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KATSAUS

Fredrik Åberg, Erno Peltola ja Heikki Mäkisalo

Budd–Chiarin oireyhtymä

Budd–Chiarin oireyhtymällä (Budd-Chiari 
syndrome, BCS) tarkoitetaan yleensä 
suurten maksalaskimoiden tromboosia. 

Oireyhtymä kattaa kuitenkin myös maksan 
laskimokierron estymisen millä tahansa tasol-
la pienten maksalaskimoiden ja oikean eteisen 
välillä. 

Ensimmäinen julkaisu aiheesta on vuodelta 
1845, kun George Budd kuvasi kolme potilas-
ta, joille oli kehittynyt maksalaskimoiden tuk-
keutuminen (1). Puoli vuosisataa myöhemmin 
Hans Chiari julkaisi laajemman kuvauksen 
taudin kliinis-patologisista piirteistä. Kuitenkin 
vasta 1980-luvulla tautia ruvettiin laajemmin 
hoitamaan antikoagulaatiolla (2).

Tauti jaetaan primaariseen ja sekundaariseen 
muotoon. Primaarisessa tautimuodossa tuk-
keutumisen syy on suonensisäinen, länsimaissa 
yleensä tromboosi. Kiinassa taas tavallisempi 
syy on etiologialtaan tuntematon alaonttolas-
kimon kalvomainen muodostuma (3,4). Se-
kundaarinen tautimuoto johtuu ulkopuolisesta 
laskimokompressiosta tai kasvaimen työntymi-
sestä laskimoon. Maksasinusoidien tukkeutu-
misen (sinusoidaalinen obstruktio-oireyhtymä, 
SOS, aikaisemmin veno-okklusiivinen tauti) ei 
lasketa kuuluvan BCS:ään.

Maksalaskimotukos on harvinainen sairaus. 
Maailmalla sen ilmaantuvuudeksi on arvioitu 
yksi tapaus miljoonaa asukasta kohden vuo-
dessa ja esiintyvyydeksi 11 tapausta miljoonaa 
asukasta kohden (3,5,6). Taudin esiintyvyys-
arviot vaihtelevat kuitenkin huomattavasti, ja 
se on Aasiassa yleisempi (5). Ruotsissa ikäva-
kioitu ilmaantuvuus on 0,8 tapausta miljoonaa 
asukasta kohden ja esiintyvyys 1,4 miljoonaa 
tapausta asukasta kohden (7). Ilmaantuvuus 
saattaa lisääntyä (8). Suomesta ei löydy aihees-
ta tutkimuksia.

Tromboosista maksan 
vajaatoimintaan

Maksan laskimokierron ulosvirtauksen estymi-
sen seurauksena kehittyy sinusoidaalinen pai-
neennousu, joka johtaa portahypertensioon ja 
askiteksen kehittymiseen. Maksan laskimokon-
gestio johtaa kudoshypoksiaan ja sentrilobu-
laariseen maksasolunekroosiin sekä sitä kautta 
etenevään fibroosiin ja myöhemmin kirroosiin 
(3). Porttilaskimovirtauskin voi varhaisessa 
vaiheessa sekundaarisesti hidastua ja johtaa 
noin 15 %:lla potilaista samanaikaiseen porta
tromboosiin ja vaikeampaan tautiin (3).

