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Summary
Acute fatty liver of pregnancy

There is shown the current aspects in the diagnosis, patho-
genesis and management of acute fatty liver of pregnancy
— pathologie that can has fatal implications for both mother
and fetus. The acute fatty liver of pregnancy is a pathology
caused by a mitochondrial cytopathy, in which the hepatic
acute lipid dystrophy (by microvesicular adipose accumu-
lation in hepatocytes) is one of the systemic mitochondrial
pathology s manifestations, which also affects other organs
(kidney, pancreas, muscles, heart, nervous system).
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Peszrome

Ocmpas xncupoeas oucmpogpua neuenu npu b6epeme-
Hocmu

Paccmampusaromesi acnexmoi OuacHoCmuKuy, namozenesa
U eveHUuss OCmpoll HCUpoBoU Oucmpoduu nevenu npu
bepemennocmu, 3ab01esanue, KOMOpPoe MOICem UMENDb
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HUL CUCTNEMHOU MUMOXOHOPUATILHOU NATOLO2UU, KOMOPASL
makoice 61usiem Ha Opyeue 0peansl (ROUKU, NOOHCETYOOUHAs
arcenesa, Moluiysl, cepoye, HEPEHAsl CUCEMA,).
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bepemenHoCmb, OUACHOCMUKA




Introducere

Sarcina este o stare clinica speciala, cu modi-
ficari fiziologice normale, care influenteaza functia
diferitor organe, inclusiv a ficatului.

in timpul sarcinii se pot constata diverse
afectiuni hepatice: preexistente, concomitente sar-
cinii sau caracteristice doar pentru sarcina. Astfel,
in timpul sarcinii pot sa apara boli hepatice severe.
Acestea trebuie sa fie diagnosticate la un stadiu inci-
pient si tratate prompt, pentru a reduce morbiditatea
si mortalitatea pentru mama si copil.

Este important de cunoscut fiziologia nor-
mala de sarcind, precum si patologia hepatica
caracteristica doar sarcinii sau care poate sa apara
si in afara de sarcing, sau preexistenta, dar care se
poate modifica in cursul sarcinii. In timpul sarcinii
normale sunt observate anumite modificari in
profilul biochimic hepatic. Astfel, concentratia de
albumina serica scade in sarcina normala si aceasta
se explica prin cresterea volumului plasmatic total.
Fosfataza alcalina serica creste in timpul sarcinii si in
al treilea trimestru poate depdsi nivelul de referinta
de la 2 pana la 4 ori; aceasta se refera la productia
placentard. Concentratiile alaninaminotransferazei
(ALT), aspartataminotransferazei (AST), bilirubinei si
gama-glutamiltranspeptidazei (GGT) raman, in ge-
neral, normale in timpul sarcinii si cresterea acestora
necesita investigatii suplimentare pentru stabilirea
diagnozei si hotdrarea unui management corect.

Aceasta lucrare este dedicata unei patologii
hepatice care este intalnita doarin sarcina. Se cunosc
mai multe conditii clinice, constatate doar la femeile
gravide si care implica ficatul. Acestea sunt:

. hiperemeza (voma) gravidelor (Hyperemesis
Gravidarum), ce seintalneste in 1 dintre 200 de
sarcini;

. colestaza intrahepatica de sarcina (0,5% - 1,5%
prevalenta);

. preeclampsia (conditie mai frecventda, 10%
prevalentd) si forma sa severa;

. sindromul HELLP (hemoliza, enzime hepatice
elevate si un sindrom de trombocitopenie)
(12% din sarcinile cu preeclampsie);

. distrofia hepatica acuta lipidica de sarcina
(DHALS), entitate rara (1 caz la 7270-13000
livrari).

