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Bdng 1. Tiéu chudn PALFSG

BANG 1. Tiéu chudn PALFSG — Théa mén di 3 tiéu chudn sau
Bénh gan cap khing El:'r_b.!:'lng chirng cda bénh gan man
Bing chirng sinh héa tén thurong gan ndng
RS koan ddng man khéng digu chinh dirge v vitamin K
* PT = 155 hodc INR = 1.5 wiri bing chirg bénh by ndo gan hobo
= PT 2 205 hodc INR > 2 o hodic khdng of bénh ndo gan

IR intermEional normadized retio:; PALF S0 Pedigimic Acaic Liver
Fahire Sudy G,

**Tiéu chuin tham khio tir uptodate
Rdi loan chirc ndng gan cdp & tré em dwec dinh nghia vii sir hién dién cda 3 tiéu chudn sau:

e Khéi phait cip tinh - Suy gan khéi phat cdp tinh trong vong 8 tuin biéu hién bénh
gan/lim sing & bénh nhin khéng cd bing chirng bénh gan man trwéc dé.
» Bing chirng sinh héa cia tén thuong gan cip (1 hodc ca 2 tiéu chudn):
o Ton thuong té bao gan - AST hodc ALT > 100 IU/L
o Rai loan chirc ning dudmg mat - Bil todn phin > 5 mg/dL (85.5 umol/L); Bil
truc tiép hodc lién hop > 2 mg/dL (34.2 umol/L), va/hodc GGT = 100 IU/L.
o Rdiloan déng mdu - dai ding sau khi cho vitamin K duirge dinh nghia nhur sau:
o PT = 15s hodc INR 2 1.5 véi bang chimg bénh nao gan (HE)
o PT z 20s hodc INR = 2, c6 hodc khing c6 bénh nio gan. HE khéng can néu rdi
loan déng miu nang vi nd kho dinh gid & tré em va oo thé khong biéu hién lim
sang cho dén giai doan cudi cia bénh.
Biéu hién lim sang

Biéu hién lidm sang cia PALF dya vao tudi va nguyén nhin. Thuimg 13 mdt pha tién triéu viri
cdc triéu chimg khéng dic hiéu nhr mét mai, bubn ndn, tién sir st thit thuwiémg (thinh
thoang). Bira tré c6 thé durge kham va digu tri hd tro hodc diu tri theo kinh nghiém ma khdng
cdi thién. Co thé khing phat hién bénh Iy gan cho dén khi vang da rd rang trén lim sing, hodc
cdc xét nghiém chirc ning gan xdu di.

Bénh sir quan trong

Héi vé vang da, cic thay ddi hanh vi hodc chi ¥ o6 thé phdn dnh dién tién HE (bénh nio gan).
Ngoai ra cic thing tin bénh sir cin khai thic lién quan dén nguyén nhin thudng gip trong
bang 2. Cic nguyén nhin khic nhau theo tudi va tién sir
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Bang 2. Cac khia canh quan trong trong dinh hwdng nguyén nhin

BANG 2. Nguyén nhan quan trong gy PALF

Mguyén nhan

Théng tin thén sir

FhESm trdng

MES dbc

Bank tyr midn
Chuyén hda

D lich gan day

Tiép wic ngwrit bénh

Ding thudc ké toa va khéng ké toa

Théo dufgre

Tién sir tiém chich ma ty

An ném hoang dai

TiEp xuc vl cd hda chit céng nghiép

Tién siF gla dinh cd nguwdi mic bénh ty mign
Tign si chgm phat trign tinh than van dHng
Tign s gia dinh of ngudn m&c bénh Iy Ean
TiEn s gia dinh cd sdy thal mudn hodc tre
il N mat sdmn

Cac dot rdl loan tri giac hodo o i8n

PALFSC Podiatric Acule Liver Fmlure Study Croup,

Cic diém gquan trong trong thim khim

Thim khim cd thé binh thwirng trong giai doan sém cila ALE. Tuy nhién, ban diu, thim kham
thiin kinh diwrere thure hién dé danh gid tri gidc (eg, chi ¥, 14 1in, dinh hudng) va thin kinh (eg,
phin xa bisk, diu babinski) biéu hién cia HE. Cic ddu hiéu thim khdm bénh gan man li cin

thiét va c6 thé dinh huréng theo hé co quan (Bang 3).