Budd–Chiarin oireyhtymällä tarkoitetaan tavallisimmin tromboosista johtuvaa, harvinaista tilaa, jossa 
maksan laskimokierto estyy millä tahansa tasolla pienten maksalaskimoiden ja oikean eteisen välillä. 
Tyypillinen potilas on myeloproliferatiivista tautia sairastava nuori aikuinen, jolle kehittyy äkillisesti 
askitesta ja vatsakipua. Kliininen kuva kuitenkin vaihtelee suuresti oireettoman potilaan suurentuneista 
maksa-arvoista maksan vaikeaan akuuttiin vajaatoimintaan. Hoidossa noudatetaan vaiheittaista 
lähestymistapaa, jossa siirrytään kohti kajoavampia hoitokeinoja aina hoitovasteen mukaan. Hoito
keinoihin kuuluvat tromboosille altistavien tekijöiden korjaus, pitkäaikainen antikoagulaatiohoito 
kaikille, tukkeutuneiden suonten rekanalisaatio, maksansisäinen suntti ja muiden hoitojen epäonnis
tuessa maksansiirto. Nykyaikaisella vaiheittaisella hoidolla viiden vuoden elossaolo-osuus on 74–89 %. 
Alkuvaiheen hoito on syytä keskittää yksikköön, jossa on tilanteen niin vaatiessa mahdollisuus ripeästi 
edetä aina seuraavaan hoitovaiheeseen.
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Maksan osat tukosten alueella atrofioituvat 
hiljalleen, samalla kun laskimovirtauksensa säi-
lyttäneet maksan osat suurenevat. Maksan seg-
mentin 1 (lobus caudatus) kompensatorinen 
suureneminen on tavallista, koska tällä alueella 
on omia suoria laskimoyhteyksiä alaonttolas-
kimoon ja usein paremmin säilynyt portti-
laskimovirtaus (3). Myöhemmässä vaiheessa 
maksaan voi kehittyä hyvänlaatuisia regeneraa-
tiokyhmyjä maksaparenkyymin hyperplasian ja 
muuttuneiden verenvirtausolosuhteiden seu-
rauksena (6). Adenoomaa ja maksasolusyöpää 
on myös kuvattu, riski on noin 1 % kymmentä 
vuotta kohden.

Kliininen kuva vaihtelee

Klassiseen oiretriadiin kuuluvat vatsakipu, 
askites ja maksan suurentuminen todetaan 
useimmissa tapauksissa, mutta kliininen kuva 
vaihtelee oireettomasta maksa-arvojen suure-
nemisesta maksan vaikeaan akuuttiin vajaatoi-
mintaan (TAULUKKO 1 ja KUVA 1). Siksi BCS tu-
lee pitää mielessä aina selviteltäessä akuutin tai 
kroonisen maksasairauden syitä (9,10). Puolet 
potilaista on oireiden alkaessa 30–40-vuotiaita, 

ja tauti on hieman tavallisempi naisilla (7,11).
Kliininen kuva ja taudin vaikeusaste riippu-

vat maksalaskimotukoksen kehitysnopeudesta, 
laajuudesta ja sijainnista. Oireilla ei ole selvää 
yhteyttä taudin varsinaisen kestoon. Äkillisesti 
alkaneista oireista huolimatta useimmilla on 
taustalla jo pitkälle edennyt fibroosi tai kirroosi 
eli kyseessä on kroonisen taudin äkillinen pa-
heneminen esimerkiksi tukoksen etenemisen 
seurauksena (3,12). Todellinen maksan akuutti 
vajaatoiminta on harvinainen, sitä esiintyy noin 

TAULUKKO 1.  Budd–Chiarin oireyhtymän kliininen il-
mentymä eurooppalaisessa 163 potilaan monikeskus-
tutkimuksessa (22).

Oire tai löydös Osuus  
potilaista

Oireita alle yhden kuukauden ajan 50 %

Vatsakipu 61 %

Askites 83 %

Esofagusvariksit 58 %

Suurentunut maksa (hepatomegalia) 67 %

Maksan segmentin 1 hypertrofia 72 %

Suurentunut perna (splenomegalia) 52 %

Maksan laskimokierron estymisen sijainti

Maksalaskimot

Alaonttolaskimo

Maksalaskimot ja alaonttolaskimo

49 %

2 %

49 %

Affisioituneiden suurten maksalaskimoiden lukumäärä

1

2

3

9 %

9 %

79 %

Porttilaskimotukos 18 %

Maksa
Sappi-
rakko

Mahalaukku

Maksalaskimon
tyven ahtauma

Kalvo

Tromboosi

Laajentuneita
vatsanpeitteiden

laskimoita

Suurentunut
segmentti 1

Porttilaskimo

Alaontto-
laskimo 
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KUVA 1.  A. Primaarisessa Budd–Chiarin oireyhtymäs-
sä todetaan maksalaskimossa tai alaonttolaskimossa 
tai molemmissa tromboosi tai ahtautta aiheuttava 
kalvomainen rakenne. B. Laskimovaiheen tietokone-
tomografiassa nähdään maksassa laajalti parenkyy-
min epätasaista tehostumista perfuusiohäiriön merk-
kinä. Lisäksi maksalaskimot kuvautuvat avoimina ai-
noastaan tyviosistaan (nuoli oikean maksalaskimon 
tyvessä), eikä syvemmällä maksaparenkyymissä näy 
avoimia maksalaskimoita.

