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AKkut leversvikt (Acute Liver Failure, ALF)

Sammanfattning

- Livshotande tillstdnd som kan progrediera snabbt. Ta tidig kontakt med
levertransplantationscentrum

- Starta acetylcystein omgaende (dven icke-paracetamolinducerad ALF)

- Bredspektrumantibiotika pa vid indikation. Ofta tilligg av svampmedel

- Intubera vid sinkt medvetande for att sdkra luftviag och underlatta neuroprotektiv vard

- Tidig start av CRRT pa metabol indikation vid h6g ammoniumjon (>100)

- Laktulos bor i regel undvikas

- Spontant PK-INR korrelerar daligt med blédningsrisk vid ALF

- Undvik langverkande sederande ldakemedel i mojligaste man

Bakgrund

Akut leversvikt (Acute Liver Failure, ALF) ar ett syndrom hos patient utan tidigare kdand
leversjukdom och som utvecklats senaste 3 manaderna. Tidsintervallet mellan debut av ikterus
och utveckling av hepatisk encefalopati (HE) ar av prognostisk betydelse och kan delas in i
hyperakut (<inom 7 dagar), akut (1-4 veckor) och subakut (4 veckor - 3 manader). Hjarnédem
och intrakraniell hypertension dr vanligare vid hyperakut jamfoért med subakut insjuknande
men den langsiktiga prognosen béttre. Sepsis, multiorgansvikt och hjarnédem &r de vanligaste
dodsorsakerna vid ALF.

Leversvikt hos patient med kind cirros kallas numera akut-pd-kronisk-leversvikt (ACLF) och tas
ej upp har (se separat vardprogram). ALF och ACLF handlaggs pa olika satt varvid det ar viktigt
att skilja dessa tva tillstand fran varandra, viktigt med noggrann anamnes och att utesluta
underliggande kronisk leversvikt. Ta tidig kontakt med erfaren hepatolog samt
levertransplantationscentrum.




Definition
For att uppfylla diagnosen kravs férhojda transaminaser och samtliga féljande:

- PK-INR>1,5
- Nagon grad av hepatisk encefalopati (HE)
- Ingen tidigare kdnd leversjukdom

Vid avsaknad av HE eller PK>1,5 foreligger akut leverskada (Acute Liver Injury, ALI) som snabbt
kan progrediera till ALF

Transplantationskriterier (enligt Kings College)

Svar ALF med hog mortalitet dar transplantation tidigt bor évervagas:

Vid paracetamolinducerad ALF:

- pH< 7,3 eller samtliga f6ljande:
- PK-INR > 6,5, kreatinin >300 och HE grad 3-4

Vid icke paracetamolinducerad ALF:

- PK-INR > 6,5 eller 3 av foljande:

- Alder <10 ar eller >40 ar

- Etiologi: icke hepatit A-B eller idiosynkron ldkemedelsreaktion
- Ikterus > 7 dagar innan debut av HE

- PK-INR>3,5

- S-bilirubin >300 ug/L

Etiologi

[ Europa ar 6verdos av paracetamol den dominerande orsaken till akut leversvikt.

Ovriga orsaker:
- Andra ldkemedel, ofta idiosynkron reaktion (t ex NSAID, antibiotika, antiepileptika)
- Viral hepatit (Hepatit A-E. HSV/EBV/CMV ar mindre vanligt)
- Sepsis
- Hypoxisk/ischemisk hepatit
- Autoimmun hepatit
- Budd-Chiaris syndrom
- Malign infiltration
- Andra toxiner (t ex svamp, droger)
- Graviditet med HELLP eller Acute fatty liver of pregnancy (AFLP)
- Wilsons sjukdom
- OKklar genes (kryptogen ALF)
- Andra orsaker



Klinisk bild

Syndrom med risk féor multiorganpaverkan:

- Trotthet/slohet

- Illamdende

- Ikterus

- Buksmarta

- Progredierande HE med medvetsloshet, hjarnédem och risk fér inklamning

- Okad infektionsbenigenhet med hogrisk for sepsis (bade bakteriell och svamp)
- Cirkulationskollaps med svarbehandlad vasodilatation
- Akut njursvikt

- Koagulationsrubbning. CAVE férhojt PK/INR korrelerar EJ till blodningsrisk da det
foreligger en balanserad derangerad koagulation dar olika brister delvis tar ut varann.
Samtidig uttalad trombocytopeni och/eller hypofibrinogenemi talar for 6kad
blodningsrisk. Tat provtagning och TEG/rotem kan vara till hjalp for att bedéma
blodningsbendgenhet.

OBS: Ascites, varixblodningar, spontan bakteriell peritonit (SBP) eller hepatorenalt syndrom
(HRS) forekommer valdigt sallan vid ALF. De forutsatter utveckling av portal hypertension vilket
mojligen kan ske vid subakut leversvikt men inte annars (undantag: Budd-Chiaris syndrom).

