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Akutne zlyhanie pecene u deti (PALF) je zriedkavy, Zivot ohrozujici klinicky syndrom s vyznamnou morbiditou a vysokou mortalitou.
Prejavuje sa nahlou dysfunkciou pecene, ktora moze byt sposobena roznymi pri¢inami. PALF charakterizuje rychla progresia, ktora
moZe viest k skorej smrti alebo k transplantécii pecene. Zasadny vyznam pre preZitie pacienta ma véasna diagnostika a terapia. Defi-
nicia akitneho hepatalneho zlyhania u deti bola prevzata z definicie od dospelych pacientov a zahfiia hyperbilirubinémiu, koagulopatiu
a encefalopatiu. U deti nie je encefalopatia nevyhnutnym kritériom pre diagnozu akiitneho hepatalneho zlyhania. Etiolégia, vek, klinicka
manifestacia, geografické a socioekonomické faktory sii vsak rozdielne u dospelych pacientov a deti s akiatnym zlyhanim pecene (ALF),
no maju zasadny vplyv na prognézu. Vypracovanie diagnostického postupu zohladiujiceho Specifika detského veku, identifikacia po-
tencialnej priciny, indikacia adekvatnej terapie a rozpoznanie moznych komplikacii moZu byt Zivot zachraiiujuce.
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Pediatric acute liver failure (PALF) is a rare, life-threatening clinical syndrome with significant morbidity and high mortality. It manifests
by sudden liver dysfunction, which can be brought via disparate etiology. PALF is characterized by a rapid progression that can lead to
early death or liver transplantation. Early diagnosis and therapy are important for the patient’s survival. The definition of acute hepatic
failure in children was adapted from the definition of adult patients and includes hyperbilirubinemia, coagulopathy and encephalopathy.
Encephalopathy is not the key sign for acute hepatic failure. However, the etiology, age, clinical manifestation, geographical and socio-
economic factors are different in adult patients and children with acute liver failure (ALF) and they have a fundamental impact on the
prognosis. Development of a diagnostic procedure that takes into account the specifics of childhood, identification of potential causes,

indication of adequate therapy and recognition of possible complications can be life-saving.
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Akutne hepatalne zlyhanie (ALF)
pritahuje pozornost lekarov, patolégov
po celé starocia. Jeden z prvych opisov
akatneho zlyhania pochadza zo 17. sto-
rocia a je spaty s detskym pacientom.
V roku 1616 franctzsky lekar Guillaume
de Baillou opisal pripad chlapca, ktory
svoj boj s hortckou, zltackou, poruchou
vedomia a ki'¢mi prehral po 15 diioch. Z 19.
storodia a zaciatku 20. storocia pocha-
dzaji histologické nalezy typu ,acute yel-
low atrophy*, pricom boli identifikované
mozné priciny, ktoré viedli k aktnemu
postihnutiu pecene, a to infekéné ocho-
renia a intoxikacia liekmi. V roku 1964 bola
opisana ,masivna hepatalna nekroza“ v 18
pripadoch z 11 341 retrospektivne analy-
zovanych autopsii ziskanych v priebehu 10
rokov (1953 - 1963) vykonanych v Bostone
u pacientov vo veku 12 - 84 rokov, ktora
bola sposobena roéznymi pri¢inami: 1) in-
fek¢nou pricinou - virusovou hepatitidou,
2) intoxikaciou liekmi, 3) krvnymi derivat-
mi, 4) alkoholom, ale aj 5) nezndmou pri-
¢inou. Celosvetovy zaujem o PALF zostal

vysoky, pribudali prispevky z rozvinutych
ajrozvojovych krajin s dérazom na narod-
né a regionalne rozdiely a klinické sku-
senosti. Vzhladom na zavaznost a rychlu
progresiu ochorenia je snaha predstavit
najnovsie pokroky v diagnostike, pato-
fyziologii, lie¢be a manaZzmente PALF (1).