Bang 3. Cdac biéu hién tham khdm goi y bénh gan man hodc trrde do

do

BANG 3. Cac tridu chimg thim khdm goi ¢ bénh gan man trisde

H& oo guan

Céc diic difm thim khim

Toan trang

Bumng

Cor wurotng khap

D&

Cham ldm

BO mat bt thiebmg

Gan [4ch to got y tdng 4p cira
Bing byng

Npdn tay dil trdng
¥anthomas

Tudn hoang bang hd

Phi) ngoai bidn

Bang 4. Banh gia lam sang, xét nghiém va ddanh gid chin dodn PALF




BANG 4. Panh gid [3m sang, xét nghiém va danh gid chdn dodn trong PALF

xét nghifm ban gy khing phy thugs vao

iy tudi

Chifc nang gan

Danh gid da o quan

Tén thuong gan

Tan sudt ddnh gid
HE

MG 30 phot
pAS] B0 Ehi

midi 2 gics

Pildi 4 gidr
PADI & iy

PAGI 8 gl

RADI 12 gidy

PT/INR
Rilirulin (fodn phan va phin doan
Protein todn phan va albumin

NH3

Glucose

BMP + Ca, Mg, P
CBC+PLT
Armylase wa lipase

Ehi mau (finh mach hodc ddng
mach]

ALT

AST

GGET

Ferritin

HE & 0-1 HE a4 2

Khidm than kinh
Khdm thin kinh
Sinh higu
Sinh hegu

Dpxtrostik
Dextrastik, BMP,
Mg, NH3, CBC,
Dextrostik, BMP, Mg, NH3, chic nang gan

CALC, chifc ndng gan

HE a& li-F
Kham than kinh

Sinh higu

Dextrostik, BMEP,
Mg, NH3, CBC,

Chirc ndng gan

Tast chiin dadn theo s tudi Khuyin cio theo tudi
3 man b
Mghi ngir nguyén nhan khuyEn céo test PCR <3 ma LY
Mhilm herpes todn thin Herpes trong miu 5 X
2 A arning acid huyét thanh L] .
Chu trinh ure; cac rii yEL
loan chuy&n hia khac Farritin i
Sang lgc GALD Lactate; pyruvate X %
Sang lgc bénh ty tha acylcamiting huygt triong X |
Khidm khuyt FAD succinylacetone nigu
Aming acid huydt thanh *
Whigm EV todn than PCR EV mau ' %
MEd 36c acetaminophen
Nang 40 acetaminophen i
]
Viermn gan A HAW IgM %
igrm gan B HEsAg %
Mhidm EBY EBW VCA Igh holic PCR i
Bénh by mikn ANA y
Anti-emoath muscle Ab g6 L1
. Ceruloplasmin |
Bé&nh Wilson Bang nidu 24 gid .
i
TiEp miic DILL/HDS
u o K K
Galactosamia vi Tién sir diing thudc ‘
tyrosinemia Xae nhan k8t qud shng loc ser

ViEm gan B o tré s sinh

Mhidm virus

HLH

Of dang geai
phu/mach mdu

Mhigm triing

sinh

Xdc nhan vigm gan B huyst
thanh me

Tast virus adeno, EV, HHW-G
Paryovirus, clm

ILZR, ferritin, trigheeride
518y dm bung

Ciy midu




Lwu do: Quan ly chung cdc bénh nhan thoa cdc tiéu chudn PALF

Bénh nhan théa man tiéu chuan PALF

-2 N

Tiép tuc chdm sdéc hd tro, xét nghiém
chan dodn, va diéu tri

Lién h&/chuyén sang trung tam ghép
gan nhi khoa cé kinh nghiém

! A

Bang chirng cha:

-Bénh ndo gan

-Roi loan huyét dong

-Ha dudng huyét

-Réi loan chirc nang da co quan
(suy than hodc suy hd hip)

Nhap ICU, cham soc hé tro, xét nghiém chéan

dodn va didu tri

Chuyén l&n ting dé ti€p tyc didu tri
ndi khoa




BANG 5. Chan dodn va chién lwgc didu tri cic bién chimg thuémg gip trong PALF

Bién ching Chdn doén Didu tri
Dich va dién giai Theo déi *  Duy tri glucose mau tir 50-120 mg/dL
Tang/giam dwémg * Catdng va giam duing huyét déu lién quan dén bién chirng
huyét *  Ha duwing huyét sdu co thé goi y cac khiém khuyét chuyén hoa va nén lam thém cac xét nghiém bao
gom NH3, lactate, amino acids huyét thanh
o Truyén duwing véi tée dd 10-15 mg/kg/phit va ndng dd glucose c6 thé trén 20% dé duy tri lvong
dwémg thich hop
Tang/ha natri mau Theo doi *  Duy tri lvgng natri 2-3 mEq/kg/ngay
*  Diéu trj ha natri mdu khi bénh nhan c6 triéu chirng hodc Na < 120 mEqg/L
®  Duy tri Na tir 145 - 155 mmol/L ¢ thé cai thién ting dp luc ndi so nhung chi tam thdi va nén tranh
ting Na mau
Ha phospho méau Theo ddi * Ha P mau la thuimng gap va nén digu tri dé gilt nong dd huyét thanh trén 3 mg/dL
Bang bung Tham kham, hinhanh | » Thwéng do gidm albumin, qud tai dich, va nhiém tring
hoc (siéu am, CT) *  Diu trj yéu t& thic ddy néu phat hién ra

Han ché dich
Dung loi tidu trong nhitng truéing ho'p dai ding hodc céc bién chivng qua tai dich (suy hé hép)
Loi tiéu tich cure o thé thic ddy HRS

HE va tang NH3 mau

Tham kham, EEG, CT

Pigu trj ho tro

Nam d3u cao 30 dd
Phong yén lang, khong co tiéng Bn
Giam thigu hit ndi khi quan néu d3t dng

Pidu tri thudc

Xem xét giam lwgng protein an vao xudng 1 mg/kg

Lactulose 0.5 cc/kg/ligu 1&n dén 30 cc/lidu; didu chinh dé di ngoai 2-4 fan/ngay; mbi trwdmg acid trong
long rudt thic ddy chuyén hda NH2 duoc hé vi khudn & rudt tao ra thanh NH4+, do dé lam giam hip
thu & rudt.

Rifaximin lam thay d&i hé vi sinh dudng rudt va giam téng hop NH3; hiéu qua trong duong vai
lactulose & ngudi Ién, nhung di liéu con it i & tré em

Cac nghién clru con tranh cai vé hiéu qua L-ornithine-L-aspartate & ngudi lén, nhung chua cd nghién
civu thoa dang & tré em.

Xem xét digu tri khdng sinh theo kinh nghiém va cac thiét bi ho tro extracorporeal.

Cac yéu t thiac ddy bing phat bao gdm: sepsis, shock hodc tut huyét dp, xudt huyét tiéu héa, suy than, rbi




loan dién giai

Phi ndo CTndo Theo dbi ICP:
Theo doi ICP * Bénh nhin hon mé giai doan Ill hodc IV
Siéu 3m ONSD * Can thd may

s EEG volslowing

s« Tang NH3

® CT co hinh anh phi ndo

s Xudt huyét 13 bién chi*ng ding so nhat trong dat bolt xam lan

* Cac danh gia khong xam 13n bao gdm ONSD, NIRS, TMD va TCD

Muc tiéu chung:

 On dinh hodc cai thién ldm sang

= |CP < 20 mmHg

*  Duy tri ap lyc twdi mdu ndo > 50 mmHg O tré dudi 4 tudi, > 55 mmHg O tre 4-10 tudi; va > 60 mmHg &
tré trén 10 tudi

Digu tri dac hiéu

* Ha thdn nhiét (nhigt do trung tdm 32-330C) durgc bao cao la cai thién két cuc o mdt s0 case series,
nhung khdng cho thiy lgd ich trong hai thir nghiém ngiu nhién.

