulehdus, jota hoidetaan
suonensisaisesti annettavalla mikrobildakitykselld - jonka
oireita ovat:

o Kuume

o Keltaisuus

o Vaaleat ulosteet

o Vatsakipu

o Kohonneet maksa- arvot



MAKSANSIIRTO:

e Maksansiirtoja Suomessa tarvitsee vuodessa nykyisin yksi-
kaksi potilasta, oman maksansa avulla jopa 67 %
sappitieatresia lapsista selviytyy 5- vuotiaaksi saakka.

e Potilas tulee yleensa tarvitsemaan maksansiirron jo vuoden
ikaisena, jos keltaisuus ei ole helpottanut Kasai -leikkauksen
jalkeen tai keltaisuus uusiutuu tai synteesikyky maksassa
pettaa.

e Aikuisikdan mennessa noin 80 % tarvitsee maksansiirron.

e |Lapsen pienesta koosta johtuen, usein joudutaan
kayttamaan aikuisluovuttajan maksasiirretta, jota on
pienennetty.

e Saannolliset kontrollit jatkuvat koko elaman ajan.

e Maksansiirron jalkeen terveet elamantavat ovat tarkeita.

e Maksansiirto ei ole este saada lapsia.



Sairastunut lapsi ja perhe tarvitsee tukea:

Lapsen sairastuttua vakavaan harvinaiseen sairauteen, aiheuttaa
perheessa kipean ja taysin odottamattoman tilanteen eli kriisin, johon
ei ole pystytty etukateen henkisesti valmistautumaan. Sairaalassa
lapselle tehdaan kipua ja stressia aiheuttavia leikkauksia ja otetaan
kokeita. Vanhemmilla on tarkea rooli lapsensa turvana ja lohdun
antajana. Vanhemmat ovat oman lapsensa asiantuntijoita ja he
tuntevat lapsensa parhaiten, he tietavat millaisesta lohdutuksesta
lapsi pitaa, mika on heidan lapselleen paras kivun lievitys, seka
arvioivat milloin lapsella on hyva olla.

Kun ihminen kykenee hyvaksymaan sairauden, alkaa uuteen
tilanteeseen sopeutuminen. Kokemukset, tunteet ja ajatukset
prosessoidaan joko yksin, tukiverkoston tai ammattilaisten avulla.

o Vertaistuki 2 Munuais- ja maksaliitto tarjoaa vertaistukea, seka

Facebookista loydatte suljetun Sappitieatresia -vertaistukiryhman.

o Sairaalassa tukea ja ohjausta tarjoaa hoitohenkilokunta ja
sosiaalityontekija.

o Tarvittaessa tukea ja ohjausta sairaalassa saa myos
psykologilta, puhe- ja toimintaterapeutilta,
ravitsemusterapeutilta, fysioterapeutilta ja
sairaalapastorilta.

o Kotiutumisen jalkeen tukea ja ohjausta saa omalta
hyvinvointialueelta = esim. vertaistukiryhmat, perhetyd, perhe- ja

tukihenkilo ja lapsiperheiden kotipalvelu.



LOPUKSI

Sappitieatresia ilmenee lapsilla monella eritapaa, joten yleispatevaa
opasta, joka sopisi taysin kaikkiin tapauksiin on haasteellista tehda.
Toivottavasti lukijana sait oppaasta tiedollista tukea tasta
harvinaisesta sairaudesta.

Laakarin vastaanotolla moni asia selviaa, kun rohkeasti kysyy.
Mukaan vastaanotolle on havaittu hyvaksi kaytanteeksi kirjoittaa
muistilappu mielta painavista asioista.

Tassa oppaassa olevat kuvat olen kuvannut meidan matkamme
varrella sappitieatresian kanssa.

Lampimasti kiitan Munuais- ja
maksaliittoa, seka
palautelomakkeeseen vastanneita,
kun olette osaltanne osallistuneet
taman oppaan tekemiseen.

Oppaan on tehnyt opinnaytetyonaan
Sonia Komulainen yhteistyossa
Munuais- ja maksaliiton kanssa.

Kuva 5: Uusi Lastensairaala aula, 2023. Kuvaaja:
Sonia Komulainen.
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