Najnovsie odporacania pre dia-
gnostiku a manazment PALF vypracovala
Severoamericka spolo¢nost pre detski
gastroenterologiu, hepatologiu a vyzivu
(NASPGHAN) a Europska spolo¢nost pre
detski gastroenterologiu, hepatologiu
a vyzivu (ESPGHAN) v roku 2022 (1).

Definicia akitneho hepatalneho zly-
hania u deti sa historicky prevzala z definicie
od dospelych pacientov. Tato definicia za-
hfniala tri priznaky, okrem hyperbilirubiné-
mie, koagulopatie aj encefalopatiu. Akttne
hepatalne zlyhanie (ALF - acute liver failure)
sa definuje ako zavazné aktitne poskodenie
syntetickej, detoxikacnej a biotransformac-
nej funkcie pecene trvajice menej ako 12
tyzdnov s encefalopatiou u pacienta bez

cirhozy alebo preexistujiiceho ochorenia
pecene, teda pri predtym ,zdravej peceni‘.
Je to zriedkavy syndrom charakterizovany
abnormalitami peceriovych krvnych tes-
tov s rozvojom koagulopatie, hyperbiliru-
binémie a hepatalnej encefalopatie. ALF sa
Casto nespravne pouziva na opis aktitneho
zhorSenia peceniovych funkcii u pacientov
s chronickym ochorenim pecene, tento stav
sa nazyva akutne hepatalne zlyhanie pri
chronickom ochoreni pecene (ACLF - acute
on chronic liver failure).

ALF pdvodne definovali Trey
a Davidson v roku 1970 ako fulminant-
né zlyhanie pecene, ¢o bol ,potencialne
reverzibilny stav, dosledok tazkého po-
Skodenia pecene, s nastupom encefalo-
patie do 6smich tyzdrniov od manifestacie
prvych priznakov pri absencii uz existu-
jaceho ochorenia pecene” (2).

V roku 2000 sa zriadila expert-
na skupina Pediatric Acute Liver Failure
Study Group (PALFSG) s cielom vytvorit
databazu, ktora ulahd¢i lepsie pochope-
nie etiopatogenézy, liecby a vysledkov
ALF u deti. Ziskané tidaje bud slazit na
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Tabul'ka 1. Vstupné kritéria PALF vytvorené
skupinou PALFSG (1)

Nahly vyskyt ochorenia pecene bez dokazu
chronického ochorenia pe¢ene

Biochemicky dékaz zdvazného poskodenia pecene

Koagulopatia nekorigovatelna vitaminom K
PT >15alebo INR > 1,5 s encefalopatiou
PT >20alebo INR = 2 s alebo bez encefalopatie

V$etky 3 kritéria musia byt splnené

INR — medzindrodny normalizovany pomer,
PT - prothrombin time/protrombinovy ¢as,
PALFSG - Pediatric Acute Liver Failure Study Group

identifikaciu faktorov, ktoré mézu pre-
dikovat pravdepodobnost tmrtia a/alebo
potrebu transplantacie pecene (3).

Klasifikacia zlyhania pecene pod-
la O'Grady na zaklade ¢asového interva-
lu, ktory uplynul od prepuknutia ikteru
po prvé znamky encefalopatie, rozoznava
hyperakuatne peceriové zlyhanie (interval
ikterus - encefalopatia je 7 dni), akttne
pecenové zlyhanie (s intervalom ikterus-
encefalopatia 2 - 4 tyzdne) a subakttne
peceniové zlyhanie (s intervalom ikterus
- encefalopatia 5 - 12 tyZdnov) (4). Termin
»akatne zlyhanie pecene” sa uprednostiiuje
pred fulminantnym zlyhanim pecene alebo
akatnou nekrézou pecene, hoci tieto pojmy
sa dlhodobo historicky pouZivali na klasi-
fikaciu zlyhania pecene. Casovy interval
od vzniku Zltacky po rozvoj encefalopa-
tie u dospelych pacientov je vyznamnym
prognostickym faktorom. Encefalopatia
u deti nie je nevyhnutnym kritériom pre
diagnézu akatneho hepatalneho zlyhania
(5). Hodnotenie neurologického statusu
u najmensich deti je zloZité, encefalopatia
sa udeti v priebehu zlyhavania pecene ne-
musi pridruzit a/alebo st pritomné len mi-
nimalne neurologické priznaky. Interval od
vzniku zltacky po rozvoj encefalopatie nie je
zahrnuty medzi jednoznac¢né kritéria PALF.

