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SAZETAK. Akutno zatajenje jetre progresivan je klinicki sindrom obiljezen brzim nastankom jetrene disfunkcije s
posljedicnom disfunkcijom brojnih drugih organskih sustava. Kriteriji kojima ga definiramo razlikuju se od adul-
tnih jer razvoj jetrene encefalopatije pogotovo u ranim stadijima nije jednostavno prepoznati posebno u novoro-
dencadi i dojencadi, a ona i ne mora biti prisutna u pocetku, stoga nije nuzna za postavljanje dijagnoze. Uzroci
nastanka akutnog zatajenja jetre brojni su te ovise o dobi djeteta, a U gotovo 50% unatoc iscrpnim dijagnostickim
postupcima uzrok ostaje nerazjasnjen. Klinicka slika u djece cesto je nespecificna (umor, mialgija, bol u trbuhu,
mucnina i povracanje), a Zutica moze, ali i ne mora biti odmah prisutna. U ranom stadiju nastupa bolesti fizikalni
status kao i neuroloski mogu biti u potpunosti normalni, no poznavajudi nepredvidivost i mogucu brzinu pogor-
Sanja stanja, koje mozZe u nekoliko sati rezultirati multiorganskim zatajenjem i komom, klju¢no je promptno paci-
jenta transportirati u transplantacijski centar. Zbrinjavanje bolesnika vodi multidisciplinami tim, a odvija se u
Jedinici intenzivnog lijecenja zbog mogucnosti kontinuiranog pracenja vitalnih funkcija i neuroloskog statusa.
lako se jedan manji dio pacijenata u potpunosti oporavi uz simptomatsko lijecenje, vecina ipak zahtijeva tran-
splantaciju jetre. Koje je optimalno vrijeme za transplantaciju jetre te je li ona zaista potrebna ili postoji mogucnost
spontanog oporavka, vjetna su pitanja koja more lijecnike koji zbrinjavaju takve pacijente. Dok se ne pronade
dobar prognosticki model za utvrdivanje ishoda s ili bez transplantacije jetre preostaje nam individualna procjena
svakog slucaja.

SUMMARY. Acute liver failure is a progressive clinical syndrome characterized by the rapid onset of liver dysfunc-
tion with consequent dysfunction of other organ systems. The diagnostic criteria differ from adults because the
development of liver encephalopathy, especially in the early stages, is not easy to recognize, especially in new-
borns and infants, and it may not be present initially, so it is not necessary for diagnosis. The causes of acute liver
failure are numerous and age dependent, and in almast 50% of cases despite exhaustive diagnostic testing the
cause remains unknown. The clinical picture in children is often nonspecific (fatigue, myalgia, abdominal pain,
nausea, and vomiting), and jaundice may or may not be present immediately. In the early stages of the disease,
physical and neurological status can be completely normal, but knowing the unpredictability of this condition,
which can result in multiorgan failure and coma in a few hours, it is crucial to transport the patient promptly to
the transplant center. Patient care is led by a multidisciplinary team, and takes place in the Intensive care unit due
to the possibility of continuous monitoring of vital functions and neurological status. Although a small proportion
of patients achieve full recovery with symptomatic treatment, most still require a liver transplant. What is the
optimal time for a liver transplant and whether it is really needed or there is a possibility of spontaneous recovery,
are eternal questions for the doctors who care for such patients. Until a good prognostic model for predicting
survival with or without transplant is established, we are left with an individual assessment of each case.

Akutno zatajenje jetre (AZ]J) vrlo je slozen i brzo
progresivan klini¢cki sindrom karakteriziran naglim
nastankom jetrene disfunkcije koji nosi znacajan mor-
biditet i mortalitet. Ve¢ prvi poznati opis koji datira iz
1616. godine dosta dobro objasnjava slozenost tog sta-
nja i naglasava zahvacenost viSe organskih sustava:
Guillaume de Baillou (Ballonius) spominje djecaka
koji je umro nakon 2 tjedna trajanja bolesti koju su
karakterizirali vrudica, Zutica, delirij i epilepticki na-
padaji'. Tijekom godina klinicka slika nije se puno
mijenjala, no dijagnosticki kriteriji jesu. Dugo su se za
postavljanje dijagnoze AZ]J kod djece koristili kriteriji

