Guia para el cuidador para
Comprender la enfermedad
venooclusiva (EVO) hepatica
en pacientes pediatricos

Una complicacién posible después de un trasplante
de células madre hematopoyéticas

a los que debe estar atento para analizarlos con el
equipo de trasplante

G Conozca los factores de riesgo y los signos y sintomas




La EVO es un
trastorno que puede
presentarse a veces
en los pacientes
gue han recibido un
trasplante de células
madre. El equipo de
trasplante realizara
un control cuidadoso
para detectar la
aparicion de EVO

a fin de ayudar

a garantizar una
rapida identificacion
de la enfermedad

si comienza a
manifestarse.

Este folleto le ayudara a comprender en qué consiste
la EVO y cudles son los signos y sintomas a los que
debe estar atento con su hijo.

También conocera los factores que pueden aumentar
su riesgo de EVO y sabré qué informacién debe
compartir con el equipo de trasplante.
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¢Qué es la EVO?

La enfermedad
venooclusiva (EVO)
hepatica es una
complicacion que afecta
al higado y puede
presentarse después

de un trasplante de
células madre. El equipo
de trasplante también
puede referirse a la
EVO como sindrome de
obstruccion sinusoidal
o SOS.

L) Higado

La EVO comienza en el higado y puede afectar rdpidamente a otros érganos
vitales, especialmente los rifiones y los pulmones. Comprender cudles son los
signos y sintomas, asi como saber como reconocerlos, puede ayudar a que el
tratamiento se inicie lo mas pronto posible, de ser necesario.

Una vez que se identifica la enfermedad, el paciente debe recibir atencién médica
de inmediato debido a que la EVO puede agravarse rapidamente.



¢Qué provoca la EVO?

Se piensa que la EVO es provocada por determinados
tratamientos que se administran para preparar la médula
6sea para el trasplante de células madre. Los tratamientos
que se administran para preparar la médula dsea se
denominan regimenes de acondicionamiento y pueden
incluir quimioterapia o radioterapia. )

Estos tratamientos pueden dafiar las células hepaticas,

lo que genera una obstruccion que disminuye la irrigacion
sanguinea del higado. Esto puede prod
el organismo.
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Higado: El higado tiene muchas
funciones, entre las que se
encuentra la de eliminar los
desechos de la sangre antes de que
se distribuya al resto del cuerpo.

Se ubica en el lado derecho del
abdomen, justo por debajo de

la caja torécica. "Hepético" hace
referencia al higado.

Abdomen: La parte del cuerpo que
se encuentra debajo del pecho y
arriba de la pelvis. Los principales
6rganos del cuerpo se encuentran
en el abdomen.



¢Cudles son las senales y los sintomas de EVO?

Los signos y los sintomas
comunes de EVO incluyen:

Dolor y sensibilidad
abdominal, especialmente
en el lado superior derecho,
debido a una inflamacién
del higado, que se
denomina hepatomegalia.

Rapido aumento de peso,
comparado con el peso
que se tenfa al inicio del
tratamiento de trasplante.

Distensién del abdomen
provocada por la
acumulacién de liquido,
denominada ascitis.

Coloracién amarillenta
de la piel, denominada
ictericia.
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Los signos y sintomas indicados arriba no son los
criterios de diagnostico oficial de EVO. El equipo de
trasplante realizara el diagnéstico oficial en caso de
que se presente EVO.
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Otros signos de EVO

que pueden identificarse
mediante anélisis especificos
de laboratorio incluyen:

Elevacion de la
bilirrubina

Niveles bajos de
plaquetas que requieren
mdltiples transfusiones
plaquetarias

Resultados elevados
en las pruebas de

la funcién hepatica,
mas comiUnmente las
enzimas hepaticas

¢Cuando se manifiestan
normalmente los signos
y sintomas de EVO?

21 dias

Debido a los tratamientos que se
administran para preparar la médula
6sea para el trasplante de células
madre, los signos y sintomas suelen
presentarse dentro de los primeros
21 dias después del trasplante de
células madre.

Controle la aparicion

de signos y sintomas

Es posible que la EVO aparezca
incluso después de los 21 dias
posteriores al trasplante de células
madre. Por esta razén es importante
que siga atento a los signos y
sintomas incluso después de haber
sido dado de alta del hospital y
avise al médico en caso de advertir
alguna manifestacion.
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¢Como se tratan los primeros
sintomas de EVO?

* El tratamiento de los primeros sintomas, como la acumulacion
de liquido, es una parte importante del tratamiento de apoyo
de la EVO.