Definicia uvedena v tabulke 1 za-
hrnia vstupné kritéria pre PALF, vSetky tri
kritéria musia byt splnené (1). Algoritmus
vS§eobecného manazmentu detskych pa-
cientov s ALF splfiajicich vstupné krité-
rid PALF je na obrazku 1 (1).

Akttne zlyhanie pecene u deti sa
1i$i od hepatalneho zlyhania u dospelych
v etiologickom spektre aj klinickom obraze.
Deti najnizSej vekovej skupiny nevykazuju
klasické priznaky encefalopatie, preto de-
finiciu PALF zrevidovala skupina expertov
(PALFSG - Pediatric Acute Liver Failure
Study Group) tak, aby zahrnala pacientov

Obrézok 1. Algoritmus véeobecného manaZmentu detskych pacientov s ALF spifiajicich vstupné

kritéria PALF (1)
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s pokrocilou koagulopatiou bez ohladu na
pritomnost encefalopatie (3). Pri¢iny PALF
sa liSia aj podla veku dietata. V prvom roku
Zivota prevazuje PALF v dosledku metabo-
lickych a infekénych chordb, v neskorSom
obdobi je pri¢inou PALF predavkovanie ace-
taminofénom (N-acetyl-p-aminophenol)/
paracetamolom, liekmi a u adolescentov sa
akatnym hepatalnym zlyhanim méZe pre-
javit Wilsonova choroba (1). Takmer v 50 %
pripadov ALF u deti sa pri¢ina nezisti.
V rozvinutych krajinach byva intoxikacia
paracetamolom pric¢inou PALF az v 13,3 %
(6). Etiologia, vek pacienta a klinicka mani-
festacia maj zasadny vplyv na prognozu.
Dolezité je, Ze fenotyp PALF moZe pred-
stavovat akutnu prezentaciu chronického
ochorenia (Wilsonova choroba, autoimu-
nitna hepatitida atd.), ¢o vedie k Gsiliu pre-
hodnotit kritéria na zacatie optimalnych
zasahov (chelacia, imunosupresia atd’),
ktoré mozu vyznamne ovplyvnit prognozu
a manazment zakladného ochorenia.

Presna incidencia ALF nie je zna-
ma. Odhaduje sa, Ze ro¢ny vyskyt ALF
v USA je od 1 aZ po 2000 - 3000 pripa-

dov/1000 000 Iudi (7). Kazdy rok pribud-
ne v USA 500 - 600 novych pripadov PALF
(1). Etiologia a vyskyt ALF v rozvinutych
krajinach sa v porovnani s rozvojovy-
mi krajinami liSi. Hepatitida A, B a E st
hlavnymi pri¢inami ALF na celom svete,
ale prevazuju v ,, rozvojovych krajinach®.
Nedavny epidemiologicky prieskum ALF
za ostatnych 50 rokov preukazal, Ze re-
lativna incidencia ALF vyvolana hepati-
tidou A a B ma klesajtci trend, zatial ¢o
incidencia intoxikacie acetaminofénom/
paracetamolom ako pri¢iny ALF sa zvy-
Sila, najmé v USA a zapadnej Eurépe (1).
V aprili 2022 bol zachyteny a opi-
sany zvySeny vyskyt akatnych pripa-
dov hepatitidy neznamej etiologie me-
dzi predtym zdravymi detmi v celom
Spojenom kralovstve, odvtedy sa vy-
skytlo viac ako 270 pripadov nielen zo
Spojeného kralovstva, ale boli hlasené
dalSie pripady z celého sveta. Vac¢Sina
postihnutych deti bola mladsia ako 6 ro-
kov, klinick4d manifestacia bola neSpe-
cificka, v ivode ochorenia boli hnacka
a vracanie, ktoré predchadzali Zltacke,
vyskytli sa aj bolesti brucha, nevolnost
¢i nechutenstvo. Asi 5 % deti vyZadovalo
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Tabulka 2. Pri¢iny PALF v jednotlivych vekovych kategériach (6, 9)

