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I. ALAPVETO MEGFONTOLASOK

1. A PROTOKOLL ALKALMAZASI / ERVENYESSEGI TERULETE
Csecsemd- és gyermekgyodgyaszat, 0-18 éves kor kozott.

2. A PROTOKOLL BEVEZETESENEK ALAPFELTETELE

Az akut majelégtelenség kezelését és prognozisat a majatiiltetés lehetSsége Iényegesen megvaltoztatta.
A diagnosztika legfontosabb feladata a kérok gyors tisztdzdsa mellett a transzplantacié indikacidjanak
felallitasa, ami az atiiltetés optimdlis idSben torténd elvégzését biztositja. Jelen protokoll bevezetésének
alapfeltétele, hogy az akut majelégtelenségben szenvedd csecsemdk és gyermekek id6ben olyan intenziv
osztalyra kertiljenek, ahol lehetség van széles korti diagnosztika és a sziikséges intenziv terapia
elvégzésére. Fontos szempont, hogy az ellatoé gyermek intenziv osztaly kozel legyen a transzplantacios
koézponthoz, mert ezen gyermekek szallitdsa 1ényegesen rontja a transzplantacio esélyeit.

3. DEFINICIO

A kivalt6 oktdl fliggetlentil az akut méajelégtelenségre hepaticus encephalopathia, komplex
coagulopathia, intrahepaticus anyagcsere-folyamatok stlyos kdrosodasa jellemzs, melynek
kovetkeztében vesekarosodds, agyodéma, fert6zésre valo fokozott hajlam, hemodinamikai
instabilitas alakul ki. A hepatocytafunkcid stilyos zavara sokszervi kdrosodast indit be, mely
halalhoz vezethet a majregeneracié megindulasat kovetGen is.

Ujsziilottkorban jelentkez6 majelégtelenség eseteiben fontos megkiilonboztetni perinatalis és
neonatdlis méjelégtelenséget. EIGbbiben a majelégtelenség mar méhen beliil kialakult (1égzésilanc-
betegség, neonatalis haemochromatosis, Niemann-Pick C, in utero parvo B19-virusfert6zés), vagy
utébbiban csak megsziiletés utan, kiils6 tényezdSk hataséra (tyrosinaemia I. tipus, galactosaemia,
fruktézintolerancia, sziiléskor szerzett herpeszvirus-fert6zés).

Fulminans majelégtelenségrdl akkor beszéliink, ha a megel6z6en méjbetegség tiineteit nem mutaté
betegnél az elsé tiinet jelentkezését kovetd 8 héten beliil hepaticus encephalopathia tiinetei alakulnak
ki. Egyes szakkonyvek az intervallumtol fliggen fulminéns (2 héten beliil), szubfulminans (8 héten
beliil), szubakut (6 hénapon beliil), késGi (6 honapon tal) majelégtelenséget kiilonitenek el.

A King's College Hospital 600, akut majelégtelen csecsemd és gyermek esetének feldolgozdsa utan
3 kategdriaba sorolta az eseteket: (1) hiperakut majelégtelenség, mikor az encephalopathia az
icterus megjelenését kovets 7 napon beliil jelenik meg; (2) akut majelégtelenség esetén az idStartam
8-28 nap kozotti, (3) szubakut majelégtelenségben 5-12 héten beliil. Azt talaltak meglepd médon,
hogy a korai agyddémas csoportnak volt legnagyobb esélye a spontan ttlélésre.
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3.1. Kivalto6 tényezdk

A kivalto tényezd lehet 6rokl6d6 anyagcesere-betegség, virusfert6zés, gyogyszer, autoimmun
folyamat és ismeretlen ok. A korokok életkoronként valtoznak. A diagndzis felallitdsa nagyon
fontos, mert a betegségek egy része kezelhetd. A terdpia megkezdésével a gyermek allapota
lényegesen javulhat. A 1. tdblazat a differencialdiagnosztikai szempontbdl fontos kérképeket a
majbetegség formaja és életkori bontasban tartalmazza.