za odrasle $to je izmedu ostalog nuzno ukljucivalo po-
stojanje jetrene encefalopatije. S obzirom na to da pre-
poznavanje i odredivanje to¢nog stupnja encefalopa-
tije posebice u novorodencadi i dojencadi nije jedno-
stavno, a ona i ne mora biti odmah prisutna, PALF
(Pediatric Acute Liver Failure) Study Group postavili
su ulazne kriterije za svoju longitudinalnu studiju koji
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TABLICA 1. DIJAGNOSTICKI KRITERIJTI AKUTNOG ZATAJENJA
JETRE U DJECE

TABLE 1. DIAGNOSTIC CRITERIA FOR ACUTE LIVER FAILURE
IN CHILDREN

Akutni nastup jetrene bolesti bez postojanja od ranije poznate
kroni¢ne jetrene bolesti

Biokemijski pokazatelji o$tecenja jetre

Koagulopatija koja se ne moze korigirati K vitaminom:
- INR 2 1,5 uz jetrenu encefalopatiju
- INR 2 2 s ili bez encefalopatije

INR = international normalized ratio

TABLICA 2. UZROCI AKUTNOG ZATAJENJA JETRE U DJECE
TABLE 2. ETIOLOGY OF ACUTE LIVER FAILURE IN CHILDREN

Etiologija Bolest

Novorodencad i dojencad

Infektivni Herpesvirusi, adenovirus, echovirus, HBV, sepsa
Galaktozemija, tirozinemija, gestacijska

Metabolicki | aloimuna jetrena bolest (neonatalna
hemokromatoza), mitohondrijske bolesti

Ishemija Prirodene sréane greske, asfiksija, miokarditis

Starija djeca

Infektivni HAYV, HBV, HEV, herpesvirusi, sepsa
Liiekovi Paracetamol, valproat, karbamazepin,
) izonijazid, tetraciklini, halotan itd.
Toksini Amanita phalloides, fosfor, ugljikov tetraklorid,
otapala
Metabolicki | Wilsonova bolest, manjak alfa-1 antitripsina
Autoimuni Autoimuni hepatitis (Ce$¢e tip 2)
Ishemiia Prirodene sréane greske, sréana operacija,
) miokarditis, Budd-Chiari
Ostalo Leukemija, limfom, hemofagocitna

limfohistiocitoza

HBV — virus hepatitisa B, HAV — virus hepatitisa A, HEV — virus hepatitisa E

su kombinacija klinickih i biokemijskih parametara, a
isti su se uvrijezili kao radna definicija AZJ u djece te
temeljem njih postavljamo dijagnozu (tablica 1).?

Incidencija AZ] kod djece nije u potpunosti pozna-
ta, procjenjuje se da se u SAD-u godisnje javlja oko
500-600 slucajeva, dok u Hrvatskoj vidimo oko 1-2
bolesnika godi$nje.

Uzroci AZ]J su brojni i ovise o dobi djeteta, no inte-
resantna je ¢injenica da unato¢ opseznom dijagnostic-
kom postupku u gotovo 50% slucajeva uzrok ostaje
nerazjasnjen>’. Kod novorodencadi i dojencadi naj-
¢escisu uzroci AZJ virusi (HSV je definitivno najcesci
te brojne metabolicke bolesti, dok su to kod starije
djece toksi¢no djelovanje lijekova, gljiva ili drugih
kemijskih spojeva te autoimuni hepatitis. Za gotovo
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75% slucajeva toksi¢nog djelovanja lijekova zasluzan je
paracetamol®. U tablici 2 navedeni su uzroci AZ] po
dobi*. Vazno je spomenuti da prilikom trazenja uzroka
AZ] naglasak moramo staviti na bolesti za koje postoji
po mogucénosti ciljana terapija i bolesti koje su kontra-
indikacija za transplantaciju jetre. Zbog brze progre-
sije stanja i nepredvidivog klinickog tijeka cesto se radi
o0 utrci s vremenom.