Pricina

Dojcata

Batolata a starSie deti

Infekcie

herpes simplex, echovirus, adenovirus,
hepatitida B a parvovirus, sepsa

hepatitida A, B, C, D, E, hepatitida
nonA-nonB, virus Epstein-Barrovej,
cytomegalovirus, herpes a leptospirdza

Drogy a toxiny

acetaminofén/paracetamol

acetaminofén/paracetamol, kyselina
valproov4, izoniazid, halotan,
karbamazepin, aspirin, huby a bakteridlne
toxiny, drogy, DILI, HILI

Metabolické
ochorenia

galaktozémia, tyrozinémia, neonatalna
hemochromatdza, mitochondrialne

ochorenia, dedi¢na intolerancia fruktézy,

porucha {3 oxidacia mastnych kyselin

Wilsonova choroba, porucha 8 oxiddcie
mastnych kyselin, Reyov syndrém,
porucha cyklu mocoviny

Kardiovaskularne

syndrém hypoplastického lavého srdca,

myokarditida, operdcia srdca,

ochorenia Sok, asfyxia, myokarditida kardiomyopatia, Budd-Chiariho syndrém,
tamponéada srdca, pravostranné
kardidlne zlyhanie
Imunitné imunitna dysregulécia, imunitna autoimunitna hepatitida, imunitna
ochorenia nedostato¢nost, hemofagocytova dysreguldcia, imunitna nedostatoc¢nost,
lymfohistiocytdza, primérna afunkcia hemofagocytovd lymfohistiocytéza,
$tepu po transplantécii primarna afunkcia $tepu po
transplantéacii
Onkologicka leukémia, lymfém, primérne nadory,
pri¢ina metastdzy

DILI - drug induced liver injury/liekmi indukované poskodenie pecene, HILI = herb induced liver injury/

poskodenie pecene indukované rastlinami

transplantaciu pecene. U priblizne 50
- 60 % deti sa potvrdila adenoviruso-
vé infekcia. Nezistila sa ziadna stvislost
s infekciou SARS-CoV-2 a COVID-19 vak-
cinou. Dodnes nie je jasné, ¢i sa zvysi-
la skuto¢na incidencia pripadov alebo
povedomie potreby hlasenia pripadov
akttneho hepatalneho zlyhania u deti (8).

Akttne zlyhanie pecene sa pre svoj
raritny vyskyt neskamalo vo velkych ran-
domizovanych $tadiach a vic¢sina odport-
Cani na lie¢bu predstavuje nazor expertov.
Vzhladom na si¢asny nedostatok idajov
o ro¢nom vyskyte zavaznej akatnej hepa-
titidy nejasnej etiologie existuje dévod na
perspektivny zber dat paralelne z viacerych
krajin. Skiimanie odpovede hostitel - virus,
dysregulacia imunitnej odpovede na pred-
pokladany virusovy spastac¢ st dolezité
pre pochopenie patofyziologie ochorenia.
Klinické pripady s tazkym priebehom akut-
nej hepatitidy, zvlast s potvrdenou adenovi-
rusovou infekciou, spifiajtice diagnostické
kritéria pre akatnu transplantaciu pec¢ene
sa majli reportovat do centier pre virusové
hepatitidy a konzultovat s transplantac-
nym centrom. V sa¢asnosti Hepatologicky
vybor ESPGHAN eviduje a zbiera vSetky
informacie o pripadoch zvy$eného vyskytu
akutnej hepatitidy neznamej etiologie s cie-
lTom zhrn(t a analyzovat sG¢asné poznatky,
identifikovat problémy diagnostiky a zlep-
Sovat manazment (8).