B
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5 %:lla potilaista (8,12). Alaonttolaskimoon 
ulottuvan tukoksen yhteydessä kehittyy her
kästi alaraajaturvotuksia ja vatsan alueelle nä-
kyviä ihonalaislaskimoiden laajentumia. Myös 
suurentunut maksa voi ahtauttaa alaonttolaski-
moa.

Tauti voi olla kokonaan oireeton silloin, kun 
verenvirtaus on säilynyt vähintään yhdessä 
maksan kolmesta suuresta laskimosta ja alaont-
tolaskimossa sekä kun kollateraalikiertoa on 
kehittynyt tukoksen ohitse. Noin 15 % poti-
laista on oireettomia taudin toteamisvaiheessa 
(3,12).

Taustalla usein systeeminen 
tukosalttius

Primaarinen BCS on monitekijäinen tauti, jon-
ka syntyyn vaaditaan joko voimakas tukosalt
tius tai usean riskitekijän samanaikainen esiin-
tyminen. Noin kolmasosalla potilaista todetaan 
samanaikaisesti useita tukoksen riskitekijöitä, 
minkä takia kaikille tulee tehdä kattava tukos
alttiuden peruskartoitus eikä tyytyä yksittäisen 
taustatekijän löytämiseen (4,6,9).

Esitiedoissa kiinnitetään huomiota muun 
muassa aiempiin suonitukoksiin, tukostai-
pumusta lisääviin lääkityksiin, vatsan alueen 
traumoihin tai leikkauksiin sekä suvun tukos
alttiuteen. Kaikille BCS-potilaille suositelta-
vaan taustatekijäkartoitukseen kuuluvat myös 
veren tromboositaipumuspaketti (P-Trombot), 
JAK2 V617F ‑mutaatiotutkimus (B-JAK2-D) 
sekä herkästi myös harvinaisen kohtauksittai-
sen yöllisen hemoglobinurian selvittämiseksi 
B-PNH-La-tutkimus (6,9).

Myeloproliferatiivinen tauti on BCS:n ylei-
simpiä taustatekijöitä (TAULUKKO 2), mutta 
taudille ominaiset verenkuvamuutokset usein 
puuttuvat BCS-potilailta hypersplenismin, ve-
ren laimenemisen tai raudanpuutteen vuoksi 
(3). Siksi JAK2-mutaatiotutkimusta suosi-
tellaan kaikille BCS:ään sairastuneille (4,6). 
Kalretikuliinimutaatiotutkimusta on suositeltu 
siinä tapauksessa, ettei JAK2-mutaatiota todeta 
ja joko perna (koko yli 16 cm) tai trombosyyt-
timäärä on suurentunut (yli 200 x 109/l), tilan-
teen mukaan jatkossa harkitaan vielä luuydin-
näytettä (13). 

Hyperhomokysteinemia ja C677T MTHFR 
‑polymorfismi ovat verrattain tavallisia BCS-
potilailla, mutta selvä kausaalinen yhteys mak-
salaskimotukokseen on osoittamatta (3,12).

Noin viidesosalta ei löydy selvää syytä tu-
kokselle, jolloin tautia kutsutaan idiopaattiseksi 
(10).

Diagnoosi perustuu 
kuvantamistutkimuksiin

Dopplerkaikukuvauksen herkkyys BCS:n diag-
nostiikassa on kokeneen radiologin tekemänä 
jopa 89 % eli lähes yhtä hyvä kuin tietokone-
tomografian tai magneettikuvauksen, joilla 
diagnoosi varmistetaan ja tukosten laajuus sel-
vitetään (14). Varjoaineen käyttö kaikukuvauk
sessa voi olla hyödyllistä. Maksabiopsiaa ei 

TAULUKKO 2.  Budd–Chiarin oireyhtymän taustate-
kijät tuoreissa isoissa eurooppalaisissa tutkimuksissa, 
joissa on yhteensä 168 potilasta (13).