Klinicka slika

Klinicka slika cesto je u pocetku nespecifi¢na, javlja-
ju se umor, mialgija, bol u trbuhu, mu¢nina i povraca-
nje, a povremeno i vrucica u dotad najcesce potpuno
zdravog djeteta. Zutica moze, ali i ne mora biti odmah
prisutna. Vazno je notirati kada se pojavila. Suptilne
promjene u ponasanju, kao i kvalitativni i kvantitativni
poremecaj svijesti razli¢itog stupnja znak su nastupa
jetrene encefalopatije. Fetor hepatikus razvija se u uz-
napredovalom stadiju.

Iznimno je vazno uzeti detaljan fizikalni status uk-
ljucujuci neuroloski pregled. Osim Zutice koja moze
biti tek suptilna i eventualno znakova krvarenja (pete-
hije, hematomi) pregledom koze moramo ciljano tra-
ziti postoje li znakovi dotad neprepoznate jetrene bo-
lesti koja se tek sad manifestirala, stoga trazimo ksan-
tome, pojacan venski crtez, palmarni eritem, spider
angiome. Pregledom trbusne stijenke utvrdujemo
postojanje hepatomegalije, splenomegalije i ascitesa.
Vazno je i uociti dismorfi¢na obiljezja ili smanjeni rast
kao i postojanje baticastih prstiju te perifernih edema.

U ranom stadiju AZ] pacijent moze imati i potpuno
normalan fizikalni status, uklju¢ujuéi i neuroloski, no
to nas ne smije odvesti na krivi trag razmisljanja da ¢e
to tako i ostati, jer iskustvo nas uci da je nastup klinic-
kog pogorsanja ponekad toliko rapidan da moze do¢i
do smrtnog ishoda u svega nekoliko sati.

S obzirom na to da je etiologija vrlo $iroka dobrom i
detaljnom anamnezom ponekad mozemo postaviti
sumnju na odredeni uzrok. Uvijek moramo ciljano pi-
tati uzima li pacijent redovito lijekove te koje je lijeko-
ve uzimao unazad nekoliko mjeseci ako se radilo o
sporadi¢nom uzimanju. Osim lijekova vazno je ispitati
iuzimanje biljnih i ostalih suplemenata koji se prodaju
i uzimaju bez ikakve kontrole, doimaju se bezopasni, a
mnogi od njih su toksi¢ni. Takoder zlouporaba droge
u adolescenata vazan je anamnestic¢ki podatak, kao i
kontakt s raznim kemikalijama te ingestija gljiva. Mo-
ramo saznati podatke o postojanju jetrene bolesti u
drugih ¢lanova obitelji (npr. autoimune, infektivne ili
nasljedne), kao i o konsangvinitetu roditelja, nerazjas-
njenoj smrti djeteta u obitelji, ucestalim pobacajima
majke. Epidemioloski podaci o nedavnim putovanji-
ma ili poznatim oboljelim kontaktima takoder su
vazni posebno u svjetlu virusne etiologije.
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Dijagnosticki testovi i postupci