Klinicka manifestacia ALF v detskom
veku je variabilna, zavisi od veku a etiologie.
Akutne zlyhanie pecene sa moze vyskytnit
u deti v8etkych vekovych skupin, od novoro-
dencov az po dospievajucich, pri¢iny v jed-
notlivych vekovych obdobiach st rozdielne.
V prodromalnom obdobi ochorenie ¢asto
zacina neSpecifickymi priznakmi: navou,
nauzeou, vracanim, bolestami brucha, pri-
padne aj zvySenou teplotou alebo az hortc-
kou. Deti moZu mat priznaky podobné chrip-
ke. M6zu mat symptomy, ktoré vyplyvaji uz
zo zlyhania pecene: bolesti brucha, zvacSent
peceri alebo aj slezinu, Zltacku - ZIté sfarbe-
nie sklér a koze, hematémy, znamky lahkého
krvacania, zmenu nalady, predrazdenost,
spavost. Deti, najmé najmladsia vekova sku-
pina nevykazuje typické znaky encefalopatie
a definicia ALF u deti preto bola revidovana
tak, aby zahtnala pacientov s pokrocilou koa-
gulopatiou bez ohladu na stav vedomia (1).

O ochoreni pecene sa zacina uva-
Zovat najcastejsie po objaveni zltacky alebo
pri hodnoteni prvych patologickych bio-
chemickych vysledkov. Hoci ¢asova stvis-
lost symptémov je dolezita a prognosticky
vyznamna, je tazké s istotou potvrdit pres-
ny zac¢iatok poSkodenia pecene. Podporna
a empiricka lie¢ba v tomto $tadiu vac¢Sinou
nevedie ku klinickému zlepSeniu. Velky po-
Cet tychto deti potrebuje transplantaciu
alebo zomiera.

Tabul'ka 3. Analyza pricin ALF u 1144 deti
v rokoch 1999 az 2014 z 19 pediatrickych centier
(USA, Kanada, UK) PALFSG (1)

Neidentifikovand pricina 42,9 %
Intoxikécia paracetamolom 13,3%
Autoimunitné ochorenia 06,6 %
Virusova pricina 8,4 %
Non-paracetamolova pricina 32%
GALD (Gestational Alloimmune Liver | 3,2 %
Disease)

Sok, ischémia 3,5%
HLH (hemofagocytova 3,0%
lymfohistiocytdza)

Metabolické ochorenia 3,7 %
Wilsonova choroba 32%
Mitochondridlne ochorenia 1,5%
Galaktozémia 1,3%
Iné ochorenia 6,3%

V tabulke 3 a v grafe 1 je uvede-
na analyza pric¢in akatneho hepatalneho
zlyhania u 1144 deti v rokoch 1999 az 2014
z 19 pediatrickych centier pre transplan-
taciu pecene v USA, Kanade a Spojenom
kralovstve podla tdajov skupiny expertov
Pediatric Acute Liver Failure Study Group
(PALFSG). V 30 - 50 % pripadov PALF sa
pric¢ina neidentifikovala. Vo vyspelych
krajinach vedice miesto medzi etiol6-
giou ALF patri intoxikacii paracetamolom.
V rozvojovych krajinach je poradie etiolo-
gickych faktorov odli$né, vedica pozicia
patri infek¢nej pri¢ine - hepatitide A (1).

