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Streszczenie:

Ostra niewydolno?? w2troby (ONW) u niemowl 2t jestrzadkim, ale bardzo powa?nym schorzeniem o
z?ymrokowaniu. Patogeneza ONW u niemowl? ré?ni si?istotnie od etiologii u doros?ych. Zaburzenia
2wiadomo?ciw przebiegu ONW nie zawsze wyst?puj? w grupiedzieci ngjm?odszych. Autorzy analizuj?
g?6wne przyczynyONW u niemow! t, takie jak: zaka?enia wirusowe,schorzenia metaboliczne (patologie
mitochondrialne,tyrozynemiatypu I, hemochromatoza noworodkowa,gal aktozemia klasyczna, wrodzona
nietol erancjafruktozy, zaburzenia oksydacji kwasdw t?uszczowych,defekty cyklu mocznikowego) czy
zesp6? hemofagocytarny.Niemowl 2ta z ONW powinny by? leczonew wysokospecjalistycznych
oddzia?ach z mo?iwo?ci Awykonania przeszczepienia w2troby. Ortotopowe przeszczepieniewroby nie
daje odleg?ych korzy?ci u dzieciz ONW w przebiegu wielonarz?dowej postaci deplecjimitochondrialng,
ale mo~?e by? rozwa?ane u dzieciz izolowan? postaci ? wtrobow?. Przeszczepienie w2robyjest
przeciwwskazane u pacjentow z pierwotnymzespo?em hemofagocytarnym.

Abstract:

Acute liver failure (ALF) ininfantsis rare but severe conditionwith poor prognosis. Causes of ALF in
infants andadults differ alot. Additionally, clinical encephal opathymay not be present in young children.
Authors analyzedthe main causes of ALF in infants such as acuteviral hepatitis, inherited metabolic
disorders (includingmitochondrial respiratory chain disorders, tyrosinemiatype I, neonatal
hemochromatosis, gal actosemia,hereditary fructose intolerance, fatty acid oxidationdefects, ureacycle
disorders and haemophagocyticsyndrome).lnfants with ALF should only be treated in specializedpediatric
centers with access to liver transplantation.Orthotropic liver transplantation provides no survivaladvantage
in children with multisystem illness due tomitochondrial DNA depletion syndrome, but it may
beconsidered in children with isolated liver disease. Livertransplantation is contraindicated in primary
haemophagocyticsyndrome.