+ Indomethacin duwoc nghién cltu vai dac tinh khang viém, nhuwng mai ban tam I3 nguy co chay mau va
ddc tinh 1&n thdn

» Tang thong khi dé giam CO2 dudi 34 mmHg. Nhung co thé dat bénh nhén vao nguy co thidu oxy mau.

s Piéu trj ting ap lyc thdm thau

o Manitol 0.5-1 g/kg. C6 thé diung qua dudng truyén ngoal bién. Co thé gdy loi tiéu, theo ddi cin
than tinh trang huyét déng. Khdng c6 lgi ich nao khac ngoai ap lwc thdm thau huyét thanh > 320
mOsm/kg
o Nudc mudi wu tri'ong (2-23.4%) dé duy tri natri huyét thanh tir 145 dén 155 mEg/L.
RGI loan ddng mau Tang INR s Vitamin K repletion - Xem xét duéng tinh mach

Giam y&u td Vv va Vil
Giam fibrinogen

¢ FFP va/hoéc tiéu cdu trong truémg hop chay mau hoat dong hodc thi thuat xdm l&n

¢ Tranh ding FFP v tiéu cdu chi dé diéu chinh INR hodc cai thién sd lurong tiéu cdu khi khdng cd chay
mau vi truyén ca hai ché pham déu lién quan dén ton thuong phdi va qué tai dich

¢ Cryo trong truéing hop fibrinogen thap (eg, < 100 mg/dL)

«  Y&U S VI t&i t8 hop duwere ding d€ digu chinh INR trude khi d3t theo ddi ndi so. N6 rat dit va nguy co
hinh thanh huyét khdi

*  Protein pro va anti-coagulant déu bi depressed, TEG (thromboelastography) thuémg binh thuéng, mac




di tinh trang ting déng hodc giam dong cd thé xudt hién.

Tdn thuong than Tigu chudn RIFLE ¢ Lidu phép digu tri thay thé than li&n tuc (CRRT)
Giam thanh thai
creatinine
Giam lwong nudc tidu
Mhiem tring Cay duong tinh MNéu thay ddi trén 13m sang hodc sinh hoa, ciy mau va cdy ndi khi quan, néu d3t NKQ nén dugc thue hien

va ding khéng sinh phd rfng cho dén khi kit qua cdy vE dm tinh

R loan huyést dong Sinh higu khdng dn * Xem xét ding van mach dé duy tri huyét dp theo tudi

dinh: o NE I thubc dugc Iva chon & ngudi lom

» Tyt huyét ap o Vasopressin ligu thap (1-2 dom vi/gid) nén dugrc xem xét néu NE cin escalate
« Tim nhanh

* Bat thurng

ECG/echo




BAMG 5. Dénh gis bEnh nlo gan

B vt tré n [ 4 tudi)

Wre dio Tri giac

Phan xa

D&u thin kinh

Thay dci EEG

Sim |Glal doan 1
¥a 2] reversal, khang chil ¥
Hhy (glai doan 3] Mgl ga, sirng 30,