Anamnéza pacienta s aktnym he-
patalnym zlyhanim sa zameriava na zistenie
relevantnych tidajov, ktoré by mohli prispiet
k objasneniu diagnozy. Zahfnia informacie
o moznej infekcii, cestovani, prekonanych
ochoreniach, kontaktoch s chorym ¢lo-
vekom, uZiti liekov, vyZivovych doplnkov,
drog, konzumacii htb a rastlin, o moznej
intoxikacii domacimi alebo priemyselnymi
chemikaliami, Gdaje o vyskyte metabolic-
kych, autoimunitnych ochoreni v rodine,
o tmrtiach na ochorenia pecene v rodine,
konsangvinite, opakovanom potrate ¢i na-
hlom amrti dietata v rodine, oneskorenom
psychomotorickom vyvine, epizédach zme-
neného duSevného stavu alebo zmétenosti,
zmenenom cykle spanku a bdenia, neuro-
logickych priznakoch, zmenach tonusu.
Priznaky naznacujtce chronické ochorenie
pecene (cirhoza pecCene, splenomegalia, as-
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Graf 1. Analyza pri¢in ALF u 1144 deti v rokoch
1999 a7 2014 z 19 pediatrickych centier (USA,
Kanada, UK) PALFSG (1)
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cites, neprospievanie, edémy, pavacikovi-
té névy) je potrebné vylacit pri prvotnom
fyzikalnom vySetreni. Ak sa tieto priznaky
vyskytni u pacienta s uZ existujicim ocho-
renim pecene, pouziva sa termin akttna
dekompenzacia chronického ochorenia
pecene alebo akitne hepatalne zlyhanie
pri chronickom ochoreni pecene.

Stav pacienta s akitnym hepatal-
nym zlyhanim je charakterizovany rych-
lym zhorSovanim klinického stavu, funk-
cie pecene a inych organov, priebeh byva
dynamicky a nepredvidatelny. Interval od
vyskytu prvych priznakov po kone¢ny vy-
sledok, ktorym moze byt transplantacia
pecene, tmrtie alebo spontanne uzdrave-
nie, moze trvat niekol'ko hodin, dni a/alebo
tyzdnov. Do popredia sa dostava urgentnost
diagnostiky, Specifickej lie¢by, monitoring
komplikacii, ako aj opakované hodnotenie
stavu pacienta a jeho v¢asna indikacia na
transplantaciu. V sti¢asnosti nie je dostatok
vhodnych indikatorov, na zaklade ktorych
by sa identifikovali pacienti, ktori preZiju
bez transplantacie, a ti, ktori zomrt aj na-
priek transplantacii pecene (1).

U pacienta, ktory spifia kritéria
PALF, je dblezité vykonat vc¢asné, kom-
plexné, koordinované vySetrenie s cielom
adekvatnej podpornej a Specifickej lie¢by
(10). Vypracovanie diagnostického postupu
s ohladom na vek, identifikaciu potencial-
nej priciny, zavedenie vhodnej terapie
arozpoznanie moznych komplikacii moze

Tabulka 4. Diagnostické vySetrenia u pediatrickych pacientov s akitnym zlyhanim pecene (1)

Biochemické vySetrenie u vsetkych pacientov

na posudenie

poSkodenia

zdvaznosti hepatalneho

hemokoaguldcia: PT, PTT, INR, fibrinogén

funkcia pecene: AST, ALT, GMT, ALP, bilirubin,
albumin, bielkoviny

koagulacné faktory: V, VII, VIII, IX, ATHI

metabolicky panel: elektrolyty, kreatinin, glukéza,
Ca, P, Mg

krvné plyny

diferencialny krvny obraz

amoniak

cholesterol, triglyceridy

Vysetrenia na virusovi
etioldgiu a infekénu
pri€inu

ak je klinicka indikacia

anti HAV IgM, HBsAg, anti HBc IgM a IgG, anti
HCV, anti HEV

PCR: Epstein-Barovej virus, CMV, enterovirus,
adenovirus, human herpesvirus 6/7, herpes
simplex virus 1/2, parvovirus, SARS-CoV-2