Dijagnozu AZ] postavljamo temeljem klinicke slike,
biokemijskih markera i specifi¢nih dijagnostickih te-
stova. Za procjenu jetrenog o$tecenja i funkcije mora-
mo udiniti sljedeée laboratorijske testove: ukupni i
direktni bilirubin, AST, ALT, GGT, AF, GUK, albumin,
PV (INR), fibrinogen, amonijak. Vazno je procijeniti i
funkciju drugih organskih sustava, stoga moramo
ukljuciti i sljedece pretrage: KKS, CRP, ureja, kreati-
nin, acidobazni status, ionogram koji uklju¢uje Mg i P.
Ove pretrage dat ¢e nam dodatan uvid u stanje paci-
jenta, no nec¢e nam pomoci oko utvrdivanja etiologije.
Stoga je potrebno uciniti daljnje pretrage kojima mo-
zemo ciljano potvrditi ili iskljuciti pojedini uzrok:
serologiju na hepatotropne viruse (hepatitis virus
A,B,C,E, EBV, CMYV, HSV) kao i druge viruse (adeno,
entero, parvo B19 itd.), bakar u serumu, bakar u 24h
urinu i ceruloplazmin (kod djece starije od 3 godine),
autoantitijela (ANA, AGLM, LKM-1, SLA), tTg, feri-
tin, lipidogram, imunoglobuline, alfa 1 antitripsin,
urin toksikoloski, aminokiseline u serumu i urinu, or-
ganske kiseline u urinu, urin na reduktivne tvari,
omjer laktat/piruvat iz seruma. Potrebno je uzeti mi-
krobioloske briseve i hemokulture posebice ako je
pacijent febrilan s obzirom na to da su bolesnici s
AZ] podlozniji infekcijama’**. Od slikovnih pretraga
nuzno je udiniti ultrazvuk abdomena i kolor doppler
za procjenu veli¢ine jetre, prisutnost lezija te procjenu
prohodnosti portalne i hepatalnih vena. Pregled oftal-
mologa moze nam pomo¢i kod sumnje na specificna
stanja npr. Wilsonove bolesti (Keiser Fleischerov
prsten prisutan je u 50% pacijenata), nekih metabolic-
ki bolesti (cherry red spot kod lizosomskih bolesti).

Od ostalih pretraga preporuca se inicijalni EEG, ¢ak
i ako je pacijent potpuno urednog neuroloskog statusa
s obzirom na to da se neke promjene manifestiraju tek
subklinicki; primjerice Hussain i sur. su u svojoj studiji
na 19 pacijenata s AZJ u njih 5% evidentirali subkli-
nicke epilepticke napade’. CT i MR mozga potrebni
su ako pacijentovo neurolosko stanje deteriorira za
procjenu prosirenosti edema mozga, nastanka herni-
jacije itd.

U laboratorijskim nalazima bolesnika s AZ] na-
lazimo:

o koagulopatiju koja se ocituje patoloskom vrijed-
nosti PV-a koja se ne korigira davanjem K-vita-
mina, produzenim INR-om i snizenom razinom
fibrinogena

 trombocitopeniju koja je posljedica smanjene
proizvodnje trombocita (zbog manjka trombopo-
etina kojeg proizvodi jetra) kao i povecane po-
tro$nje, no i njihove poremecene funkcije (zbog
povecane proizvodnje prostaciklina i dusi¢nog
oksida)
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« znacajno poviSenje aminotransferaza - 100 -
1000 X N

o konjugiranu hiperbilirubinemiju

 povisenje amonijaka

« hipoglikemiju koja katkad zahtijeva visoke kon-
centracije glukoze za korekciju

 poremecaje u acidobaznom statusu (od respira-
torne alkaloze do mijesane respiratorne i metabo-
licke acidoze obi¢no uz hipoksemiju)

« poremecaje elektrolita (hipo ili hipernatermija,
hipokalemija, hipomagnezemija i hipofosfatemi-
ja), poviSen kreatinin kao znak pojave bubreznih
komplikacija, ureja moze biti visoka (dehidracija,
bubrezna disfunkcija) ili snizena (nemoguénost
sinteze u jetri)

Biopsija jetre kao dijagnosticka metoda u AZJ dvoj-
bena je s jedne strane zbog povecanog rizika za krva-
renje, a s druge strane zbog toga sto je dobiveni nalaz
Cesto neinformativan (npr. masivna nekroza hepato-
cita kojom se ne moze utvrditi etiologija bolesti). Uko-
liko se odluc¢imo za biopsiju jetre, jedna od moguéno-
sti za koju se veze manje komplikacija u smislu krvare-
nja je transjugularna biopsija jetre"*.