chi ght

Hin mi, dap g win
kich thich dau hoac
khing dag (g

B vl bk e > 4 fuidhi

Mugn (gias daan 4|

Khoc khong da duroic, sleep

Khang tin cay/binh thuang

hode tang phan
Ehding tim cly-cd thé
giam, maz, hodc ting

Khang tin cdy-od the
giain, mat, hode tEng

kha de kham. Dap img

cdh Ehié chim
Khé @& khdrm. Gidm dép
cmg dén v kich thich bin
ngoai

GEng cirng mat wamat nio

Binh thuomg kodc hoi cham

Bt thurtmg wong ren nhe
b wira ki thea sdng chim

Gidm bign dd ndng hobe cham

Kiire AG Cam wic va Tri giac

Phan xa

Diu thin kinh

Thay d8i EEG

Gd 1, tien tridu Moad swing: ung

Rien tay, khding vist lay

Birh thireng holc sang

Binh thudng hode ting

hd i cham lan toa

phanftrim carm; hoi e
I&n; chijm; 16d thi; nd
13p; réll logn gidc ngl

Giai doan 2 Thilt didu. thilk ngdn Bt tharrng, sdmg chlm

Dién tign tir Stage 1: o Tang phan s

ener; i U vira; hank vi b Eh
khidng thich hop; téw
v khdng ty chi
Giai fioan 3 Lii lan; ngis nhidu nhung Tang phan xa Ca cimg B3t thuing, sdng cham

wan dap img v kich toan the
thich; ndi rhdm

Co dap irngfkhong v
kich thich dau

Gial doan 4, hin mé Thirimg la mat GAng cimg mat vo/mat nda Bat thuing, song rat cham

Réi loan dong mau,/Chiy mau

Ca PT va INR d&u ting trong PALF va |3 marker trong rdi loan chirc ning t€ bdo gan n3ng.
Piéu ddng lru ¥ 13 bat thwrérng trong tdng hop cic markers niy khong dong nghia véi nguy cor
chdy méu trong PALF vi ¢ protein tién déng (eg, yéu td V, VI, X vi fibrinogen) va cic protein
khéng déing (eg, antithrombin, protein C va protein §) déu gidim. Mdt s8 tré cd thé cd biéu hién
cila tinh trang ting ddng (eg, huyét khdi tinh mach clra). Digu tri ban diu nén xem xét sur cdi
thién cdc bit thwirng thiing qua chi dinh vitamin K lidu theo tudi va ¢in ndng (tir 1 mg & tré
nhii nhi dén 10 mg & tré vi thanh nién). Diéu tri vitamin K dwirng udng khong ding dé diéu
chinh INR trong PALFE Thay vao d6, diing dwimg tiém dudi da. Vitamin K tiém bip hodc tinh
mach cling dwee diing nhung hiém hon vi céc tic dung phu nghiém trong tigm an. RGi loan
déng miu do thiéu vitamin K nhanh chéng dwge digu chinh sau digu tri. Néu rdi loan déng
maiu dai ding, nd luc “digu chinh” cic bit thiérng déng méiu bing huyét twong twoi (FFP)
hodc cic ché phdm tién déng (procoagulation) nhin chung nén tranh. Truyén plasma gidp cdi
thién cic chi s8 xét nghiém nhung khing cho thiy led ich khi ding du phong va b thé gop
phéin giy qua tdi dich. Hiu hét cdc trung tim sé truyén huyét twong vi/hodc ti€u cu trrdre
khi thue hién thi thuit xim Idn, nhir sinh thiét gan hodc dit theo dai ICP, hodc trong bénh
cinh chidy méu giy de doa tinh mang. Gidm tiu ciu lién quan dén tiéu thu hode fre ché tiy
xwrong.

Tén thirong thin

Cdc nguyén nhin giy rdiloan chirc ndng thin trong PALF 14 thwémg gdp lién quan dén AKI do
ddic tinh cdc thudc (eg, NSAID) l&n thin hodc tut huyét dp toan thin thir phit do sepsis hodc



Dich va dién giai

Khéng 6n dinh tim mach, bu dich hai sirc hodc dich keo nén dwoc wu tién. Néu khong can bu
dich héi sirc, téng dich truyén nén bit diu han ché khodng 90% dich duy tri dé tranh qua tdi
dich. Dich khéi dau véi glucose vu trireng (D10) pha % nuwdéc mudi sinh 1§ va cung cdp 15
mEq K*/L. Dich c6 dién gidi nhu Ringerlactate nén tranh. Téc dé truyén dutmg cao dén 10-
15 mg/kg/phit theo cdn ndng ly twdng c6 thé cin dé on dinh dutrng mau (tir 90-120 mg/dL)
va thudrng can truyén dung dich glucose wu treong qua tinh mach trung tim. Ha Phospho
mdu sdu va can bo sung P dé duy tri nguwéng trén 3 mg/dL. Qua tii dich cé thé tich tu & phai
va phii ngoai bién, bing bung va phii ndo, trong khi thiéu dich cé thé thac ddy hi chimg gan
thin, tén thuong thian cdp, bénh ndo gan dién tién xdu di va tut huyét 4p.

