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IEVADS

Individiem ar Birt-Hogg-Dubé (BHD) sindromu var attistities plausu cistas, plausu kolapss
(pneimotorakss), sejas adas izcilni un/vai nieru audzgji. Lidz $Sim nav panakta visparéja vienpratiba par
BHD sindroma apripes vadlinijam, un tadéjadi kliniska aprape cilvékiem ar BHD sindromu dazados
centros var atskirties. Vadlinijas var palidzeét cilvekiem ar BHD sindromu un ari tie, kuriem ir aizdomas
par BHD sindromu, sanemt atbilstoSu aprapi.

VADLINIJAS MERKI

BHD sindroma vadlinijas ir izveidotas, lai palidzetu veselibas apripes specialistiem sniegt visjaunakos
diagnozes, apriipes un uzraudzibas ieteikumus cilvékiem ar BHD sindromu.Sis vadlinijas ir izstradatas,
pamatojoties uz labakajiem pieejamajiem pieradijumiem, ekspertu vienpratibu, kas rlpéjas par
cilvekiem ar BHD sindromu, un cilvéku ar BHD sindromu sniegto informaciju. Tas tiks atjauninats, lai
atspogulotu izmainas pieradijumos.

DARBIBAS JOMA UN MERKIS

Vadlinijas ir paredzétas, lai nodrosSinatu optimalu diagnostiku, klinisko apripi un uzraudzibu cilvékiem
ar BHD sindromu.

VADLINIJAS KOPSAVILKUMS

BHD sindroma diagnoze jaapsver $ados gadijumos:
e pneimotorakss (plausu kolapss) bez skaidra iemesla.
e vairakas cistas plausas bez zinama iemesla.
e vairaki audz€ji viena vai abas nierés.
e nieru vézis pirms 50 gadu vecuma vai vairaki nieru véza gadijumi gimeneé.
e sejas vai rumpja adas veidojumi, kas diagnosticeti ka fibrofolikulomas/trihodiskomas
e jebkura ieprieks minéto simptomu kombinacija vienai un tai pasai personai vai tas gimenes
locekliem.

BHD sindroma genétiska parbaude japiedava sados gadijumos:

e atkartots pneimotorakss (plausu kolapss) bez skaidra iemesla.

e gimenes anamnézeé plausu kolapss bez skaidra iemesla.

e vairakas plausu cistas bez zinama iemesla.

e vairaki audzgji viena vai abas nierés.

® nieru vézis agra vecuma vai g§imenes anamnézé.

e adas veidojumi, no kuriem vismaz viens ir apstiprinats ka fibrofolikuloma/trihodiskoma,
veicot adas biopsijas testus.

e jebkura iepriek$ minéto pazimju vai simptomu kombinacija vienam un tam pasam
individam vai vinu gimenes locek|iem.

Uzraudziba cilvékiem ar BHD sindromu un FLCN mutaciju neséjiem jaietver:

e regulars nieru audzeju skrinings
o no 20 gadu vecuma un visu mazu.
o ik péc 1-2 gadiem.
o ieteicma magnétiska rezonanse( MRI) ar kontrastu. Alternativs izmekl&jums ir
nieru ultrasonografija.
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Nieres

Ikvienam ar BHD sindromu ir risks saslimt ar nieru audzéjiem, kas, ja tie
netiek atklati un arstéti, var k|Gt par vézi. Ikvienam japiedava nieru audzeju
skrinings.

Nieru véZa skriningam jabat:
e sakt no 20 gadu vecuma.
e jaturpinas mizZa garuma.
e javeic ik péc 1 Iidz 2 gadiem, izmantojot MRI, vélams ar kontrastvielu.
Ultraskanu var izmantot, ja MRI nav pieejams vai nav piemérots.

Operacija parasti javeic, ja lielakais nieru audzéjs ir 3 cm. Ja iespéjams, ideala
gadijuma batu javeic nefronus saudzéjo3a operacija. Saja gadijuma tiek
iznemts tikai audzéjs un neliela dala no apkartéjiem veselajiem nieres
audiem. Vajadzibas gadijuma var apsveért citas arstésanas metodes.

Plausas

Lidojumi komercialajas aviosabiedribas parasti ir drosi cilvékiem ar BHD
sindromu. Par darbibam, kas var radit pneimotoraksa (plausu kolapsa) risku,
jaladz eksperta padoms. Tie ietver pilota profesiju, lidoSanu bezspiediena
lidmasina vai nirsanu.

Atkartotu pneimotoraksu (plausu kolapsu) arstésanai jaapsver kirurgiskas
arstésanas iespéjas.

Jaapsver vizite pie dermatologa cilvékiem, kuriem tikko diagnosticéts BHD
sindroms.

Daziem pacientiem fibrofolikulomas/trihodiskomas ietekmé dzives kvalitati.
Ja pacients veélas fibrofolikulomas/trihodiskomas arstésanu, arstiem jaapsver
savas arstésanas iespéjas, kas var prasit nosttijumu pie dermatologa.

Citi véZi

Paslaik nav parliecinosu pieradijumu tam, ka BHD sindroms izraisa citus véZa
veidus.

PSIHOLOGISKAS VAJADZIBAS

Ir svarigi nemt véra BHD sindroma ietekmi gan uz garigo, gan socialo labklajibu. Novélota diagnoze,

neskaidriba par turpmakajam veselibas probléemam un/vai bailes saslimt ar vézi var izraisit trauksmi
vai depresiju. DzivoSanai ar genétisku risku var bt ari daZas socialas problémas. Var rasties finansialas
problémas, pieméram, apdrosinadanas izmaksas. Adas iezimes var ari cilvékiem radit diskomfortu par
to, ka vini izskatas. BHD sindroms var ietekmét art gimenes attiecibas. Planojot gimenes dibinasanu,

var rasties vainas sajuta un bazas.

Pacientu un gimenu ar BHD sindromu psihologisko vajadzibu risinasanai vajadzeétu bat vinu apripes
svarigam elementam. Katra kliniska kontakta reizé arstiem jajauta par passajitu un jaapzinas
trauksmes un depresijas pazimes. Ja nepiecieSams, pacienti janosita profesionalam atbalstam.
Vienaudzu atbalstam,

izmantojot pacientu atbalsta grupas, ari var bat svariga loma labklajiba.
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