Zbrinjavanje pacijenta s AZ]

Prvi korak u zbrinjavanju pacijenta s AZJ je rani
premjestaj u centar koji se bavi transplantacijom jetre®.
Osim hepatologa u lijec¢enje pacijenta s AZJ ukljucen
je multidisciplinaran tim koji se sastoji od intenzivista,
specijalista za metabolicke bolesti, neurologa, nefrolo-
ga, transplantacijskog kirurga i anesteziologa. Zbrinja-
vanje se provodi u jedinici intenzivnog lijecenja gdje je
moguce kontinuirano pracenje bolesnikovih vitalnih
funkcija i neuroloskog statusa. Ucestalost ponavljanja
laboratorijskih nalaza prije svega ovisi o klinickom
stanju pacijenta te moze varirati od jednom, u blazim
slucajevima do cetiri puta dnevno. Nalazi koje mora-
mo Cesto kontrolirati su KKS, aminotransferaze, bili-
rubin, PV, amonijak, kreatinin, elektroliti i acidobazni
status. Pocetno zbrinjavanje uvijek je simptomatsko i
ciljevi su univerzalni — pokusati sprijeciti progresiju
o$tecenja drugih organa minucioznim pracenjem pa-
cijenta i titriranjem terapije. Potrebno je odrzati rav-
notezu tekucine da se postigne adekvatna hidracija i
perfuzija organa, a pritom ne provocira edem mozga,
periferni edemi i ascites, stoga ograni¢avamo unos te-
kucine na 80% dnevnih potreba. Izbor je 10% glukoza
s dodatkom elektrolita, a ponekad su potrebne i visoke
koncentracije glukoze (10-15 mg/kg/min) da bi se ko-
rigirala hipoglikemija, $to onda zahtijeva primjenu
putem centralnog venskog katetera. Teska i refraktor-
na hipoglikemija lo$ je prognosticki znak. U svakom
AZ] preporuca se odmah primijeniti K-vitamin (5-10
mg i.v.) iako je ucinkovitost najcesce slaba, no sluzi
za diskriminaciju niskog PV-a zbog manjka K-vitami-
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TABLICA 3. JETRENA ENCEFALOPATIJA — STUPNJEVI (MODIFICIRANO PREMA (1))

TABLE 3. STAGES OF HEPATIC ENCEPHALOPATHY

Stupanj Refleksi

Raspolozenje/mentalni status

Neuroloski znakovi

I Razdoblja letargije i euforije, zbunjenost, | Normalni ili
poremecaj ciklusa spavanja i budnosti hiperrefleksija

II Zbunjenost, dezorijentiranost, letargija,
neprimjereno ponasanje, nemogucnost Hiperrefleksija
kontrole sfinktera

111 Somnolencija, sopor, inkoherentan Hiperrefleksija
gOVor govor

v Koma Odsutni

na. Svim pacijentima uvodimo i gastroprotekciju stres
ulkusa H2 antagonistima ili inhibitorima protonske
pumpe. Kako je AZ]J katabolicko stanje i kalorijske
potrebe pacijenata su povecane, kad god je to mogu-
¢e provodi se enteralna prehrana, a ako nije moguce,
parenteralna. Preporuca se restrikcija proteina na
0,5-1 g/kg/dan u prisutnosti hiperamonijemije i oprez
prilikom upotrebe lipida ako se sumnja na mito-
hondrijske bolesti ili poremecaje u oksidaciji masnih
kiselina. Primjena NAC-a (N-acetil cisteina) kao po-
tencijalno detoksificirajuceg lijeka nema mjesta u AZJ
osim onom izazvanom trovanjem parcetamolom.

Zbrinjavanje koagulopatije

Koagulopatija je univerzalno prisutna u AZJ, a po-
sljedica je narusene sintetske funkcije jetre. Zabrinja-
vajuca je zbog rizika od krvarenja. Unatoc¢ Cesto dra-
mati¢no niskim vrijednostima PV-a (INR-a) klinicki
znacajna krvarenja susrecemo u <5% bolesnika, a
spontano intrakranijalno krvarenje u <1%, s tim da
rizik krvarenja ne korelira s vrijednostima INR-a (7).
Znacajna krvarenja obi¢no su potaknuta sepsom.

Ono §to Cesto zaboravljamo kada vidimo niske vri-
jednosti PV-a jest da ono mjeri isklju¢ivo razinu pro-
koagulantnih faktora, a ne uzima u obzir i antikoagu-
lantne faktore (protein C i S, antitrombin) koji su u
AZ] takoder snizeni, a vazni su za hemostatsku ravno-
tezu.