Desi patogeneza in dezvoltarea fiecarei conditii
patologice in sarcind nu este pe deplin inteleasa, au
fost propuse diverse teorii. Unii propun modificari
fiziologice speciale care insotesc sarcina ca factor
precipitant. Altii sugereaza un sir de factori, atat la
mama, cat si la fatul ei, care vin impreund pentru a
declansa aceste conditii unice. Stabilirea unui dia-
gnostic la timp in astfel de conditii poate fi 0 adevara-
ta provocare. Momentul aparitiei simptomatologiei
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clinice in raport cu termenul sarcinii poate fi o cheie
in suspectarea unei anumite boli. Diagnosticul precis
se poate pune folosind constatarile clinice specifice
si teste de sange. Unele entitdti au criterii bine defi-
nite, care ajuta nu numai a stabili diagnosticul, ci si
a clasifica boala in functie de severitate.

in conditii specifice este prudent ca orice caz
sd fie consultat de expertiin obstetrica si medici-he-
patologi, pentru a imbunatati rezultatele. Riscul de
deces matern poate fi minimizat prin recunoastere
la timp si management adecvat, multispecializat al
acestor conditii. Managementul patologiei hepatice
de sarcina variaza de la remedii simple medicale
pana la masuri prompte, cum ar fi finalizarea ime-
diata a sarcinii.

(DHALS) reprezinta o patologie specifica perioadei
de gestatie, cu afectarea ficatului, cauzata de o cito-
patie mitocondriala, in care distrofia hepaticad acuta
lipidicd este una din manifestarile patologiei sistemi-
ce a mitocondriilor, cand se pot afecta, de asemenea,
alte organe (rinichii, pancreasul, muschii, cordul,
sistemul nervos) [6; 8]. Aceasta a fost descrisa pentru
prima data in 1934, de catre H.J. Stander cu coautorii
ca,atrofie acutd galbena a ficatului in sarcina”, apoi
a fost descrisa ca o entitate clinica specifica in 1940
de catre H.L. Sheehan.

DHALS este o stare rara, dar severd, care este
unica pentru perioada sarcinii si debuteaza in al
treilea trimestru de gestatie. DHALS poate duce la
morbiditate si mortalitate materna si fetala semni-
ficativa [7].

Prevalenta este de 1 caz la 10.000-15.000 sar-
cini. Femeile cu DHALS au, de regulg, sarcina unipara
si sunt predominant primipare (67%). Fatul mai frec-
vent este de sex masculin (60%). Aceasta boala este
mai frecventa la pacientele cu preeclampsie, dar se
dezvoltd, spre deosebire de sindromul HELLP, in 40-
50% cazuri la prima sarcind, cu risc crescut in sarcini
multiple. Desi incidenta DHALS este rara — 1 caz la
7270-13000 livrari, consecintele pot sa fie grave, cu
insuficienta hepatica acuta si deces [6].

Patogeneza DHALS

Unele dintre caracteristicile clinice si patologice
ale DHALS sunt similare cu cele observate in anumite
tulburari mostenite, autosomal-recesive de oxidare a
acizilor grasi, prin urmare s-a sugerat ca DHALS poate
rezulta din defecte in B-oxidarea acizilor grasi [5-7].
Pana de curand, patogeneza DHALS nu era pe deplin
elucidata. Progresele moleculare recente sugereaza
ca DHALS poate rezulta din disfunctii mitocondriale.
Baza medicala a bolii a fost identificata ca un defect
in B-oxidarea acizilor grasi cu lant lung la fat. Defectul
molecular cel mai frecvent invocat este o mutatie
in lantul-3 lung al hydroxyacyl-CoA dehidrogena-




zei (LCHAD), care face parte din complexul proteic
trifunctional mitocondrial.

Mamele care sunt heterozigote pentru LCHAD
sunt la risc. DHALS poate fi cauzata de disfunctia
beta-oxidarii intramitocondriale a acizilor grasi. O
anomalie in beta-oxidarea mitocondriala este recu-
noscuta ca fiind cauza acestei afectiuni. Rezultatul
capacitatii hepatice reduse de a metaboliza acizii
grasi cu catena lunga este hepatotoxicitatea. Tulbu-
rarea provine din excesul de acizi grasi cu lant lung,
nemetabolizati, generat de un defect homozigot
pentru LCHAD la fetus. Acest fapt duce la niveluri
ridicate de acizi grasi cu catend lunga in serul mamei
heterozigote pentru LCHAD, ceea ce induce hepato-
toxicitate ulterioara.