1. TABLAZAT FULMINANS MAJELEGTELENSEGET OKOZO BETEGSEGEK ELETKORI BONTASBAN

Akut méjelégtelenség Csecsemdkor Kisded kor Gyermekkor
forméja (hat hénapos korig) (6-36 hénap)
Fulminans Congenitalis fert6zés Hepatitis A Hepatitis A
(ECHO-virus, Coxsackie-v., Hepatitis B Hepatitis B
herpeszvirus, parvovirus, Hepatitis D Hepatitis D
cytomegalov., adenovirus, EBV-fert6zés EBV-fert6zés
enterovirus) Gybgyszer (gomba) Gyogyszer (gomba)
Hepatitis B Kébitoszer Kabitoszer
Neonatalis haemochromatosis Zsirsav-oxidaci6 zavara Reye-szindréma
Galactosaemia
Légzésilanc-bet.
Szubakut Tyrosinaemia Fruktézintolerancia Wilson-betegség
Zellweger-szindroma Non-A-E hepatitis
Wolman-betegség Alpers-betegség
Epesav-metabolizmus zavara
Mitokondriélis hepatopathia
Kroénikus Haemangiomatosis Biliaris atresia Wilson-betegség
majbetegség Haemophagocytas Alfa-1-antitripszin Alfa-1-antitripszin
lymphohystiocytosis hidnya hidnya
Alagille-szindréma Mucoviscidosis
Nem szindromas Byler-koér
epett-hypoplasia Cholangitis
PFICII. sclerotisans
Teljes parenteralis taplalas Autoimmun hepatitis
Niemann-Pick-kér Glycogenosis IV.

PFIC: progressziv familiaris intrahepaticus cholestasis

A majatiiltetés jelentGsen megvaltoztatta a fulmindns majelégtelenség prognodzisat. A 2. tdblazat az
elmult 20 évben a fulmindns majelégtelenség miatt Eurépaban transzplantalt gyermekek

diagndzisait tartalmazza.

2. TABLAZAT MAJATULTETEST IGENYLO FULMINANS MAJELEGTELENSEGET OKOZO
GYERMEKKORI MAJBETEGSEGEK

Kérképek

Arény (%)

Virushepatitis

62

Gyogyszer

14

Wilson-koér

Hipoperftzié

Leukémia

Autoimmun hepatitis

Neonatalis haemochromatosis

Egyéb ok

O I[N
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A virushepatitis volt a leggyakoribb indikéci6. Figyelemre mélt, hogy a virushepatitisek 40%-a
ismeretlen volt. A kovetkez§ tablazat a virushepatitiseket tartalmazza a betegséget okozé virusok
szerint.

3. TABLAZAT MAJATULTETEST IGENYLO FULMINANS MAJELEGTELENSEGET OKOZO
VIRUSHEPATITISEK

A betegséget okoz6 virus Arény (%)

Non-A-E 40

Hepatitis A 13

Hepatitis B

EBV

Adenovirus

5
1
Herpeszvirus 1
1
1

ECHO-virus

3.2. Kockazati tényezdSk

A kockazatot befolydsol6 f6bb kornyezeti tényezok:

A virusfert6zések gyakorisdga orszagonként kiilonbozd. Ez a kockédzati tényezd kiillondsen hepatitis
B esetében igaz. Eredményes oltasi program hatékony megel6zésnek bizonyul.

Orokl6ds anyagcsere-betegségek esetében fokozott kockazatot jelent a csaladban, kiilondsen a
testvérek kozott lezajlott ismeretlen eredetti stlyos majbetegség. A korképek egy része csaladi
halmozédast mutat. Négyéves kor felett minden esetben gondoljunk Wilson-koérra.

Sulyos, f6ként daganatos betegségek eredményes kezelését idénként komoly mellékhatast okozé
szerek adasaval lehet elérni. Egyéb, gyakran hasznélt gyogyszerek is okozhatnak fulminédns
majelégtelenséget (antibiotikumok). Ezen kérképek szaporodésa figyelhet6 meg.

Az ongyilkossag és a kabitoszer-hasznalat novekvé kockazati tényez&vé valt hazankban is.