* Una de las metas principales es disminuir la cantidad de liquido
acumulado en el abdomen y en otras partes del cuerpo.

e Para favorecer la miccidon, se administran medicamentos
conocidos como diuréticos. También se los suele denominar
"pildoras de agua".

* Se disminuye la cantidad de liquidos que se administran
durante el dia.

No deje de hablar con el equipo de trasplante
sobre todo signo o sintoma que aparezca después
del trasplante. Muchos de estos signos y sintomas
pueden producirse por otros trastornos. El equipo
de trasplante ayudara a determinar si se trata
efectivamente de EVO o de otro trastorno.
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Bilirrubina: Una sustancia que
se forma por la descomposicion
natural de los glébulos rojos en
el higado y que se elimina del
organismo a través del sistema
digestivo. Cuando el higado

no funciona adecuadamente,

la bilirrubina se acumula en la
sangre y provoca una coloracién
amarillenta de la piel (ictericia).

Plaqueta: Un tipo de célula
sanguinea que ayuda a que la
sangre coagule para detener
una hemorragia.

Enzimas hepaticas: Proteinas en
el higado que ayudan a acelerar
las reacciones quimicas. Cuando
hay una lesion en el higado,
aumentan los niveles de enzimas
hepéticas en la sangre.



¢Qué efectos produce la EVO en el organismo?

La funcién principal del higado es filtrar
las sustancias dafinas, denominadas
toxinas, y otros productos de desecho
de la sangre antes de que se distribuya
al resto del cuerpo.

A medida que avanza la EVO, los vasos
sanguineos que transportan sangre

a través del higado se vuelven mas
estrechos. Esto ocasiona una disminucién
de la irrigacién sanguinea; estos vasos
pueden obstruirse por completo.

Ante esta disminucién de la irrigacién
sanguinea, se produce una acumulacién
de liquido dentro del higado, lo que
genera una inflamacioén. Este trastorno se
conoce como hepatomegalia y provoca
con frecuencia dolor y sensibilidad en

la region derecha del abdomen, por
debajo de la caja toracica.



La EVO puede comenzar a afectar répidamente el funcionamiento de algunos de los érganos
mas importantes del cuerpo.
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Inflamado

La disminucién de la irrigacion sanguinea A medida que se agrava el dafio hepético, La acumulacién de liquido en el
también puede producir un aumento de el funcionamiento de otros 6rganos del abdomen y en los pulmones puede
la presion en las venas que transportan cuerpo, como los rifiones y los pulmones, dificultar la respiracion.

la sangre hasta el higado. Como puede verse afectado. Los rifiones podrian

consecuencia, el liquido puede filtrarse retener agua y sal en exceso, lo que

desde el higado dando lugar a una provoca la hinchazén de brazos y piernas.

acumulacién de liquido en el abdomen.
Esta inflamacién se denomina ascitis.

El término EVO con disfuncion multiorganica se emplea cuando la EVO afecta otros érganos del
cuerpo ademas del higado, como los riflones (sistema renal) y los pulmones (sistema pulmonar).
Una disfunciéon multiorganica es potencialmente mortal. Es importante que avise al equipo de
trasplante si advierte alguno de estos signos o sintomas.




¢Cudles son los factores
gue ponen a un nino

en riesgo de presentar
EVO?

Si bien la EVO se puede presentar

en cualquier paciente que reciba un
trasplante de células madre, hay algunos
factores que pueden aumentar el riesgo
de desarrollar EVO. Entre estos factores
se incluyen problemas médicos actuales
o anteriores, como trastornos de la
sangre cancerosos 0 NO Cancerosos,
determinadas caracteristicas de los
pacientes y tratamientos o medicamentos
que ha recibido anteriormente.

Que un nifo tenga alguno de los
factores indicados no significa que
presentara EVO pero podria tener

mas probabilidades.