Defectele in B-oxidarea mitocondriala fetala a
acizilor grasi au fost legate de dezvoltarea DHALS
materne. Intr-adevar, mutatii in gena pentru LCHAD
au fost identificate la femeile afectate; in special,
G1528C este detectata in 60% si E474Q in 19% din
cazuri. Mai multe rapoarte au documentat o asociere
puternica intre DHALS si defectul pentru LCHAD la
fetus. S-a determinat o corelare intre defectul recesiv
mostenit al proteinei trifunctionale mitocondriale
la mama si deficienta fetala a enzimei. S-a sugerat
asemanarea patologiei cu sindromul Reye [2].

Desi LCHAD este implicata in boala, alte tul-
burdri de B-oxidare a acizilor grasi cu catena lunga
pot produce un sindrom de boala similara. Exista
cel putin un caz raportat de o deficienta in palmitil-
transferaza, ce a dus la DHALS.

intr-un studiu retrospectiv al lui Ibdah si coa-
ut. [4] a fost examinata asocierea dintre defectele
documentate in complexul proteic trifunctional
mitocondrial la copii si bolile de ficat la mamele
lor in timpul sarcinii in 24 de familii. Cincisprezece
din 24 de femei (62%) au fost diagnosticate cu boli
hepatice materne coerente cu DHALS, desi in doua
cazuri o distinctie clara intre DHALS si sindromul
HELLP nu a fost posibild. Noua dintre cele 24 de
femei au avut sarcini normale. Toate cele 15 sarcini
cu boli hepatice materne au fost asociate cu deficit
fetal al enzimei LCHAD. Analiza moleculara a relevat
o mutatie comund LCHAD, G1528C la fetusii femeilor
care au dezvoltat DHALS. Rezultatele din acest studiu
arata ca atunci cand se transporta un fetus care este
deficitar pentru LCHAD, mama are un risc ridicat de
a dezvolta DHALS.

intr-un studiu ulterior, Ibdah cu colab. au evaluat
genotipurile fetale si rezultatele a 83 sarcinidin 35 de
familii cu defecte in complexul proteic trifunctional
mitocondrial pediatrice documentate [2]. Acest stu-
diu a furnizat dovezi suplimentare ca transportarea
unui fetus cu deficienta LCHAD este asociata cu un
risc crescut pentru dezvoltarea DHALS.
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Mecanismul exact prin care deficienta fetusului
in LCHAD determina DHALS la o mama heterozi-
gota ramane inca neclar. Cu toate acestea, o serie
de factori par sa contribuie la aceasta interactiune
materno-fetald. Mai intdi, heterozigocitatea mamei
pentru un defect in complexul proteic trifunctional
mitocondrial reduce capacitatea ei de a oxida acizii
grasi cu catena lunga. In al doilea rand, al treilea
trimestru de sarcina este insotit de schimbari in
metabolism, cu o lipoliza crescuta si reducere in
B-oxidarea mitocondriald a acizilor grasi. Toate
acestea cresc susceptibilitatea mamei care poarta
un fetus cu deficienta de LCHAD. Astfel, s-a presu-
pus, ca metabolitii 3-hydroxyacyl ai acizilor grasi cu
lant lung, potential hepatotoxici, produsi de fatul
afectat sau placenta, se acumuleaza in circulatia
materna [1].

Transportarea unui fetus cu deficit LCHAD este
un factor major determinant in dezvoltarea bolii ma-
terne. Stresul oxidativ in mitocondriile placentare si
peroxisome este insotit de acumularea metabolitilor
toxici ai acizilor grasi, cum ar fiacidul arahidonic, care
poate juca unrol cauzal in leziunile hepatice materne
observate in DHALS. Stresul de mediu poate duce
la acumularea in continuare a metabolitilor toxici
la gravida susceptibila genetic, provocand boala
hepatica.