Taustatekijä Osuus  
potilaista

Hankinnaiset tilat

Myeloproliferatiivinen tauti

JAK2 V617F -mutaatio

Fosfolipidivasta-aineoireyhtymä

Paroksysmaalinen nokturnaalinen  
hemoglobinuria (PNH)

41 %

35 %

10 %

7 %

Perinnölliset tilat

Hyytymistekijä V Leiden -mutaatio (APC-
resistenssi)

Protrombiinin geenimutaatio

Proteiini C:n vajaus

Proteiini S:n vajaus

Antitrombiinin vajaus

8 % 

3 %

5 %

4 %

1 %

Ulkoiset tekijät

Raskaus

Ehkäisytabletit

1 %

22 %

Yleissairaudet1 6 %

Vatsansisäiset tulehdukselliset tilat2 2 %

Vatsan alueen leikkaus 1 %

Vatsan vamma 2 %

Enemmän kuin yksi taustatekijä 19 %

Ei todettua taustatekijää 24 %
1Sidekudostauti, keliakia, Behçetin tauti, mastosytoosi, tu-
lehduksellinen suolistosairaus, HIV, sarkoidoosi, myelooma
2Akuutti haimatulehdus, sappitieinfektio ja suolitulehdus

Budd-Chiarin oireyhtymä
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tarvita diagnoosiin, paitsi epäiltäessä pienten 
maksansisäisten laskimoiden tukkeutumista 
silloin, kun suuremmat maksalaskimot näkyvät 
kuvannettaessa avoimina (12). Maksabiopsias-
sa todetaan tyypillisesti sentrilobulaarista kon-
gestiota, punasoluja Dissen tilassa, maksasolu-
jen atrofiaa sekä perisinusoidaalista fibroosia 
ilman tulehdusta (3,12).

Keskeisiin erotusdiagnostisiin tiloihin lukeu-
tuvat muu maksakirroosi, SOS sekä sydämen 
oikean puolen vajaatoiminta, jonka ilmentymiä 
ovat maksakongestio ja laajentuneet maksalas-
kimot.

Vaiheittainen lähestymistapa 
hoitoon

Satunnaistetut hoitotutkimukset puuttuvat. 
Hoitosuositukset (4,6,9,15) perustuvat pit-
kälti tuloksiltaan hyviin kohorttitutkimuksiin, 
joissa käytettiin vaiheittaista lähestymistapaa 
(16,17). Tavoitteena on palauttaa maksan las-
kimokierron ulosvirtaus aloittamalla hoito vä-
hiten kajoavilla keinoilla ja siirtymällä ripeästi, 
tavoiteohjatusti ja vaiheittain seuraavaan, kajoa-
vampaan menetelmään edellisen vaiheen hoito-
vasteen jäätyä puutteelliseksi (KUVA 2).

Vaihe 1: antikoagulaatio. Pitkäaikainen 
antikoagulaatiohoito ensisijaisesti pienimo-
lekyylisellä hepariinivalmisteella (LMWH) 
aloitetaan heti diagnoosivaiheessa ja myös oi-
reettomille ja maksan akuuttia vajaatoimintaa 

sairastaville (4,6,9,15). Hepariinin indusoiman 
trombosytopenian (HIT) riski näyttää olevan 
poikkeuksellisen suuri BCS:ssä, minkä vuok-
si LMWH:ta suositaan ensisijaisena hoitona 
fraktioimattoman hepariinin (UFH) sijasta 
(4,6,9,10,16,18). Veren trombosyyttimääriä 
tulee seurata tiiviisti. Kun kliininen tilanne 
on stabiloitunut, voidaan siirtyä suun kautta 
otettavaan antikoagulaatiohoitoon. BCS:n an-
tikoagulaatiohoito on aina pysyvä (4,6,9,10). 
Näyttö suorista antikoagulanteista (DOAC) on 
lupaavaa mutta varsin vähäistä (19). ISTH:n 
(International Society on Thrombosis and 
Haemostasis) tuoreissa suosituksissa ehdote-
taan suoria antikoagulantteja BCS:n hoitoon, 
ellei maksataudin vaikeusaste estä hoitoa (20). 
Varfariini on vasta-aiheinen raskaana oleville.