Széles korli gombafogyasztas tarsulva a mérgez6 gombak ismeretének hidnyaval jelentds kockazati
tényezd kiilonosen forrd, nedves id&szakokban.

4. PANASZOK / TOUNETEK / ALTALANOS JELLEMZOK

Ujsziilott- és csecsem@korban nincs specifikus jel, taplalasi nehézség, hanyas, nyugtalansag lehet
bevezetd tiinet.

Gyermekkorban az akut hepatitis gyengeséggel, faradékonysaggal, rossz kozérzettel kezdddik az
esetek felében. Gyakori az étvagytalansag, iz- és szagérzék megvaltozasa. Nem ritka a jobb
hypochondriumra lokalizal6d6 fajdalom, mely f6ként kezdetben kifejezett. Laz virusfert6zések
esetén jelentkezik.

Noha a sargasag, coagulopathia, agyodéma per definitionem része a fulmindns majelégtelenségnek,
bizonyos esetekben valtoz6 hangsullyal jelennek meg. Reye-szindrémaban,
paracetamolmérgezésben a hepaticus encephalopathia, a coagulopathia koran megjelenik, de a
sargasag megjelenése elhtizédhat. Non-A-E hepatitis esetén sargasag koran kialakul. Ujabban a
Wilson-betegségben és hepatitis B-fert6zésben szenvedd betegeknél kialakult heveny allapotot is a
fulmindns majelégtelenséghez soroljak.

Fulminans méjelégtelenség kialakuldsanak gyantja esetén a gyermekeket megfelel§ intézetbe kell
széllitani. A 4. tdblazat azokat a klinikai jeleket tartalmazza, melyek megjelenése esetén a gyermek
specidlis intézetbe kiildése javasolt késlekedés nélkiil.
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4. TABLAZAT FULMINANS HEPATITIS KIALAKULASARA UTALO JELEK

e Folyamatos vagy fokozodé icterus >140 mikromol/1

e Tartds étvagytalansig és/vagy hanyas

e Kezdeti tiinetek visszatérése, icterus utan laz jelentkezése

* Mentalis allapot megvaltozasa

e Hyperventilatio és respiratorikus alkalosis

¢ A maj méretének csokkenése, csokkend transzferaz- és névekedd bilirubinkoncentracié mellett
e Ascites kialakuldsa

¢ Hypoglykaemia, folyamatos gliikézinftizi6-igény

¢ Alacsony karbamid-nitrogén-, albumin- és koleszterinkoncentracié
¢ Leukocytosis és thrombocytopenia

e K-vitamin addsa mellett is megnytlt protrombinidé

5. A BETEGSEG LEIiRASA

5.1. Erintett szervrendszer(ek)

Az akut hepatitisben a maj stilyos kdrosodasa a dont6 tényezd. A kérképek egy részében mas
szervek érintettsége is megfigyelhetS a betegség kezdetétsl. Kiilonosen igaz ez az 6roklédé
anyagcsere-betegségekre, mint a Wilson-kor, tyrosinaemia I. tipus, galactosaemia.

A korképek masik részében a tobb szerv érintettsége a korkép elSrehaladtéval jelenik meg, a
méjbetegség kovetkezményeként. Orokl6d6 anyagcesere-betegségben kialakult heveny méjbetegség
progresszidja esetén is kialakulhat kezdetben nem érintett szerv betegsége is.

A majbetegség kovetkeztében alakul ki a stlyos coagulopathia, mely a transzplantécié elStti
id6szakban az egyik legfontosabb halédlok volt, és az esetek harmadaért volt felelGs. A vérzés
dontden a gastrointestinalis traktusban keletkezett. A majelégtelenség 4 modon hat az alvadasra:
(1) alvadasi faktorok szintézise, (2) alvaddsgatlok, (3) thrombocytaszam, (4) disszemindlt
intravascularis koagulacio.