Trastornos previos
y actuales

* Enfermedad avanzada: después de
una segunda remisién completa o
enfermedad refractaria/recidivante

* Trastornos hepaticos preexistentes

e Linfohistiocitosis hemofagocitica,
denominada LHH, una enfermedad
que afecta las células inmunitaria

o Adrenoleucodistrofia, denominada
ALD, una enfermedad genética que
afecta al cerebro

* Osteopetrosis, una enfermedad
de los huesos

* Neuroblastoma, un tipo de céncer que
afecta al tejido nervioso inmaduro

e Leucemia mielomonocitica juvenil
crénica

e Trastornos crénicos de la sangre,
como talasemia o anemia de células
falciformes

Caracteristicas de
los pacientes
* Bajo peso

* Menores de 2 afos de edad

Medicamentos/
tratamientos
* Trasplante de células madre

alogénicas (trasplante de células
madre con células de otra persona)

Segundo trasplante de células
madre

Donante de células madre

de donante no emparentado
(trasplante de células madre de un
donante que no tiene parentesco
con el paciente)

Uso actual o pasado de farmacos
que dafian el higado, entre las que
se incluyen aquellas que se usan
para preparar la médula ésea para
el trasplante de células madre

Mujeres que toman la hormona
noretindrona, un farmaco
anticonceptivo
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Trastornos hepaticos preexistentes:
Pueden aumentar las probabilidades

de presentar EVO e incluyen cirrosis
(formacidn de cicatrices en el higado),
hepatitis (inflamacién que afecta al higado)
y esteatosis hepatica (higado graso).

Farmacos que pueden danar el higado:
Entre estos se incluye a la ciclofosfamida,
el busulfano, el gemtuzumab ozogamicina
o el inotuzumab ozogamicina, el tacrolimus
y el sirolimus.



¢Como controla la aparicion de
EVO el equipo de trasplante?

Durante los primeros 21 dias posteriores al trasplante de
células madre, el equipo realizard un seguimiento riguroso
para detectar cualquier signo de EVO.

La EVO se determina segin un diagnéstico clinico, lo que
significa que no existe una Unica prueba especifica para
determinar la presencia de EVO. El diagnéstico de EVO se
basa en una serie de anélisis de laboratorio y evaluaciones
fisicas que realiza el equipo de trasplante. El equipo realizara
un seguimiento riguroso para detectar los signos y sintomas,
y controlar todo resultado que apunte a una posible EVO.

cQué examenes y pruebas
ayudan a diagnosticar la EVO?

Después del trasplante, el equipo llevaré a cabo una serie

de exdmenes fisicos y controlara la funcién hepatica y renal
mediante andlisis de sangre. Ademas de anélisis de sangre, el
médico podria solicitar estudios de diagndstico por imagenes
como radiografias, tomografias computarizadas (TC), también
denominadas estudios de TAC, o ecografias para ayudar a
confirmar toda sospecha de signos y sintomas asociados

con la EVO. En ocasiones poco frecuentes, también podria
realizarse una biopsia de higado para ayudar al diagnéstico
de EVO y determinar la gravedad del dafo hepatico.

¢Qué controlara y buscara el
equipo de trasplante?

* Aumento de peso repentino
* Funcién hepética

e Funcién renal

* Funcién pulmonar

e Dolor, sensibilidad y/o distensién abdominal debido
a una inflamacién del higado

* Posible coloracién amarillenta de la piel (ictericia)

* Acumulacién de liquido, que se manifiesta como una
hinchazén de los brazos y/o las piernas

Puesto que la EVO también se puede
presentar en cualquier momento posterior

a un trasplante de células madre, el equipo
seguira controlando la apariciéon de signos y
sintomas después de los 21 dias posteriores
al trasplante.




¢A gué debo estar atento
para avisar al equipo de trasplante?

Si bien el equipo de trasplante realizard un seguimiento riguroso, es importante
que se comunique con ellos si su hijo empieza a manifestar alguno de los siguientes
signos o sintomas porque la EVO puede evolucionar con rapidez y transformarse en
un trastorno grave y potencialmente mortal.

Aumento anormal
de peso, que puede
producirse stbitamente

Falta de aire o dificultad
para respirar

Coloracién amarillenta de
la piel

Distension abdominal

Disminucion en la
frecuencia de la miccién

Molestia o dolor en el
abdomen

Después de recibir el alta del hospital, es importante
seguir estando atento a los signos y sintomas de EVO y
comunicarse con el equipo de trasplante de inmediato
ante cualquier manifestacion, incluso después de los
primeros 21 dias posteriores al trasplante.
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Ecografia: Consiste en el uso

de una sonda que se mueve
suavemente sobre la piel para
generar una imagen de las
estructuras en el interior del
abdomen. Una ecografia Doppler
es un tipo especial de ecografia que
se podria realizar para visualizar la
irrigacion sanguinea del higado.

Biopsia de higado: En este
procedimiento, se extrae una
pequefia porcion de tejido hepatico
para analizarlo con un microscopio.
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Notas

14



15

Notas




KnowVOD.com

r Jazz Pharmaceuticals ©2021 Jazz Pharmaceuticals OHD-2000221 Rev1120