Varhaisessa vaiheessa aloitetaan myös mah-
dollisen taustasairauden hoito. Portahyperten-
siiviset komplikaatiot kuten askites ja ruokator-
ven variksit hoidetaan samoin periaattein kuin 
maksakirroosin yhteydessä (4,6).

Vaihe 2: pallolaajennus. Lyhyt ahtauma 
maksalaskimoissa tai alaonttolaskimossa saat-
taa soveltua pallolaajennukseen (angioplastia). 
Oireettoman BCS:n yhteydessä pallolaajen-
nus on kiistanalainen. Meta-analyysin mukaan 
pallolaajennukseen päätyneissä tutkimuksissa 
tekninen onnistumisprosentti oli 93 % ja vii-
den vuoden elossaolo-osuus 87 % (21). Mak-
sansisäiseen sunttiin (transjugulaarinen intra-
hepaattinen portosysteeminen suntti, TIPS) 

Lääkehoito

Pallolaajennus +/– stenttaus

TIPS

Maksansiirto

100 %

15–20 %

40 %

10 %

• LMWH hoitoannoksella heti
• Taustatekijöiden hoito
• Askites tai turvotukset:
   suolarajoitus, spironolaktoni,
   furosemidi, askitespunktio
• Variksit: epäselektiivinen
   beetasalpaaja, kumilenkki-
   ligatuurat

Hyvän hoitovasteen kriteerit Plessierin ym. mukaan (kaikkien kuuden kriteerin täytyttävä)
• Askites hallinnassa kohtalaisella diureettiannoksella (spironolaktoni ≤ 75 mg/vrk ja furosemidi ≤ 40 mg/vrk)
• Hyytymistekijä V > 40 %
• Konjugoitunut bilirubiini < 15 μmol/l
• Ei variksvuotoa asianmukaisen profylaksin jälkeen
• Ei spontaania bakteeriperitoniittia

KATSAUS

F. Åberg ym.

KUVA 2.  Budd–Chiarin oireyhtymän hoitoperiaatteet ja osuus potilaista, jotka eurooppalaisissa tutkimuksissa 
ovat ohjautuneet eri hoitovaihtoehtoihin. Mikäli hyvän hoitovasteen kriteerit eivät muutaman viikon kuluessa 
täyty, on aiheellista harkita hoidon tehostamista eli siirtymistä seuraavaan, kajoavampaan hoitokeinoon (16).
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verrattuna pallolaajennuksen tekninen onnis-
tumisprosentti oli samanlainen, mutta pallolaa-
jennukseen liittyi vähemmän komplikaatioita 
eikä pallolaajennukseen liity enkefalopatian 
riskiä (12). Tämä tukee vaiheittaista hoitostra-
tegiaa. Kuitenkin eurooppalaisissa sarjoissa ka-
joavaa hoitoa tarvitsevista BCS-potilaista vain 
17–19 % soveltui pallolaajennukseen (17,22). 

Tiedot paikallisesta maksakudoksen läpi suo-
ritettavasta trombolyysihoidosta ovat niukkoja, 
eikä trombolyysiä nykyään suositella. Yksittäi-
sen satunnaistetun tutkimuksen mukaan stentin 
asennuksen yhdistäminen pallolaajennukseen 
vähensi uusintastenoosin riskiä pelkkään pal-
lolaajennukseen verrattuna (23). Stentti saattaa 
kuitenkin vaikeuttaa mahdollista TIPS-toimen-
pidettä jatkossa. Hoitopäätöksissä tulee aina 
pitää mielessä annetun hoidon mahdolliset vai-
kutukset seuraavien vaiheiden hoitoihin.