kultivaéné vySetrenie

Vysetrenia pri podozreni
na intoxikaciu liekmi,
toxinmi, drogami

paracetamol - ¢asta
intoxikdcia

skrining liekov, toxinov, drog

koncentrécia paracetamolu, liekov

Metabolické vySetrenia najma u deti < 1 rok
zdvazny priebeh az
akutne hepatélne

zlyhanie

laktat, pyruvat

aminokyseliny v sére a moci

sukcinylacetat v moci

organické kyseliny v moci

s-Fe, feritin, metabolizmus Fe

karnitin a profil acylkarnitinu

ceruloplazmin, Cu v 24-hodinovom mogi

Vysetrenie poruchy
imunitného systému
GALD u novorodencov

autoimunitna hepatitida

autoprotilatky: ANA, anti SMA, anti LKMA, AMA,
IgG, CIK
feritin, triglyceridy, skrining celiakie

Histoldgia ak je indikdcia

biopsia pecene
biopsia kostnej drene

Zobrazovacie vySetrenia ak je indikdcia

byt zivot zachrafiujice. Pri prvych zndm-
kach progresie ochorenia, aj ked pri¢ina
PALF nie je znama, nie s pritomné ani
minimalne znamky encefalopatie, je nutné
kontaktovat transplanta¢né centrum, kde
mozno vykonat transplantaciu pecene, pa-
cienta hospitalizovat na jednotke intenziv-
nej starostlivosti a pokracovat v diagnos-
tickom algoritme. U v§etkych pacientov sa
ma zvazit moznost transplantacie pecene
a jej v¢asna indikacia. Hoci transplanta-
cia peCene modze byt zZivot zachranujucou
terapeutickou moznostou pre jednotlivé
pripady, spravne nacasovanie transplan-
tacie pecene je limitované nedostatkom
organov, chybanim prognostickych mode-
lov na podporu klinického rozhodovania,
posudenia pravdepodobnosti spontanneho
zotavenia Ci transplantacie peCene.
Podla odpora¢ani NASPGHAN/
ESPGHAN vySetrenia prebiehaja na 4
urovniach stcasne (6):
1. Posudenie poskodenia pecene: stu-
penl a rozsah poSkodenia pelene

USG vysetrenie s Dopplerom

CT/MRI

a jej funkcii, zapalovych zmien, ne-
krézy
2. Zistenie etiologie: na zaklade anam-
nézy, diagnostickych testov s cielom
potvrdit $pecificki etiolégiu s ohladom
na vek a klinicky stav, vylacit alterna-
tivne priciny vratane akatnych preja-
vov chronickych ochoreni pe¢ene
3. Identifikacia a monitoring komplikacii
4. Zhodnotenie poskodenia inych or-
ganov, zhodnotenie vnatorného pro-
stredia
S podpornou liecbou treba zacat
okamzite bez ohladu na etiologiu PALF.
Pacienta treba hospitalizovat na jednotke
intenzivnej starostlivosti. Klinické sledo-
vanie a hodnotenie vysledkov laboratér-
nych vySetreni sa vykonava opakovane,
vo vhodne zvolenych ¢asovych interva-
loch. Cas potrebny na spontannu regene-
raciu pecene alebo na vykonanie trans-
plantacie pe¢ene mozno prediZit pouZi-
tim elimina¢nych metod. Diagnostické
testy treba vykonat so zdmerom zistit
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Tabul'ka 5. Komplikécie ALF (1, 4, 5)
Neurologické

edém mozgu, kvalitativne a kvantitativne poruchy vedomia, hepatdina
encefalopatia, intrakranialna hypertenzia, mozgové smrt

Hematologické

porucha hemostdzy, trombocytopénia, krvdcanie, krvacanie do gastrointestindlneho
traktu, diseminovana intravaskuldrna koagulopatia, hemoragicka diatéza

Infekcné
bronchopneumdnia, sepsa

bakteridlne aj mykotické, spontanna bakteridlna peritonitida, uroinfekcia,

Kardiovaskuldrne
- hemodynamické

zmena prietokovych parametrov portdlneho rieciska, zvysena aktivita
vazoaktivnych latok, hypotenzia, hypovolémia, arytmie srdca