Extrahepaticus tiinetek

Az extrahepaticus tiinetek dontSen befolyésoljdk a fulminans majbetegségben szenvedd csecsemdk
és gyermekek progndzisat. A betegek mortalitdsidban fontos szerepet jatszanak. Ezért ezen tiinetek
megjelenése, progresszidja rendkiviili jelentdségii a kezelés megvalasztasa szempontjabodl. Az
extrahepaticus érintettség koziil az idegrendszer, a vese és az infekciora val6 fokozott hajlam a
legfontosabbak.

Idegrendszeri tiinetek

Legmagasabb mortalitdssal jar6 szovédmény az agyodéma. A fulminans méjelégtelenség miatt
meghaltak harmadéaban a halal kozvetlen oka agyodéma vagy beékel6dés volt. Az agyi
nyomasfokozddas korai tiinetei fontos figyelmeztet§ jelek. Fontos tudni, hogy papillooedema kés6i
jel, sokszor csak az agyhalal beéllta el6tt alakul ki. Az agyodéma és egyéb korallapotok (vérzés,
hypoglykaemia, hipotenzio, lélegeztetés) kozott sem talaltak klinikai szempontbdl prognosztikus
értékd Osszefliggést. Az 5. tdblazatban szerepl§ tiinetek agyi nyomasfokozédasra utalnak.
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5. TABLAZAT AGYI NYOMASFOKOZODASRA UTALO KORAI ES KESOI KLINIKAI JELEK

Korai jelek:

¢ Pszichomotoros nyugtalansag
¢ Fokozott izomténus, myoclonus
* Hyperventilatio
® EgyenlGtlen és tagult pupillak
¢ Renyhe pupillavélasz fényingerre
e Fokalis goresdk
e Artérias hipertenzio
e Hanyinger, hanyas
e Bradycardia
Késdi jelek
¢ Papillooedema
e Trismus
® Decerebraciés fekvés
e Tag, fixalt pupillak
 Oculocephalicus és oculovestibularis reflexek hianya

Csecsemdk és kisdedek esetében a hepaticus encephalopathia tiinetei eltérnek az id8sebb
gyermekek, felnSttek tiineteitdl. Nyugtalansag, tdplalasi nehezitettség, gorcs (gyakran
hypoglykaemia talajan), infantilis reflexek elvesztése. Egy honaposndl fiatalabb csecsemdk esetén a
laboratériumi eltérések jelentdsége fokozott.

Koros vesemiikodés mdjelégtelenségben

Az oliguria gyakori jele az akut és krénikus majelégtelenségnek. Az akut majelégtelenség soran
kialakul6 vesekarosoddsnak 4 formaja van (1) akut tubularis necrosis, (2) praerenalis azotaemia, a
kering6 vérmennyiség jelentSs csokkenésével, (3) hepatorenalis szindroma, (4) az alapbetegséget
okoz6 agens nephrotoxicus hatasa (pl. paracetamolmérgezés). A korrekt kezelés megvalasztasa
miatt harom vesekarosodasi forma gyors elkiilonitése fontos.

6. TABLAZAT FULMINANS MAJELEGTELENSEG ESETEN MEGJELENO VESEELEGTELENSEG FORMAI

Lelet Praerenalis azotaemia Hepatorenalis szindréma Heveny veseelégtelenség
Vizelet Na-koncentricidja (mmol/1) <10 <10 >30
Vizelet/plazma kreatinin >30:1 >30:1 <20:1
Vizelet/plazma ozmolalitds >1 >1 1

Natrium frakcionalt exkrécidja <1% <1% >2%
Vizeletiiledék Normalis Normalis Sejtek, tormelék
Pulmonalis kapillaris nyomas <10 Hgmm >12 Hgmm

Akut volumenterhelésre adott valasz Diuresis megindul Nincs diuresis Nincs diuresis

Fokozott hajlam fert6zésre

Jol ismert majbetegségekben a fokozott hajlam bakteridlis és gombafert6zésekre. A fert6zés a
legfontosabb mortalitasi és morbiditasi tényez8 heveny majelégtelenségben. Elérehaladott
majbetegségben a gazdaszervezet a kovetkez8k miatt lesz hajlamos fert6zésekre: (1) karosodik a
baktérium kivonasa a vérbdl; (2) kéros fagocitézis; (3) kéros opszonin- és baktericidaktivitas; (4)
koéros leukocytafunkcio.
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5.2. Genetikai hattér

A genetikai hattér 6rokl6d6 anyagcesere-betegségek esetén igazolt. Tovabbi korképek esetében is
felmertilt esetleges genetikai hattér szerepe, de ezt nem sikertilt megerdsiteni.