Vaihe 3: TIPS. Jos akuutisti alkanut klii-
ninen tilanne ei kohene edellä mainituilla 
hoidoilla muutaman viikon kuluessa, tulee 
harkittavaksi TIPS. Eurooppalaisessa monikes-
kustutkimuksessa mediaaniaika diagnoosista 
TIPS:n asentamiseen oli yksi kuukausi (vaihte-
luväli 0–38 kuukautta) (17). Vaikeaoireisessa ja 
laaja-alaisessa taudissa TIPS:n tarpeellisuus on 
arvioitava jo aikaisemmin, koska taudin ede-

tessä sen asentaminen vaikeutuu. Jopa maksan 
vaikeassa akuutissa vajaatoiminnassa TIPS:n 
asentaminen heti alkuvaiheessa voi edesauttaa 
toipumista ja kliinisen tilan stabiloitumista, 
vaikka maksansiirtotarve näyttäisi ilmeiseltä 
(6). Kroonisessa BCS:ssä TIPS tulee harkitta-
vaksi portahypertensiivisten komplikaatioiden, 
kuten variksvuodon tai vaikean askiteksen hoi-
don yhteydessä (4,6,9). On myös ehdotettu, 
että hyvin varhainen TIPS-hoito olisi edullinen 
BCS:n pitkäaikaisennusteelle (24,25).

Meta-analyysin mukaan TIPS-toimenpiteen 
tekninen onnistuminen on 96 % ja TIPS-po-
tilaiden viiden vuoden elossaolo-osuus 72 % 
(21). Eurooppalaisissa sarjoissa kymmenen 
vuoden elossaolo-osuus ilman maksansiir-
toa TIPS:n asentamisen jälkeen oli 69–72 % 
(26,27). PTFA-päällystettyjen stenttien käyttö 
on vähentänyt huomattavasti stentin toiminta-
häiriöitä (26,27). TIPS on käytännössä syrjäyt-
tänyt kirurgiset suntit.

TIPS-stentti asennetaan toimenpideradio-
logisin keinoin oikean maksalaskimon ja oi-
kean maksalohkon porttilaskimohaaran välille 
(KUVA 3). TIPS:n asennus ei estä myöhempää 
maksansiirtoa, mutta sen asennuksessa tulee 
kiinnittää huomiota siihen, ettei stentti ulotu 
liian ylös alaonttolaskimoon, mikä vaikeuttaisi 

Budd-Chiarin oireyhtymä

KUVA 3.  A. Varjoainekuvaus porttilaskimosta juuri ennen TIPS:n asentamista. Kuvauskatetri kulkee oikeasta 
maksalaskimosta TIPS-kanavaa myöten oikean lohkon porttilaskimohaaran tyveen. B. Uusintakuvaus heti TIPS:n 
asentamisen jälkeen. TIPS-kanava on hyvin avoimena. Porttilaskimohaarat eivät tässä vaiheessa tyypillisesti ku-
vaudu, koska suurin virtaus suuntautuu TIPS-kanavaan.

BA
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myöhemmän maksansiirron laskimosauman 
tekoa. 

Stentin halkaisija valitaan toimenpiteen aika-
na tarkasti sopivan virtauksen saavuttamiseksi. 
Mikäli virtaus suuntautuu liian suuressa määrin 
stenttiin porttilaskimopuuston sijasta, voi poti-
laalle kehittyä hepaattista enkefalopatiaa. Sys-
temoidun katsauksen mukaan BCS-potilaiden 
TIPS:n jälkeisen hepaattisen enkefalopatian 
ilmaantuvuus on 12 % eli hieman pienempi 
kuin kirroosipotilailla yleensä (28). Lisäksi 
BCS-potilaiden TIPS:n jälkeinen enkefalopatia 
on useimmiten lieväasteista, lääkehoitoon rea-
goivaa, ja oireet voivat väistyä, kun dekompres-
sion myötä maksan toiminta alkaa korjaantua 
(26).

Vaihe 4: maksansiirto. Muiden hoitojen 
epäonnistuessa arvioidaan maksansiirron mah-
dollisuutta. Vaiheittaisella hoitostrategialla 
maksansiirtoa tarvitsi BCS-potilaista vain noin 
10 % (12,17). Kymmenen vuoden elossaolo-
osuudet maksansiirron jälkeen ovat isoissa 
analyyseissa samanlaiset kuin muiden siirtoin-
dikaatioiden yhteydessä ja vastaavat pelkän 
TIPS-hoidon jälkeisiä ennusteita (noin 70 % 
elossa kymmenen vuoden kuluttua), mikä tu-
kee vaiheittaista hoitostrategiaa (26,27,29,30).