Odata cu acumularea dovezilor care sugereaza
ca transportarea unui fetus cu deficit LCHAD este
asociata cu DHALS, s-a recomandat ca nou-nascutii
din sarcini complicate cu DHALS sé fie testati pentru
mutatia G1528C comuna. Aceasta testare, cand este
efectuatd devreme, dupa nastere, poate salva viata
copiilor, deoarece pot fi identificati copiii cu deficit
de LCHAD finainte de a manifesta boala, ceea ce
permite interventia timpurie dietetica, cu instituirea
unei diete sarace in grasimi, bogate in carbohidrati,
si prin substitutia acizilor grasi cu lant lung cu acizii
grasi cu lant mediu [6].

Modelul de mostenire a DHALS este autosomal
recisiv (vezi figura).

Modelul de mostenire a DHALS
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Prezentarea clinic a DHALS

Simptomatica clinica poate varia de la forme
asimptomatice pana la insuficienta hepatica acuta
si diagnosticul clinic este dificil de stabilit. DHALS se
atesta, de obicei, in al treilea trimestru, intre a 30-a
si 38-a saptamana de gestatie [6, 7, 9], dar s-a inre-
gistrat si in trimestrul Il. DHALS este mai frecventa la
femei primipare (40 -50%) si poate revenila sarcinile
ulterioare[1, 2, 6, 7]. Prezentarea clinica initiala poate
fi prin simptome nespecifice pe parcurs de 1-2 sap-
tamani. La debut se observa polidipsie inconstanta,
dar intens evocatoare, bine tolerata, precedand
greturile si varsaturile; poliurie. Frecvent apar semne
de amenintare de nastere prematura.

Simptomele tipice sunt: anorexie, greata si
varsaturi, raportate in 70% cazuri; se atestd, de ase-
menea, dureri de cap, oboseala. Pot aparea dureri
abdominale in cadranul superior drept sau dureri
epigastrice, pirozis, care este initial intermitent.
Icterul este comun si instalarea timpurie a acestuia
poate indica o boala grava [2, 7]. Simptomatologia
clinica progreseaza foarte repede si semnele clinice
sunt evocatoare. Pirozisul devine persistent, icterul
devine mai pronuntat. Poate sa aparad ascita tranzi-
torie (40% cazuri). Apar semne clinice de insuficienta
renald acutd, de insuficienta pancreatica. Poate fi
prezena si febra.

Odata cu aparitia celei mai majore complicatii
- sindromul de coagulare intravasculara diseminata
(CID-sindrom) — apar: disfagie, odinofagie, voma,cu
zat de cafea” (hematind); hemoragie gastrointestinala
si genitala-uterina necontrolabil. in final se instalea-
za insuficienta hepatica fulminanta cu encefalopatie,
care duce la pierderea cunostintei, edem cerebral,
convulsii si, uneori, final fatal (deces).

Pancreatita acuta la paciente cu DHALS con-
stituie o complicatie deosebit de grava, inducand
perturbari metabolice suplimentare severe. Acest
proces apare la gravidele care prezinta deja dis-
functie hepatica si renald. Aparitia pseudochistului
pancreatic cu infectie secundara sau a pancreatitei
hemoragice, care poate provoca hemoragie retro-
peritoneala, sunt procese dificil de controlat. Nivelul
crescut al amilazei si lipazei plasmatice, care reflecta
leziunea pancreasului, apare, de obicei, la cateva zile
dupa confirmarea disfunctiei hepatice.

La investigatia clinica se poate observa icter,
hipertensiune arteriald, edeme, ascitd, encefalopa-
tie hepatica, ficatul poate fi mic. Desi hipertensiu-
nea poate fi prezenta, hipertensiunea severa este,
probabil, secundara reducerii rezistentei vasculare
periferice asociate cu insuficienta hepatica.