5.3. Incidencia / Prevalencia

A fulminans majelégtelenségben meghalt gyermekek szdma hazankban évente 3—4. Mivel ez nem
tartalmazza a gyogyult eseteket, az akut majelégtelenségben szenvedd csecsemdk és gyermek
szama ennél lényegesen nagyobb. Hazai esetek felmérése folyamatban van.

A gyermekkori virushepatitisek szama az utébbi 30 évben kozel egytizedére csokkent. A hepatitis
B-fert6zés elleni preventiv intézkedések hatasa érzékelhetS a gyermekek kozott.

A gombamérgezés jelentds tényezd, és a gyodgyszer, drog altal okozott is novekvs tendencidt mutat.
A kiterjesztett tjsziilottkori sztirés megkezdése, valamint a Wilson-betegség egyre hatékonyabb
felismerése varhatdéan tovabb csokkenti a fulmindns majbeteg esetek szamat.

5.4. Jellemzg életkor
Barmely életkorban el6fordul. Az okok életkoronként véaltoznak.
5.5. Jellemz6 nem

Nincs jellemz6 nemi kiilonbség.

II. DIAGNOZIS
1. DIAGNOSZTIKAI ALGORITMUSOK

A diagnosztikdban az irdnymutat6 adat az életkor, amelyben a betegség megjelent. A kérképeket
életkori bontasban az 1. tdblazat tartalmazza. A leggyakoribb kivalt6é ok 6rokl6dé anyagcsere-
betegség, virusfert6zés, gydgyszer, drog, méreg, autoimmun folyamat és ismeretlen ok. A kérképek
részletes diagnosztikdjanak ismertetése meghaladja a protokoll kereteit, ezért utalunk mas szakmai
ajanlasokra. Jelen protokoll az akut majelégtelenség és szovédményeinek diagnosztikajat és
kezelését tartalmazza.

2. ANAMNEZIS

Igen fontos az anamnézis pontos felvétele. Orokl6d6 anyagcsere-betegségek esetén informativ
kérdések: csaladi halmozddas, els6 fokti rokonsag betegségei, az édesanya megel6z6 terhességei,
spontan abortuszok szama.

Virusbetegség minden életkorban el6fordul. A kérokozé virusok fajtaja életkoronként valtozik.
Gyodgyszermellékhatdsra minden esetben gondolni kell. A gyégyszermellékhatas (intoxikacid) lehet
véletlen vagy szdndékos. Kébitdszer, ételmérgezés, gombamérgezés a gondosan felvett
anamnézisbdl kidertil. A fulmindns méjelégtelenséget kivalto szereket a 7. tdblazat tartalmazza.
Autoimmun betegség f6ként lanyoknal jelentkezik.
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7. TABLAZAT FULMINANS MAJELEGTELENSEGET OKOZO GYOGYSZEREK, TOXINOK A KIVALTOTT
SZOVETTANI ELTERESEKNEK MEGFELELOEN

Stilyos nekrézis Centrolobularis Periportalis Steatosis Venoocclusiv
necrosis necrosis betegség