Suomessa on heinäkuun 2023 loppuun men-
nessä tehty 1 653 maksansiirtoa, joista 28 on 
tehty BCS:n vuoksi (keskimääräinen ikä 36 
vuotta, ikävaihtelu 14–64, naisia 78 %). Näistä 

16 maksansiirtoa tehtiin BCS:n aiheuttaman 
maksan akuutin vajaatoiminnan vuoksi. Poti-
laista 57 % oli hengissä kymmenen vuoden ku-
luttua siirrosta.

Milloin edetä seuraavaan hoitovaihee-
seen? Keskeinen haaste BCS-potilaan hoidossa 
on vaiheittaisen hoidon oikea-aikainen tehos-
taminen. Kansainväliset suositukset painot-
tavat hoidon keskittämistä keskuksiin, joissa 
on kokemusta kaikista hoitovaihtoehdoista 
(4,6,9,10,15). Suomessa BCS:n hoidossa tu-
lisi mielestämme alkuvaiheessa konsultoida 
HUS:n elinsiirtoyksikköä.

Suotuisan hoitovasteen tunnusmerkkeihin 
kuuluvat askiteksen väheneminen, plasman 
kreatiniinipitoisuuden pieneneminen, maksan 
synteesikyvyn paraneminen (suurenevat plas-
man hyytymistekijä V- ja tromboplastiiniaika-
arvot , eli TT-arvot) sekä bilirubiinipitoisuu-
den pieneneminen (4,9,13). Plessierin ym. 
ehdottamat kriteerit täydelliselle hoitovasteelle 
esitetään KUVASSA 2 (16). Tutkimuksessa ehdo-
tettiin siirtymistä seuraavaan hoitovaiheeseen, 
mikäli edellisessä vaiheessa ei saavuteta hyvää 
hoitovastetta muutamassa viikossa. Tällaista 
vaiheittaista hoitostrategiaa noudattamalla vii-
den vuoden elossaolo-osuus on eri tutkimuk-
sissa ollut 74–89 % (16,17). Yli puolet poti-
laista oli tarvinnut jonkin kajoavan toimenpi-
teen, ja 40 % kaikista potilaista tarvitsi TIPS:n 
(KUVA 4). Ilman mitään hoitoa kolmen vuoden 
elossaolo-osuus BCS-diagnoosin jälkeen oli ai-
koinaan vain 10 % (31).

Hoitopäätösten tueksi on kehitetty erilaisia 
ennusteellisia indeksejä (13). Historiallisissa 
aineistoissa kehitetyt indeksit eivät kuitenkaan 
sellaisenaan todennäköisesti sovellu suoraan 
moderniin hoitostrategiaan, eikä niitä voida 
yksinään käyttää ohjaamaan hoitopäätöksiä 
(10,11,13).

Maksan fokaalimuutokset 
seurannassa

Seurannassa arviolta 40 %:lle BCS-potilaista 
kehittyy maksaan hyvänlaatuisia regeneraatio
noduluksia, yleensä fokaalisen nodulaarisen 
hyperplasian (FNH) kaltaisia, mutta myös 
maksasolusyöpää on kuvattu. Ranskalaistut-
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Ydinasiat
	8 Harvinaisen maksalaskimotukoksen ta-

vallisin taustasairaus on myeloprolifera-
tiivinen tauti.

	8 Tauti ilmenee tyypillisesti nuorella aikui-
sella alkavana vatsakipuna ja askiteksena, 
mutta taudin ilmentymä vaihtelee paljon.

	8 Antikoagulaatiohoito aloitetaan heti 
diagnoosin jälkeen.

	8 Hyviä pitkäaikaistuloksia saavutetaan vai-
heittaisella hoidolla, jossa hoitovasteen 
perusteella siirrytään ripeästi kohti kajoa-
vampia hoitokeinoja.
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kimuksessa maksasolusyövän kumulatiivinen 
ilmaantuvuus seitsemän vuoden kohdalla oli 
6 % (32). Pitkäaikainen alaonttolaskimon ah-
tautuminen näyttää lisäävän maksasyöpäriskiä 
(6,12).