Utover avvikande lever-/koagulationsprover ses ofta hogt laktat, metabol acidos, hypoglykemi,
hypokalemi, hypomagnesemi, hypofosfatemi, forh6jd ammoniumjon, anemi, trombocytopeni,
hogt kreatinin.

Differentialdiagnoser

- Sepsis med leverpaverkan

- Akut pa kronisk leversvikt

- Metabol encefalopati av annan orsak

- Hjarnblédning, i synnerhet subduralhematom

- Herpesencefalit med hjarnédem och leverpaverkan

Utredning

Anamnes! Paracetamol? Alkohol? Iv missbruk? Svampintag och GI-symptom? Andra
lidkemedel/toxiner/hilsopreparat (senaste 0-3 man)? Infektionsanamnes? Utlandsresa?
Hereditet? B-symtom? Autoimmun sjukdom? Cytostatika eller immunomodulerande beh?
Graviditet? Tidsintervall mellan ikterus och symtom pa hepatisk encefalopati?

Frikostigt med prover: leverstatus inkl albumin, p-paracetamol, stort koagulationsstatus, tata
blodgaser, glukoskurva, viruspanel (Hep A-C(E?), HIV, EBV, CMV), stort el-status, blodstatus,
ammoniumjon, CRP, PCT, rundodling (inkl diagnostisk laparocentes vid ev ascites).
Kompletterande prover sdsom antikroppar (ANA, SMA, AMA, ANCA, IgG), ferritin och
ceruloplasmin kan tas subakut vid fortsatt oklar genes.

U-ljud lever/DT-buk: Cirros? Portal hypertension? Porta-/levervenstrombos? Malignitet?

Frikostigt med EEG vid medvetandesankning: Epileptiform aktivitet?



Behandling

Behover i regel 6vervakas och vardas pa hogre vardniva. Tidig kontakt med levercenter, bade for
diskussion av handlaggning och ev 6vertag/transplantation. Behandla bakomliggande etiologi
parallellt med sviktande organsystem (ABCDE, sepsis, njursvikt, hogt ICP, hypoglykemi,
elektrolytrubbningar, tromboser mm).

- Sanera lakemedelslistan & eliminera ev kvarvarande toxisk substans

- Acetylcystein-infusion till alla med ALF. Bolusdos 50mg/kg/h i 4 h och underhallsdos
6,25 mg/kg/h i16 h eller mer (max 5 dgr). Vid CRRT och vid mycket h6ga doser/hog s-
paracetamol koncentration, kan underhallsdosen behdva 6kas. Radgér med
Giftinformationscentralen.

- Rundodla! Bredspektrumantibiotika pa mycket vid indikation. Ofta tillagg av
antimykotika.

- Antivirala lakemedel vid Hepatit B

- Tat glukoskurva och undvik hypoglykemi

- Neuroprotektiv vard (sedering, Na>140, 30 graders h6jd huvudédnda, undvika feber osv.)

- Overvég tidig CRRT vid oliguri eller hég ammoniumjon (>100). Enligt guidelines bér man
starta med en hogre dialysdos (50-70 ml/kg/h) for effektiv clearence av ammoniumjon,
vilken korrelerar med utvecklingen av hjarnédem, intrakraniell hypertension och
inklamning. [ det fulminanta/akuta skedet (med stigande PK-INR och klinisk férsamring)
bor citratdialys undvikas pga risk fér ackumulering och antikoagulantia brukar inte
behovas initialt.

Vid sjunkande medvetande (HE med West-Haven grad 3-4) ska patienten - forutsatt att den inte
ar behandlingsbegrinsad - intuberas, bade for att sdkra luftvigen och for att méjliggora
neuroprotektiv vard.

Det saknas evidens for att ge laktulos vid HE vid akut leversvikt. Pat har ofta tarmparalys,
laktulos jaser i stillastdende tarm och kan ge magnifik tarmdilatation med 6kad aspirationsrisk.

Undvik langverkande sederande, i synnerhet benzodiazepiner, som forsvarar bedémning av HE.
Intuberade patienter bor helst sederas med kortverkande lakemedel.

Spontant PK-INR korrelerar daligt till blodningsrisk vid ALF, ROTEM/TEG kan underlatta
beddmningen. Ge ej faktorkoncentrat vid avsaknad av blédning och t ex CVK kan i regel 1dggas
utan koagulationskorrigering. Plasma ska undvikas da det forsvarar bedémning av leversviktens
utveckling. Sikta p4 TPK> 30 for att minska risken for intracerebral blédning. Aven fibrinogen
bor féljas och substitueras om <0,6.

Om forloppet ej vander och patienten inte ar aktuell for transplantation bor man 6verga till
palliativ vard.
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