Allopurinol Acetaminofen Vas-szulfat Valproat Azathioprin

Amitriptilin Allopurinol Foszfor Tetraciklin Ciklofoszfamid

Carbamazepin Diazepam Kokain Amiodaron

Chlordiazepoxid Enfluran Nem szteroid Busulfan

Halotan gyulladasgatl6 6-tioguanin

Hydralazin Halothan szerek Pyrrolizidin

Indometacin Imipramin Aszpirin alkaloidak

Izoniazid Indometacin Alkohol

Ketoconazol Izoniazid Hypoglycin

Methyldopa 6-merkaptopurin Bacillus cereus

Nitrofurantoin

Phenobarbital Methoxyfluran

Phenytoin Methyldopa

Propylthiouracil Quinidin

Rifampin

Sulfamethoxazol Sulfasalazin

Valproat Valproat

Gomba — Amanita Interferon

phalloides

3. FIZIKALIS VIZSGALATOK

Az 4ltalanos fejlettség és taplaltsag 6rokl6d6 anyagcsere-betegség esetén fontos. Felvételi statusban

pontosan rogziteni kell, hogy van-e encephalopathia, és ha van, milyen foku. Fontos adat lehet az
esetleges dysmorphia, furcsa vizelet, verejtékszag.

4. KOTELEZO (MINIMALISAN ELVEGZENDO) DIAGNOSZTIKAI VIZSGALATOK (FELHASZNALT
BIZONYITEKOK, AZOK SZINTJEI)

4.1. Laboratériumi vizsgéalatok

A laboratériumi vizsgalatok részben a kivalto ok, részben a méjelégtelenség mértékének, egyéb szervek

érintettségének megdllapitdsat szolgaljak. Fontos adat a majatiiltetés indikacidjanak felallitdsahoz.

4.2. Képalkot6 vizsgalatok

Agyddéma megallapitasa. Allapottdl fiiggSen mérlegelni kell a vizsgalat informacitartalmat és a
szallitas veszélyességét. Mellkas-rontgenvizsgalat indokolt fert6zés vagy cardiomyopathia
kialakuldsdnak gyanuja esetén. Echokardiografia cardiomyopathia gyanuja esetén indokolt.

4.3. Egyéb vizsgalatok

Neurolégiai konzilium minden esetben sziikséges a folyamat progresszidjanak megitélése miatt.
EEG-vizsgalat indokolt az agym{ikodés megitéléshez.

Az encephalopathia mértékének a meghatarozasa prognosztikai értékd. A majatiiltetés elstti
korszakban végzett vizsgélat szerint a II-III. fokozatt betegek 30-60%-a tulélte az akut
majelégtelenséget, mig a IV. stadiumuak mortalitasa 80% volt.

%
=
A
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8. TABLAZAT A FULMINANS MAJELEGTELENSEG KORISMEZESEBEN ALKALMAZOTT MODSZEREK

Hemoglobin, hematokrit, vvt.-indexek, leukocyta-, thrombocytaszam
Gyulladasos markerek: CRP, siillyedés, fibrinogén

Vércukorszint, Se. 6sszfehérje, albumin, elfo, immunelfo

SGOT, SGPT, gammaGT, LDH, ALP, Se. bi (dir), Se. kreatinin, CN
PTI, Quick-idg, V. faktor, Vércsoport, ASTRUP, Szérumelektrolitok
Vizelet (teljes vizelet + ionok)

Laboratériumi vizsgalatok

Virusszerol6gia (hepatitis A, B, C, D, ECHO-virus, Coxsackie-virus, herpeszvirus, parvovirus,
EBV, cytomegalovirus, adenovirus)

Bakteriolégiai és mikolbgiai vizsgalatok

Lipidek, lipoproteinek, Autoantitestek, Se. Cu, coeruloplasmin, Vizelet Cu-iirités

Tandem tomegspektrografia

Hasi ultrahang
Koponya CT

Képalkoto vizsgalatok

Mellkasrontgen
Echokardiografia

Neurolégiai konzilium

EEG

Szemészet

EKG

Transzplantator sebészi konzilium

Egyéb vizsgalatok

Hisztoldgiai vizsgélat Mijbiopszia

Vastag bettivel jelolve a kételezSen elvégzendd vizsgalatok

9. TABLAZAT A HEPATICUS ENCEPHALOPATHIA FOKOZATAI

Fizikalis status tiinetei L. fokozat II. fokozat 1. fokozat IV. fokozat V. fokozat
Mentalis status Bagyadt, orientalt, Letargias, zavart, Stupor, hangra Hangra nem Hangra nem