Cercetari paraclinice in DHALS

Analize de laborator. Frotiurile din sangele pe-
riferic pot demonstra leucocitoza, trombocitopenie,
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trombocite cu granulare bazofila. in analizele de
laborator uzual se poate constata: hipoglicemie,
crestere a transaminazelor (pot varia de la valori
putin crescute pana la nivele crescute de sute de
ori). Desi se constata aminotransferaze crescute,
severitatea disfunctiei hepatice nu intotdeauna este
reflectatd de gradul de elevatie a lor. Se mai depistea-
za cresterea fosfatazei alcaline (3-4 N) si a bilirubinei
(care rareori depdseste 100 pmol/L), hiponatriemie,
hipoproteinemie, coagulopatie, acidoza metabolica
(poate fi observata acidoza lactica), precum si semne
de disfunctie renald, inclusiv cresterea ureei si creati-
ninei, de multe ori — insuficienta renala progresiva.

Se poate atesta coagulopatia intravasculara
diseminata (CID) in aproximativ 70% cazuri. Timpul
de protrombina si timpul partial de tromboplastina
sunt anormale, se atesta prelungirea timpului de
protrombina si a timpului partial activat de trombo-
plastina. Fibrinogenul poate fi anormal sau normal
[74-76]. Este caracteristica elevarea acidului uric.
Hiperuricemia poate fi un indicator timpuriu si se
dezvoltainainte de hiperbilirubinemie [7, 8]. Nivelul
de amoniac poate fi crescut. Cetonuria si proteinuria
pot fi prezente.

Este evidenta suferinta fetald acutd, poate sur-
veni chiar moartea fetala in utero.

Criteriile Swansea de diagnostic pentru DHALS [11]:

Dureri abdominale

Polidipsie/poliurie

Encefalopatie

Bilirubina elevata > 14 umol/I

Hipoglicemie < 4 mmol/I

Crestere a acidului uric > 340 pmol/I
Leucocitoza >11x 10 9/I

Ascita sau schimbari ecografice sugestive in
ficat

Elevarea transaminazelor: AST sau ALT > 42
ul/L

Cresterea amoniacului > 47umol/I

Insuficienta renala (creatinina >150 pmol/l)
Coagulopatie (timpul protrombinic >14 sec. sau
timpul partial activat de tromboplastina >34
sec.)

Steatoza microveziculara in bioptatul hepatic.
Diagnosticul este pozitiv in prezenta a 6 sau mai
multe din semnele numite, in absenta altor cauze
de explicare.

In comparatie cu steatoza microvesiculara sau
difuza, criteriile Swansea au avut o sensibilitate de
100% (95% ClI: 77-100) si specificitate de 57% (95%
Cl: 20-88), cu valoare predictiva pozitiva si negativa
de 85% si 100%, respectiv, intr-un singur raport [79-
81].Ch'ng cu coaut.[1] au propus un sir de constatari
clinice, cunoscut drept criteriile Swansea, pentru a
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ajuta la diagnosticarea DHALS. Aceste criterii de di-
agnostic sunt utile, dar nu au fost validate in diferite
populatii.

Studiile de imagistica pot fi utile pentru a exclu-
de alte patologii, dar au utilitate limitata in diagnos-
ticul DHALS. Ecografia abdominala, scanarea prin
tomografie computerizata, imagistica prin rezonanta
magnetica au fost considerate instrumente nein-
vazive pentru diagnosticul DHALS, dar valoarea lor
ramane limitata [2]. Ecografia hepetica releva creste-
re difuza a ecogenitatii hepatice. Imagistica este im-
portanta pentru diagnosticul diferential, dar prezinta
valoare limitata pentru diagnosticul DHALS.