S obzirom na to da je prisutan manjak i antigkoagu-
lantnih i prokoagulantnih faktora postignuta je nova
hemostatska ravnoteza koja ponekad moze prevagnuti
u smjeru hiperkoagulabilnosti te izazvati trombozu
(npr. portalne vene)’. Sve to moramo imati na umu
kod postavljanja indikacije za nadoknadu svjeze smrz-
nute plazme, krioprecipitata, protrombinskog kom-
pleksa ili aktiviranog F VII.

Primjena svjeze smrznute plazme radi korekcije vri-
jednosti PV-a indicirana je prije invazivnih zahvata
(biopsija jetre, postavljanje centralnog venskog katete-
ra itd.) te kod krvarenja. Profilakticko davanje se vise
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Normalan ili difuzno
usporen

Teskode pri crtanju likova i izvodenju
intelektualnih zadada, tremor

Generalizirano sporiji,

Ataksija, disartrija pojava theta valova

Generalizirano sporiji,

Rigidnost trifazicki valovi

Vrlo spor, delta valovi ili

Dekortikacija ili decerebracija elektrokortikalna tidina

ne prakticira zbog brojnih $tetnih ucinaka poput pre-
opterecenja teku¢inom, TRALI-a (Transfusion Related
Acute Lung Injury) i TRIM-a (Transfusion Related
Immunomodulation).

Indikacije za primjenu krioprecipitata, protrombin-
skog kompleksa i aktiviranog faktora VII su takoder
invazivni postupci ili krvarenje, njihova prednost je
manji volumen pripravka, a nedostatak visoka cijena
te sadrzaj iskljucivo izoliranih komponenti koagulacij-
skog sustava (npr. protrombinski kompleks sadrzi fak-
tore IL, VII, IX i X, a nedostaju mu antikoagulanti fak-
tori §to moze provocirati trombozu).

hemostatske ravnoteze su tromboelastografija (TEG) i
rotacijska tromboelastometrija (ROTEM) koji nam
daju informacije o vremenu potrebnom za stvaranje
ugruska, jacini ugruska i njegovoj stabilnosti te lizi.
Adekvatni su za primjenu u djece starije od 6 mjeseci
obzirom na dinamiku koagulacijskih procesa koja je u
ranijoj dobi ponesto drugacija od odraslih (7). Sve vise
su u primjeni te temeljem njih moZemo preciznije
donijeti odluku o titriranju terapije koagulacijskim
faktorima.

Nadoknada trombocita preporuca se takoder prije
invazivnih zahvata i kod krvarenja, a preporuka je da
se anemija korigira odrzavaju¢i vrijednost hemoglobi-
na oko 100 g/L da bi se omogucila adekvatna dostava
kisika svim tkivima®.