Tuoreessa ruotsalaisessa maanlaajuisessa 
406 BCS-potilaan analyysissa vain 2,3 %:lle 
potilaista kehittyi maksasolusyöpä 20 vuoden 
seurannan aikana (33). Jos tauti oli jo alku-
vaiheessa edennyt kirroosiasteelle, 20 vuoden 
maksasyöpäriski oli 7,6 %.

Kaikukuvausseurantaa puolivuosittain on 
ehdotettu (9,10). Maksasolusyövän diagno-
sointi on kuitenkin vaativaa, koska BCS:ään 
liittyvän syövän radiologiset piirteet ovat eri-
laiset kuin maksakirroosissa yleensä (4,6). Ra-
diologiset kirroosipotilaan maksasolusyövässä 
käytetyt LI-RADS-kriteerit eivät BCS:ssä päde 
(4,6). Kasvainbiopsiaa suositellaan, jos AFP-
pitoisuus on suurentunut, kasvaimessa tode-
taan heterogeeninen varjoainelatautuminen, 

kasvain on yli 3 cm:n kokoinen tai pesäkkeitä 
on yli neljä (6).

Pitkäaikaisennuste

Useimmat tutkimukset ovat peräisin tertiää-
rikeskuksista, jolloin niihin voi liittyä valikoi-
tumisharhaa. Ruotsalaisiin sairaanhoitorekis-
tereihin perustuen julkaisimme hiljattain 478 
BCS-potilasta ja 4 603 väestöverrokkia kattavan 
maanlaajuisen analyysin pitkäaikaisennusteesta 
(34). Tässä kohortissa BCS-potilaiden kuol-
leisuus oli 3,6-kertainen verrokkeihin nähden 
(KUVA 5). 

Valtaosa ylikuolleisuudesta tapahtui ensim-
mäisen vuoden kuluessa diagnoosista, minkä 
jälkeen BCS-potilaiden ennuste vastasi verrok-
kien ennustetta. Maksakuolemien suhteellinen 
riski oli 48-kertainen, mutta BCS-potilaiden 
tavallisin kuolinsyy oli sydän- ja verisuonitauti 
(riskisuhde 2,2-kertainen). Yleinen syöpäkuol-
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KUVA 4.  Kokonaiselossaoloajan ja 
elossaoloajan ennuste sekä ennuste 
ilman maksansiirtoa tai TIPS-toimen-
pidettä tai muutakaan kajoavaa hoi-
toa eurooppalaisessa monikeskustut-
kimuksessa (17).

KUVA 5.  Budd–Chiarin oireyhtymää 
sairastavien potilaiden ja kaltaistettu-
jen väestöverrokkien kokonaiskuollei-
suus ruotsalaisen maanlaajuisen ana-
lyysin pitkäaikaisseurannassa (34).
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leisuus (muut kuin maksasyövät) oli 4,6-kertai-
nen. Ennustetta huononsivat kirroosin olemas-
saolo diagnoosivaiheessa ja huonoennusteinen 
taustasairaus (esimerkiksi myelofibroosi). Poti-
laiden seurannassa on keskeistä huolehtia anti-
koagulaatiohoidon toteutumisesta.

Lopuksi

Budd–Chiarin oireyhtymän varhainen tunnis-
taminen mahdollistaa sairauden vaiheittaisen 
hoidon, jolloin kajoavimpiin toimenpiteisiin 
kuten maksansiirtoon joudutaan nykyisin har-
voin. Sairauden lievimmätkin muodot tulisi 
havaita, koska ajoissa aloitettu antikoagulaatio-
hoito voi estää taudin etenemisen. Pelkkä anti-
koagulaatiohoito takaa pitkäaikaisen ennusteen 
kuitenkin vain alle puolelle potilaista. Tarkem-

pia seurantamenetelmiä tarvitaan löytämään 
potilaat, jotka hyötyisivät kajoavammista hoi-
doista. Yksi tällainen voisi olla maksakudoksen 
jäykkyyden muutos toistetuissa elastografiatut-
kimuksissa (35). ■
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