Bénh ndo gan va tang NHz mau

T4t cd tré PALF nén dwoc ddnh gid bing chimg va mirc d6 ndng clia bénh ndo gan (HE) theo
Bdng 6. HE 12 thir thich trong ddnh gid va c6 thé khéng rd rang trén ldm sang ddc biét 13 & tré
so sinh va tré nhd. Thay doi tri gidc do bénh ndng, mét bl chuyén hoa, bt thwing dién giai,
khéng 6n dinh huyét ddng; tuy nhién, x4c dinh HE van 13 tiéu chudn vi sy hién dién cia né va
mirc dd gitip dinh huéng ddnh gid 1dm sang (Bing 4). NHz 75 umol/L 1 nguérng hiém xudt
hién ting 4p luc ndi so. Nguoc lai, NHz > 100 umol/L & thivi diém nhip vién du dodn phat
trién HE ning, va néng dd > 200 umol/L lién quan nhiéu dén thoit vi ndo. Do d6, diéu tri ndi
khoa véi dich lam gidm NH3 thwérng duoc mé td (Bang 5). Lactulose c6 thé vu thé hon
Rifaximin do co ché tdc dong va thévi gian tic dung 1dm sang ngin; tuy nhién khong cé dir liéu
tuyét d6i cho thdy tdc dung hodc két cuc.

Phu nio

Phii ndo (CE) gdy tdng dp luc ndi so 1a bién chirng cia ALF giy de doa tinh mang va 1a cdc sy
kién dién tién sau cing lién quan dén HE. N6 thudmng gdp nht & nhivrng tré HE ning (dé 111 va
1V), va ¢6 thé dién bién nhanh chéng. NH3 > 200 umol/L 14 yéu t& nguy co tir vong va c6 thé
biéu hién ldm sang véi bat thwdng dong ti, ting huyét dp kich phat, ting phan xa va babinski
dwong tinh. Phiu thudt 12 phwong phdp nhay nhit dé phét hién ICP nhung dbng thdi cling
mang lai nguy ce cho bénh nhin vi tinh trang réi loan déng mau gdy bién ching chdy mau
duwrge ghi nhén tir 10% dén 20%. Pién ndo db dwoc chi dinh trong trudmg hop cd bat ky con
git co (myoclonus)/gidng co giat, hodc tri gidc dot ngot dién tién xdu di. H6 tro huyét dong
vi¥i dopamine hodc norepinephrine dé dam bdo dp luc twdi mau ndo theo tudi.
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xudt huyét. Vi PALF nhin chung gip & tré em dwoe cho 13 ¢6 tién sir khde manh tredre dé, hilu
hét tén thwong thin dwoe cho 14 cdp tinh vd phuc hdi duge. Bénh nhin cin veno-venous
hemofiltration lién tue hode didu tri thay thé thin dé& duy tri cin bing dich khi chire ning thin
suy. (f nhitng bénh nhén réi loan chirc ndng than thir phat do hdi chitng gan than, phuc hbi
song song viri cdi thién chirc ning gan.

Nhiém tring

Bénh nhin ALF ting nguy cor nhiém tring vi khudn va sepsis do rdi loan chire ning hé mién
dich. Bing chirmg nhiém triing md nhat, nhw tim nhanh, chdy mau (eg, tiu héa, phdi), gidm
lwreng nueére tidu, hodc rii loan tri gide. C6 thé khong sét. Nén lAm cdy mdu néu bit ky bing
chirng nio god ¢ dién tién lim sing x3u di va bit diu khing sinh khi bin tim dén sepsis trén
lam sidng.