Zbrinjavanje encefalopatije

Jetrena encefalopatija progresivan je, ali potencijal-
no reverzibilan neuropsihijatrijski sindrom koji se jav-
lja kao komplikacija AZ]J. Ne mora biti odmah prisut-
na, a nekad ostaje neprepoznata jer klinicka slika vari-
ra od suptilnih kognitivnih ili motorickih ispada,
poremecaja spavanja do iritabilnosti, stupora i u ko-
nacnici kome (tablica 3). Patofiziologija nastanka je
slozena i ukljucuje faktore poput hiperamonijemije,
porasta proupalnih citokina u cirkulaciji (IL-1, IL-6 i
TNF alfa) koji uzrokuju povecanu propusnost endo-
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tela i promjene u mozdanom protoku $to doprinosi
razvoju edema mozga, a drugi faktori su jo$ toksi¢ni
ucinci zucnih kiselina i oksidativni stres. Iako se hi-
peramonijemija smatra glavnim ¢imbenikom nastan-
ka encefalopatije, koncentracija amonijaka u plazmi
ne korelira uvijek s klinickom manifestacijom, odno-
sno jednim mjerenjem amonijaka ne mozemo utvrditi
ili iskljuciti postojanje iste’. Zato se preporucuju se-
rijska mjerenja vrijednosti amonijaka uz kontinuirano
pracenje neuroloskog statusa. Edem mozga koji rezul-
tira povecanim intrakranijskim tlakom Zzivotno je
ugrozavajuca komplikacija AZ]J. Zbrinjavanje pacije-
nata s jetrenom encefalopatijom uklju¢uje smanjenje
stimulacije izbjegavanjem svih nepotrebnih interven-
cija, podizanje glave u poviSeni polozaj (30°) zbog
bolje venske drenaze, odrzavanje normotermije i
izbjegavanje hipertermije, upotreba laktuloze ili rifaxi-
mina za kontrolu hiperamonijemije, a ako uc¢inak nije
zadovoljavajudi, intravenska upotreba natrijeva ben-
zoata ili dijaliza. L-ornitin-L aspartat pokazao je obe-
¢avajuce ucinke u primjeni kod AZJ u odraslih, no
njegova ucinkovitost jos nije ispitana kod djece osim u
sporadi¢nim slucajevima®. Ukoliko dode do razvoja
edema mozga, hipertoni¢na otopina NaCl i 20% ma-
nitol terapija su izbora, iako je njihov u¢inak privre-
men. Kontrolirana hiperventilacija provodi se kod pa-
cijenata Cije stanje svijesti zahtijeva mehanicku venti-
laciju. Nema podataka koji bi preporudili terapijsku
hipotermiju kao neuroprotektivnu strategiju u zbrinja-
vanju pedijatrijskih pacijenata s AZJ*. U pracenju bo-
lesnika serijski EEG-ovi korisna su metoda pracenja
neuroloskog stanja. Invazivno monitoriranje intrakra-
nijskog tlaka nosi znacajan rizik od krvarenja, a ne po-
boljSava konacni ishod stoga je njegova uporaba u
djece kontroverzna. Druge metode pracenja poput
transkranijskog doplera i mjerenja promjera optickog
Zivca nisu jo$ u svakodnevnoj uporabi iako daju obe-
¢avajuce rezultate. Kod upotrebe sedativa u pacijenata
s jetrenom encefalopatijom moramo biti oprezni uzi-
majudi u obzir korist sedacije i rizik od maskiranja
neuroloskog pogorsanja’.

Osim neuroloskog sustava AZ] ima devastirajuci
ucinak i na ostale organske sustave poput kardiova-
skularnog (periferna vazodilatacija, niska sistemna re-
zistencija, hipotenzija, smanjena periferna opskrba
tkiva kisikom), respiratornog (plu¢ni edem, hemora-
gija, ARDS), uroloskog (bubrezno zatajenje, hepatore-
nalni sindrom), endokrinoloskog (relativna adrenalna
insuficijencija), hematoloskog (aplasticna anemija),
gastrointestinalnog (krvarenje, pankreatitis- kod tro-
vanja valproatom), imunoloskog (infekcije, SIRS).

Lijecenje
Kod lijecenja pacijenata s AZ] postavljaju se vazna
pitanja: je li uzrok jetrene insuficijencije ljeciv, je li
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moguc potpun oporavak bez transplantacije jetre, koje
je optimalno vrijeme za transplantaciju jetre u takvog
bolesnika, jesu li povezane komplikacije drugih organ-
skih sustava reverzibilne ili ireverzibilne?

Brza dinamika progresije klinickog stanja zahtijeva
veliku angaziranost cijelog tima te spremnost na
promptnu reakciju u svakom trenutku.

Simptomatsko lije¢enje zapoc¢injemo odmah, ukoli-
ko je uzrok lje¢iv uklju¢ujemo i ciljanu terapiju (npr.
N-acetil cistein kod trovanja paracetamolom, aciklovir
kod HSV, kelatore bakra kod Wilsonove bolesti, korti-
kosteroide kod autoimunog hepatitisa itd.).

