Vaiky aminio kepeny
funkcijos nepakankamumo
oydymas ekstrakorporine
detoksikacija

V.Burokiené
V.Karmanovas

VUVL chirurgijos klinika I ARDS




Uminis kepeny funkcijos
nepakankamumas

m Tai aminé kepeny disfunkcija ir encefalopatija,
iSsivyscCiusi vaikui per 8 sav., kuris neturéjo kepeny
ligos pozymiy

m Pagal laika nuo geltos atsiradimo iki encefalopatijos
skiriama:

= Hiperaomus- 7 dienos
® Umus- 8-28 dienos
= Poumis- 5-28 savaités

m [Simtis- iminiai apsinuodijimai- ligos eiga Zaibiné 1-3

paros




Uminis kepeny funkcijos
nepakankamumas, patofiziologija

m Umi hepatocity nekrozé ir staigus hepatoceliulinés
funkcijos netekimas

m Pazeistos sintezes, ekskrecijos ir metabolizmo
funkcijos:

m Bakterijy translokacija, endotoksemija (C450
depresija), makrofagy aktyvacija, citokiny
atsipalaidavimas, uzdegiminés kaskados aktyvacija,
kraujotakos sutrikimas, audiniy hipoksija, DODS




Hepatiné encefalopatija (HE)

= Esminis kepeny nepakankamumo pozymis

m Grjztamas CNS disfunkcijos sindromas,
pasireiskiantis elgesio mastymo, motorikos,
samones sutrikimu iki komos biisenos

m Tiesiogiai koreliuoja su kepeny pazeidimo lygiu
ir amoniako koncentracija kraujyje

m 80% nustatoma smegeny edema

B MirStamumas 60-80 %



Hepatiné encefalopatija, stadijos

m Mieguistumas, neaiski kalba,
L NH3 sutrikusi démesio koncentracija
sulétéjusi reakcija

NH3 m Apatija, rasysenos sutrikimai,
ranky tremoras, pokyciai EEG ir
KT

m Miega visg laika, iSlike ragenos,
6} NH3 sausgysliniai refleksai, pokyciai
EEG ir KT

m Koma, néra reakcijos j skausma,
NH3 iSnykes ragenos refleksas, pokyciai
EEG ir KT




Uminio kepeny nepakankamumo
prieZastys
® Virusai- A,B,C,E hepatitai, CMV, EBV ir kt

m Toksinai- acetaminofenas, Fe, grybai, anglies
tetrachloridas ir kt

® Metabolinés- jgimtos metabolizmo ydos, Wilsono liga,
Rejo sindromas

m ISemija, hipoksija- Sokas, miokarditas, jgimtos Sirdies
ydos

B Idiosinkrazinés reakcijos- fenitoinas, valproiné ragstis,
halotanas

m Infiltracinés- navikai, histiocitozé




Uminis kepeny nepakankamumas,
klinika
Encefalopatija, smegeny edema, padidéjes IKS
Koaguliopatija, DIK sindromas, hemoragijos
Hemodinaminis nestabilumas
Kvépavimo nepakankamumas
Inksty funkcijos nepakankamumas- HRS
Gili hipoglikemija
Rugsciy sarmy disbalansas, laktatemija

Sepsis, DODS (imunodeficitas)




Uminio kepeny funkcijos
nepakankamumo gydymo principai

® Nuodugniai iStirti, diaghozuoti, skirti specifin
gydyma
m Laiku siterpti ir nutraukti “ydinga rata:
]

m Kraujo valymo ir inksty pakaitinés terapijos
metodai tesiant palaikomajj gydyma



Kraujo valymo ir inksty pakaitinés
terapijos metodai

m Plazmos pakaitiné terapija (PPT)

m Karbohemopertuzija (CHP)

m Pastovi veno-venineé hemotfiltracija (CVVHF)
m Peritoniné dialize (PD)

m Hemodialize (HD)

B MARS- molekuliné adsorbciné recirkuliaciné
sistema



Uminis kepeny nepakankamumas,

musy duomenys

Cyelyse srsinele! Lig. |(PPT+ |PPT |CVVHF
Etiologiia sk. CHP |+ PD |it/ar PD
Hepatitas B 3 ) 1
Neaiskios etiologijos hepatitas 3 3
Rejo sind. 1 1
Amanita phaloides 3 i 1
Jg.metabolizmo ydos 2 2
Apsinuodijimai 2 1 1
Viso 19 10 6 3




Uminio kepeny nepakankamumo
oydymo EKD rezultatai
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Mirties priezastys ir etiologija

m Pavéluotas kreipimasis- 3-4 HE stadija

m Kraujavimas i8S virskinamojo trakto, DIK

m Koma 3-4 balai, smegeny zutis (KT ir EEG)
s Hiperamonemija (250- 565 pmol/1)



Mirties nuo uminio kepeny
nepakankamumo priezastys

B Jgimtos metabolizmo ydos- 2

B Apsinuodijimai Zalsvaja musmire- 3
B Rejo sindromas- 1

m Intoksikacija acetaminofenu- 1

Gydymo trukmé RITS- 1-3 paros




EKD metody efektyvumas
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Siuolaikiné imaus kepeny
nepakankamumo gydymo metodika

MARS- molekuliné adsorbciné recirkuliaciné sistema

Sukurta 1993m., pasaulyje Siuo metu 3300 pacienty
atlikta 16000 procedury, vyksta klinikiniai tyrimai

Aparato kaina 150.000 lity, vienkartinés sistemos kaina
12.000 lity

Reikalinga papildoma HD ar HF aparatiira

Pagrindinis principas- albumino detoksikacija




MARS® albumin dialysate dialysis
membrane membrane

biond frc;m

\patlent

haemofiltration/
haemodialysis
circuit

anion activated
exchange resin charcoal




Isvados

Musuy skyriuje jvaldyti EKD metodai ir turima aparatura leidzia
pritaikyti “frakcine” MARS sistema pigesnemis sgnaudomis
gydant umin| kepeny nepakankamuma

Ypac svarbu laiku pradeti taikyti minetus metodus. Laiko
faktorius yra svarbiausias gyvenimo prognozei

Optimaliausias laikas EKD metody pritaikymui kai:

Jusy klinikinis atsargumas ir musy pastangos gali zymiai
padidinti vaiky serganciy uminiu kepeny funkcijos
nepakankamumu iSgyvenamumag
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