Rii loan chirc ning tim mach

Nhi#u bénh nhin tdn thweng gan qua mire sé phat trién tinh trang rdi loan huyét dong khéng
do bién chimg nhiém tring. Nong dd cytokines huyét thanh gdp phiin giy gidn mach hé thdng
v rii loan chire ndng tim. Tut huyét 4p c6 thé dnh hwedng x3u dén twéi miu ndo va nén trinh.
Siéu dm tim cd thé hiru ich trong ddnh gid cung lrong tim va triromg lee mach mauw. Suy
thirgng thin dwroe mé td & ngwiri lém va nén direre xem xét trong bénh cinh tut huyét dp khing
tri.

Ho troe dinh dwirng

Bénh nhin PALF khi niing di héa vi ¢in nhidu ning lwong hon nhu ciu co bin. Nudi duéng
dwivng rudt thwirng dwrge wu tién hen TPN, va cd sonde mii da day hodc sonde mii hing
trang nén diroc xem xét trirére TPN. TPN b thé ciin d€ cung cip tdi da lweng calo v thé tich
tdi thidu dwa vao tinh trang dich hodc néu kiém soédt dwidrng thé trér thanh vin dé. Trong
truirivng herp TPN, han ché protein (1g/kg) hing ngiy 6 thé dwoe xem xét néu b ting NHs.
Ngoai ra, lipid nén ding trir khi nghi ngér ¢6 ri loan oxy hda acid béo hodc bénh Iy ty thé.

NGUYEN NHAN THEO CO* CHE TON THIFO'NG GAN, BDAC BIEM LAM SANG VA DIEU TRI

Cac nguyén nhin giy PALF c6 thé dwee chia thinh nhiém tring, mién dich, chuyén hda, ngd
ddic/lign quan dén thudc va phin theo dd tudi. Tuy nhién, khiing tim dwee nguyén nhin chiém
ti 1é khodng 30% - 50% cac trurdrng hop.

Trung gian mién dich

Rdi loan digu hda mién dich gdp phin vio co ché bénh sinh trong nhigu tn thweng gan i tré
em. Diéu quan trong 13 sur hién dién cia khing thé ty mién den dbe khing dic hidu va b thé
bi&u hién trong nhigu bénh Iy khic, thidmg gip nhit 13 Wilson, tn thwrong do thude va khong
xidc dinh. Phat hién cic réi loan mién dich gy phét trién tinh trang PALF 13 quan trong dé
digu tri lidu phip mién dich hiéu qui & nhitng bénh nhin nay.

Viém gan tir mién /Suy gan cdp khang thé tr mién dwong tinh



Céc markers huyét thanh hoe lién quan dén bé&nh gan tir mién bao gbm ANA, SMA (smooth
muscle antibody), va LKM (liver-kidney microsomal) dirong tinh & 28% tré ALF vi chin dodn
AlH (viém gan ty mién - autoimmune hepatitis) nhin chung dwoc xem xét & bt ky bénh nhin
nao ngoai giai doan so sinh biéu hién suy gan cip. Corticosteroids cd thé gidm thiéu tén
thweng gan & nhigu bénh nhin va trong khi didu tri steroid khing cii thién t 18 sfng sit &
nhitng tré dwong tinh khédng thé tr mién, nhung cdi thién két cue & nhirng bénh nhin phin
nhdm dwee chin dodn AIH.

Acetaminophen

APAP (acetaminophen) 13 mdt trong nhitng nguyén nhin thwimg gip nhit do thudc, vin 13
nguyén nhan thwdmg gip giy DILI [drug-induced liver injury), va la nguyén nhin thudmg
dwoc xic dinh nhigu nhit gy ALF & tré em. Hai bénh cdnh 1dm sang lién quan dén déc tinh
gan do acetaminophen: thwérng gip nhit 1 sau khi diing thuéc khang chi ¢ lidu ngd doc va
bénh cinh khi bénh nhin v tinh uéng nhiim "1iéu difu tri”, uéng nhidu litu APAP vi /hodc cic
thude chita APAP viri lidu hodc trén lidu didu tri duoc khuyén cdo trong nhidu ngay. Of tré em,
ligu udng > 150 mg/ke dwoe xem 13 liéu ngd ddc va b thé giy tin thirong gan nghiém trong,
bao ghim ALF. Theo co ché, APAP trén ligu didu tri cd thé 1Am can kiét du trik glutathione giy
hoai tir va chét cdc t& bao gan & viing 3 (hepatic zone 3). Biéu hién lim sing va tridu chirng
ngd déc acetaminophen trong 4 giai doan nhw dwge mé ta trong Bang 7.