Artificijelni uredaji koji bi preuzeli sve jetrene funk-
cije do potencijalnog potpunog oporavka poput dijali-
ze albuminima, plazmafereze, MARS-a (Molecular
Adsorbent Recirculating System), ELAD-a (Extracor-
poreal Liver Assist Device), HepatAssist-a nisu poka-
zali u¢inkovitost u smislu ishoda, ve¢ samo kao sred-
stvo stabilizacije do transplantacije?.

S obzirom na to da je u gotovo 50% slucajeva uzrok
nepoznat, a i kod manjeg broja onih kod kojih primi-
jenimo ciljanu terapiju u¢inak nije zadovoljavajudi je-
dina kurativna opcija je transplantacija jetre. Oko 10%
svih transplantacija jetre kod djece u SAD-u provodi
se uslijed AZJ>.

Ishod pacijenata transplantiranih uslijed AZ] losiji je
od onih kojima je u¢injena transplantacija zbog kroni¢-
nih bolesti jetre pa SPLIT baza podataka navodi jedno-
godisnje preZivljenje nakon transplantacije jetre u AZ]J
74% u usporedbi s 88,2 % za ostale indikacije®.

Transplantacija jetre u dje¢joj dobi moze biti trans-
plantacija cijele ili dijela jetre ukoliko je donor odrasla
osoba jer je limitirajudi faktor veli¢ina organa odnosno
tezina donora. Donor moze biti kadaver ili Ziva osoba,
najc¢esce srodnik. Presadak se stavlja na mjesto izvade-
ne bolesne jetre i zato se naziva ortotopi¢na. Potrebno
je provoditi dugotrajnu imunosupresiju uz dozivotno
pracenje.

Pomoc¢na parcijalna ortotopi¢na transplantacija
jetre — APOLT (Auxiliary Partial Orthotopic Liver
Transplantation) — postupak je kojim se uklanja samo
dio nativne (bolesne) jetre, dok ostatak ostaje in situ uz
presadivanja dijela donorske jetre pa tako pacijent ima
dio ,,stare” i dio ,,nove” jetre. Ideja je da presadeni dio
jetre pruza privremenu podrsku i preuzme funkciju
dok se nativna jetra ne regenerira. Imunosupresija se
postupno ukida i pritom dolazi do spontane involucije
presatka koji se smanjuje i fibrozira dok nativna jetra
preuzima funkciju kompenziraju¢i gubitak u veli¢ini
presatka. Ponekad je potrebno kirurski odstraniti
presadak u slucaju stvaranja apscesa’. Pracenje stupnja
regeneracije nativne jetre provodi se CT-om mjereci
volumen nativne jetre i presatka te hepatobilijarnom
scintigrafijom imidooctenom kiselinom (HIDA) za
procjenu funkcije obiju polovica jetara. Iako je tehnic-
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ki zahtjevnija od klasi¢ne transplantacije jetre u centri-
ma koji su se izvjestili u tom postupku pomo¢na parci-
jalna transplantacija smatra se sigurnom opcijom koja
ima veliku prednost jer vecini prezivjelih omogucuje
zivot bez imunosupresije'’.

Iako je transplantacija jetre Cesto jedina kurativna
opcija u AZ]J, jos uvijek nema optimalnog prognostic-
kog modela koji bi nam pomogao oko odluke kojem
pacijentu i u kojem trenutku transplantirati jetru,
stoga nam ostaje individualna procjena temeljena na
klinickoj slici, laboratorijskim nalazima, eventualnom
poznatom uzroku i kontraindikacijama (nekontrolira-
na sepsa, ireverzibilni edem mozga s hernijacijom,
teSka multiorganska mitohondrijska bolest)'"'2.

Zakljucak

AZ] rijedak je i Zivotno ugrozavaju¢i multiorganski
sindrom ¢ije zbrinjavanje je izazovno te zahtijeva pra-
vovremeno prepoznavanje i zbrinjavanje svih oceki-
vanih sekvela.

Jetrena encefalopatija ucestala je i devastirajuca neu-
roloska komplikacija koja uvelike utjece na konacan
ishod. Rano upucivanje u transplantacijski centar nuz-
nost je u zbrinjavanju takvih bolesnika.
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