Plicne pneumopatie, hepatopulmondlny syndrém, plticne pretaZenie
Imunologické infekcie, imunitnd dysreguldcia, imunodeficit, sepsa
Rendlne zlyhanie obli¢iek, hepatorendlny syndrém, priame poskodenie obli¢iek toxinmi, liekmi

Gastrointestinalne

krvécanie do GIT-u, portélna hypertenzia, spontanna bakteridlna peritonitida,
ascites, translokdcia ¢revnej mikrofléry, toxické a funkéné poruchy

Metabolické
hypofasfatémia

rozvrat vnitorného prostredia, hypoglykémia, hyponatriémia, hypokaliémia,

Multiorganové

porucha funkcie viacerych orgdnovych systémov

Obrazok 2. Komplikdcie akitneho hepatélneho zlyhania

Multiorganové

Hematologické

Metabolické

Specificku etiologiu s ohladom na vek
a klinické podozrenie s cielom dospiet
k diagndze v kratkom case. Prehlad kom-
pletnych diagnostickych vySetreni uva-
dza tabulka 4 (1).

V takmer 50 % pripadov sa pri-
¢ina ALF nezisti (1). VSetky vySetrenia
st uréené na identifikaciu pripadov za-
vazného akatneho poSkodenia pecene,
ktoré moéze sposobit vyrazné klinické
zhorSenie, ¢o modZe viest k smrti ale-
bo transplantacii pecene. Manazment
vyzaduje multidisciplinarny pristup
a zameriava sa na stanovenie etiolégie
tam, kde je to mozZné, na monitorovanie,
predvidanie a zvladanie multisystémo-
vych komplikacii, ktoré sa vyskytuji
u deti s ALF (3).

Akutne zlyhanie pecene
¢asto spdsobuje komplikacie (1, 4, 5).
Naj¢astejsie a najobavanejsie komplikacie
st uvedené v tabulke 5.

Renalne

Gastroentero
logicke

Zaver

Hoci akatne hepatalne zlyhanie
u deti je zriedkavé, patri k medicinsky
najnaroc¢nejSim ochoreniam v detskom
veku. Aj pri tomto ochoreni plati rokmi
overené medicinske pravidlo, ze dieta
nie je maly dospely. Analogicky sa ani
definicia ALF neda aplikovat od dospe-
lej populacie. PALF je komplexny, rychlo
sa vyvijajci klinicky syndrém, mé svo-
je Specifika a odli$nosti, ktorymi sa 1isi
od ALF u dospelych. Napriek recentné-
mu pokroku v podpornej starostlivosti
a zlepSeniu vysledkov v ostatnych deka-
dach stale ostava prakticky manazment
intenzivnej starostlivosti PALF nedo-
stato¢ne definovany, najmé pre vzacny
vyskyt a Sirok( heterogenitu. Etiologia,
vek, klinickad manifestacia, geografické
a socioekonomické faktory st len nie-
ktoré rozdielne faktory v manaZmente
PALF, ale maja zasadny vplyv na prog-

nézu. Deti, ktoré spifiaju diagnostické
kritéria, je potrebné v¢as konzultovat
s transplanta¢nym centrom. Deti s akat-
nym zlyhanim pecene vyZaduju multi-
disciplinarny pristup, emergentna diag-
nostiku, monitoring klinického stavu,
vCasné odhalenie komplikacii a zabez-
pecenie komplexnej starostlivosti a liec-
by. U v8etkych pacientov treba zvazovat
moznost transplanticie pecene a véasne
juindikovat. Hoci transplantacia pecene
moZe byt Zivot zachranujiicou terapeu-
tickou moznostou pre jednotlivé pripady,
spravne nacasovanie transplantacie pe-
Cene je limitované nedostatkom organov,
chybanim prognostickych modelov na
podporu klinického rozhodovania, po-
sudenia pravdepodobnosti spontanneho
zotavenia Ci transplantacie pecCene.

Konflikt zdujmov: Autor nie je
v konflikte zdujmov.
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