kissé letargikus agitalt valaszol valaszol valaszol
Viselkedés Nyugtalan, Harcos, komor, Sokat alszik, Nincs Nincs

irritalt, rovid euforias, kifejezetten
ideig képes figyelni, zavart

nyugtalan alvas
Spontan motoros Inkoordinacio, Csamcesogas, Csokkent jelzett Hidnyzik Nincs
aktivitas tremor, rossz grimaszolas, intencids intencids tremor

kéziras tremor, pislogas
Szemkaprazas Hianyzik Van Van Hianyzik Hianyzik
Izomténus Normaélis Fokozott Fokozott Fokozott Csokkent
Reflexek Normalis Hyperreflexia Hyperreflexias Hyperreflexids Hianyoznak
plantaris extensorok | plantaris extensorok

Légzés Szabélyos vagy Hyperventilatio Hyperventilatio Szabélytalan Apnoe

hyperventilatio
Verbalis vélasz Normalis Zavart, Osszefiiggéstelen Nincs Nincs

artikuldlatlan
Motoros vélasz Parancsra Céltalan mozgas, Fajdalomra adott Kéros flexor Nincs
engedelmeskedik parancsra nem lokalizalt valasz és extensor
engedelmeskedik reflex
Pupillak Elénk Elénk Elénk Renyhe Merev
Szemnyitas Spontan Felszolitasra Felszolitasra Féjdalom Nincs
ingerre

Oculocephalicus, Normal Normal Normal Koéros Hianyzik
oculovestibularis
reflexek
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Fontos az id6ben végzett konzilium a transzplantaciés kozponttal. Ennek oka részben az atiiltetés
idejének optimalis megvalasztdsa, valamint az él6dondciéra torténd felkésziilés.

4.4. Hisztologiai vizsgalat

Majbiopszia.

Heveny majelégtelenség esetén a mdj allapota gyorsan romolhat. A kéros vérzékenység miatt a
biopszia &ltaldban nem végezhetd el. Amennyiben biztonsaggal elvégezhetd, informativ lehet.
Fulminans méjelégtelenség esetén a majatiiltetés idejének megallapitds donts. A transzplantaciot
akkor kell elvégezni, mikor még nincs irreverzibilis agykarosodas. A korai (id§ el6tti)
transzplantaci6 az esetleges spontan gyodgyulds esélyét csokkenti.

Fontos jel az V. faktor 25% ala csokkenése.

10. TABLAZAT MAJATULTETES INDIKACIOJA FULMINANS MAJELEGTELENSEG ESETEN
(KING’s COLLEGE HOSPITAL)

Kivalté betegség Kritériumok

Paracetamolmérgezés e pH<7,3 (fiiggetlentil az encephalopathia mértékétsl)

vagy

e protrombinidé >100 s (INR>6,5) és szérumkreatinin >300 pmol /1 III. vagy IV. foka
encephalopathidban

Egyéb ok * Protrombinidé >100 s (fiiggetlentil az encephalopathia mértékétsl)
vagy
¢ barmelyik 3 a kovetkez6 allapotok koziil (fliggetleniil az encephalopathia mértékétsl):
1. non-A non-B hepatitis, halotan kivaltotta hepatitis vagy idioszinkrazias gyégyszerreakciod
2. <7 napnal révidebb idej icterus az encephalopathia megjelenésétdl
3. Protrombinid& >50 s (INR>3,5)
4. Szérumbilirubin >300 pimol/1

5. KIEGESZITO DIAGNOSZTIKAI VIZSGALATOK (FELHASZNALT BIZONYITEKOK, AZOK SZINTJEI)

Oroklsds anyagcesere-betegség esetén utalunk az ezzel foglalkozé protokollra.

ITI. TERAPIA

Az akut majelégtelenség kezelését intenziv ellatasra is alkalmas intézetben javasolt végezni a
folyamat gyors progresszidja miatt. Fontos szempont az intézet megvalasztdsaban méjatiiltetésre
alkalmas kozpont kozelsége.

A 11. tdblazat a kezelés legfontosabb szempontjait tartalmazza.

