Alagillen oireyhtyman hoito
Miten Alagillen oireyhtymaa hoidetaan?

Alagillen oireyhtyma vaikuttaa useisiin elinjarjestelmiin, ja hoito edellyttaa laaja-alaista
moniammatillista tiimia, joka tekee yhteisty6ta lapsen hyvinvoinnin turvaamiseksi.’® Koska
sairaus ilmenee yksilollisesti, hoito suunnitellaan lapsen oireiden ja tarpeiden mukaisesti®.

Hoidon tavoitteena on oireiden hallinta ja elamanlaadun kohentaminen laakityksen,
ravintolisien seka tarvittaessa kirurgisten toimenpiteiden avulla®*=°. Hoidossa huomioidaan
myds muut sairauden vaikutuksen kohteena olevat elimet, esimerkiksi sydan ja munuaiset?.

Millaisia seurantatutkimuksia ja testeja voidaan tarvita?

Lapsen terveydentilaa seurataan saanndllisesti, ja tutkimusten sisalté maaraytyy yksildllisen
tilanteen mukaan. Naita voivat ollaz.3,6™"2

Perusseuranta:
e Verikokeet maksan toiminnan, sappihappopitoisuuksien ja vitamiinien arvioimiseksi
e Maksan ja sydamen ultradanitutkimukset
o Kasvun seuranta
o Ravitsemustilan arviointi
Tarvittaessa lisatutkimukset:
¢ Munuaisten toimintakokeet
e Silmatutkimukset
o Selkarangan rontgentutkimukset
e Kuulotutkimukset
e Perinndllisyysneuvonta perhesuunnittelun tueksi
Miten ladkkeet ja kirurgia auttavat?

Alagillen oireyhtyman hoito koostuu ladkehoidosta, muusta oheishoidosta ja joissakin
tapauksissa kirurgisista toimenpiteista*.

Laakitys on keskeinen osa hoitoa. Sen tavoitteena on tukea maksan toimintaa lisdamalla
sappivirtausta ja vahentamalla sappihappojen kertymista. Oireiden, kuten keltaisuuden ja
kutinan, lievittymisen lisaksi tutkimukset osoittavat, ettd sappihappopitoisuuksien
alentaminen voi parantaa pitkan aikavalin ennustetta®.

Kirurgisia vaihtoehtoja harkitaan, kun oireet ovat edenneet niin pitkalle, ettei niitd voida
hallita pelkalla ladkehoidolla. Yksi vaihtoehto on leikkaus, jossa osa sapesta ohjataan pois
maksasta. Maksansiirtoa harkitaan tapauksissa, joissa maksa on vaurioitunut niin vakavasti,
ettei se enda toimi riittavasti*.

Mitka tekijat vaikuttavat pitkdn aikavalin ennusteeseen?

LI-FI-260004



Pitkan aikavalin ennusteeseen vaikuttavat muun muassa maksasairauden vaikeusaste,
mahdollinen maksansiirron tarve seka muiden terveyshaasteiden laajuus. Oireiden tehokas
hallinta, riittava ravitsemus ja asianmukainen ravintolisien kaytto ovat keskeisia hyvan
terveydentilan tukemisessa.™

Mitka ovat uusimmat edistysaskeleet Alagillen oireyhtyméan hoidossa?

IBAT-estajat (ileaalisen sappihappokuljettajan estajat) ovat uudempi hoitomuoto Alagillen
oireyhtyman hoidossa. Ne estavat sappihappojen takaisinimeytymista suolistosta maksaan
ruoansulatuksen jalkeen, mikd vahentaa sappihappojen kertymista ja lievittda kutinaa seka
muita oireita™.
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