BANG 7. Cac giai doan nga dgc APAP

Geal daan Theri gian sau wing Trigw charng lam sang
| <3 h »  Cac trigu chime khene dic higu nhur bugn non. nan ai. dau bung
» Cac ket nghieém thuong/gan nhwr bink throng
i 34=TF h « Biau K byng trén P
«  Thng LFT i INR
1] Ti=56 b » HE, AKI MOF

= Tan thuone gan néng wari tina LFT dana ke
= Biliruban cf thid B, nharng thkene dindi mce ki vong
= Tang balirubin wdi dau hige dang b neai lominous signl

«  Toan chuyin hia od ting andon Rap

»  fdi lean dong maw ndng

= 71 tlr vana cag mhil
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Khi biét dwee thivi gian diing thudec, Rumack-Mathews nomogram duwgc ding dé 1én ké hoach
digu tri. N-Acetylcysteine (NAC) nén dwoe bit diu néu ndng dd acetaminophen huyét thanh
trén 10 mg/mL hodc néu men gan ting. NAC l4 thufc giai ddc (antidote) hidu qud trong ngb
déic APAP, cung cip cysteine d€ duy tri ngudn dw trir glutathione. Digu ding liu ¥, chi dinh
NAC rdng hon clia PALF khidng cho thiy loi ich trong PALF khiing do APAP va do d6 nén dianh
né cho nhirng trivdmg hop ngd doc APAP d3 biét hode nghi ngér cao.

PALF khong xic dinh/Viém gan hoat héa T-Cell



Khi khéng thé dwa ra chin dodn dic hidu trong PALFE, nhirng dira tré ndy dwee phin vio nhém
PALF khing xic dinh (IND-PALF). Nhém khéng xdc dinh (indeterminate) bao gbm mdt s
bénh nhin chua dwee lam diy da hét xét nghiém dé chin dodn.

Cer ché tin thweng xudt hién thir phit do dédp img viém quad mirc va rdi loan mién dich. Dua
vio cdc quan sat, phat trién xu hwéng didu tri PALF lién quan dén viém gan hoat héa t€ bio T
CD8+ bing lidu phip frc ché mién dich; tuy nhién, loi ich diu tri eda thwe hinh ndy vin chira
rd rang.

Bénh Wilson

WD 14 bénh Iy chuyén hda thuwdmg gip nhit gdy PALF & tré trén 5 tudi. Sir hién dién cla tinh
trang thidu miu tin huyét Coombs dm tinh, ting bilirubin mau, gidm ceruloplasmin va ting
ding ké Cu huyét thanh > 200 meg/dL, binh thiwdmg hodc gidm ALP huyét thanh - nghi ngér
cao dén WD. O nhitng bénh nhéin nay, biéu hién suy gan cip, vong Kayser Fleisher hién dién
miit nira céc tredrng hop. Ting Cu (> 250 meg/g dry weight liver) vin 14 tiéu chufn ving trong
chin dodn. Loc huyét twong, loc mdu lién tuc, kém, va didu tri thii ddng & nhirng bénh nhin
WD biéu hién ALF vi bénh ndo gan giai doan [ dén I1.

Ngoai ra, moit so nhém nguyén nhan khac:

+ Tdn thirong gan do thude (DILI)

» Thio dwoe

+ Bénh Iy chuyén héa va do gen

« HLH

+ Tyrosinemia

¢ (Galactosemia

« Rdiloan chu trinh ure

« Bénh Iy ty thé

« Roi loan oxy hda acid béo

« Viém gan virus: viém gan A, viém gan E, viém gan B, HSV, EBV, CMV, adenovirus,
enterovirus
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