J6 majpotlo kezelés nem ismert. Reményt kelt§ probalkozasok vannak. Jelen kortilmények kozott a
plazmaferézis latszik a legmegfelel6bbnek.

II1/1. NEM GYOGYSZERES KEZELES

A kezelés a kivalté oktdl fiigg. Altalanos szempont a megfelels taplalékbevitel biztositdsa. Stlyos
majelégtelenség esetén javasolt a fehérjeszegény diéta.
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AKUT MAJELEGTELENSEG

11. TABLAZAT FULMINANS MAJELEGTELENSEG KEZELESENEK SZEMPONTJAI

Szovédmény

Kezelés

Elektrolitzavar

* Hyponatraemia

¢ Hypokalaemia

* Hypomagnesaemia

* Hyperkalaemia, azotaemia

¢ Hypophosphataemia

¢ Folyadék- és NaCl-megszoritds
¢ Aldoszteronantagonista

* KCl vagy KPOy, adésa iv.

o K-iirit6 diuretikum adasanak felfiiggesztése
® MgSO, adasa iv.

e Hemodializis, peritonealis d.

¢ KPO, adasa iv.

Anyagcserezavar
- hypoglykaemia
- hyperammonaemia
- acidozis
- alkalosis (hypokalaemia)

- hypoxaemia, tiid66déma

* 10% gliikéz iv.

e arginin, forszirozott diuresis

* megfelel§ intravasc. volumen biztositasa
e Jassan iv. albumin, volumenexpanzié

e dializis, ha a volumenexpanzi6 sikertelen
¢ KCl adasa iv.

* 100% O,

¢ lélegeztetés, PEEP

Coagulopathia

e friss fagyasztott plazmat csak vérzés esetén
e thrombocytaszuszpenzid, ha a thrombocytaszam <50 000
® H,-receptor-antagonista (a gyomor pH>5,0)

e K-vitamin (0,2 mg/kg, max: 10 mg) iv. vagy im. naponta 3x

Encephalopathia

¢ fehérjebevitel csokkentése

® specialis aminosavoldat adasa iv.

* nasogastricus szonda

¢ laktul6z adasa szondéan (2—4 laza széklet/nap)

e tisztitd bedntések (kiilondsen gastrointestinalis vérzés esetén)
e szedativum, barbiturat kertilése, kivéve gorcs esetén

e propofol (5-10 pg/kg/min)

Agynyomés-fokozédas

* 60-80 ml/kg/nap folyadékbevitel

¢ veseelégtelenség esetén folyamatos hemofiltracio
¢ hyperventilatio (PaCO, 25-30 Hgmm)

* az agy fej felSli részének megemelése

* mozgatastol, fejforditast6l dvakodas

® sotét szoba, kevés zaj biztositasa

e intracranialis nyomas monitorozasa

e mannitol (0,25-0,5 g/kg/6 éranként)

Laz/fert6zés

¢ lazcsillapitas

* bakterioldgiai vizsgalatok (hemokulttra, ascites, vizelet leoltas, stb.)
e béldekontaminaci6 (fel nem szivodé antibiotikummal)

e antibiotikum

e antimikotikum

GYERMEKGYOGYASZATI UTMUTATO

2006. OKTOBER




I GYERMEKGYOGYASZAT

I11/2. GYOGYSZERES KEZELES (FELHASZNALT BIZONYITEKOK, AZOK SZINTJEI)

A kezelés célja az életveszélyt okoz6 szovédmények elkertilése, illetve kezelése. A 11. tablazat
ezeket tartalmazza. Az encephalopathia nyugtalansaggal, gorcsokkel, agitalt allapottal jar. A
megfelel§ nyugtatd adasa nehéz feladat. Lehet§ség szerint gyorsan bomlé gyogyszereket javasolt
adni.

I'V. REHABILITACIO

Fulminans méjelégtelenség utan a gyermekek egy része meggyodgyul, és rehabilitaciét nem igényel.
EGYEB MEGJEGYZESEK

Az akut majelégtelen gyermekek ellatasa intenziv ellatast igényl6 feladat szdmos tarsszakma szoros

bevonésaval.
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