Biopsia hepatica poate fi de ajutor in cazurile
timpurii si usoare de DHALS, in special daca dia-
gnosticul nu este clar [7]. Biopsia hepatica nu este
neaparat necesara si trebuie evitata in cazurile mai
severe, cand riscul de hemoragie este mare si cand
este necesara interventia prompta terapeutica.
Macroscopic ficatul este de culoare galbena, posibil
micsorat. Biopsia hepatica releva, de obicei, steatoza
microveziculard, incarcare lipidica centrolobulara
a hepatocitelor, cu inflamatii si necroze minime la
coloratia Sudan (Oil Red O) [8]. Este caracteristica
infiltrarea lipidica microveziculara, predominant in
zona a treia a acinului hepatic, cu lobuli iregulari,
balonizare citoplasmaticd, se observa vezicule ci-
toplasmatice ca urmare a lipidelor microveziculare;
inflamatia portala si colestaza sunt minime [5].

Pozitia centrald a nucleului nu se modifica. Sinu-
soizii sunt comprimati; arhitectonica nu se dereglea-
za. Microscopia electronica confirma steatoza micro-
veziculara si, in special, prezenta megamitocondriilor
cu incluziuni paracristaline. Afectarea sistemica se
manifesta prin infiltrare lipidica a rinichilor (tubilor
renali), pancreasului, cordului etc. Sunt caracteristice
date ale sindromului CID.

Biopsia hepatica este periculoasa din cauza
dereglarilor de coagulare si in mod normal nu este
necesara atunci cand sunt prezente 6 sau mai multe
caracteristici.

Complicatiile DHALS citate mai frecvent in
literatura sunt [8]: encefalopatie hepatica (13%),
hipoglicemie (55%), insuficientd renala acuta (50%),
coagulopatie (96%), coagulopatie intravasculara
diseminata (55%), preeclampsie (50%).

Diagnosticul DHALS

DHALS este o urgenta medicala si obstetrica
care poate duce la decesul mamei si al fatului [3]. Di-
agnosticul, bazandu-se pe date clinice si rezultatele
analizelor de laborator, trebuie sa fie prompt. Dia-
gnosticul de DHALS este sugerat de contextul clinic,
care ar putea fi confirmat printr-o biopsie hepatica
[9]. Deoarece DHALS este o urgenta, recunoasterea
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timpurie si tratamentul prompt imbunatdtesc atat
supravietuirea mamei, cat si a fatului. in cele mai
multe cazuri, in functie de constatarile clinice si de
laborator, dar si de experienta medicului, se face o
distinctie intre DALHS si alte patologii. Deciziile de
diagnostic si terapeutice sunt esentiale, chiar fara o
biopsie hepatica. Desi standardul de aur pentru un
diagnostic definitiv al DHALS este biopsia hepatica,
in mod obisnuit aceasta nu se face din motive evi-
dente de urgenta de livrare si coagulopatie. Astfel,
in cele mai multe cazuri, diagnosticul se stabileste
in functie de datele clinice si datele de laborator
specifice, fara dovezi histopatologice.

Seimpune diagnosticul diferential al DHALS cu
bolile hepatice preexistente, ce coincid cu sarcina,
inclusiv hepatitele virale acute, in care intreruperea
sarcinii ar putea determina forme fulminante, si cu
bolile caracteristice sarcinii, inclusiv sindromul HELLP
(vezi tabelul).

Diagnosticul diferential dintre DHALS si sindromul HELLP

Criteriul DLAHS HELLP
Paritatea Unipard sau | Multipara, mai In varsta
gemeni
Icterul Caracteristic | Nu este caracteristic
Bilirubina (mg/dl) 8N 2N
Encefalopatia Prezentd Absenta
Trombocitele Scazute/ Scazute
norma
Timpul tromboplasti- | Prelungit Normal
nic partial activat
Timpul protrombinic | Prelungit Normal
Fibrinogenul Scazut Normal/crescut
Glucoza Scazuta Normala
Creatinina Crescutd Crescuta
Amoniacul Crescut Normal
Managementul DALHS

Diagnosticarea timpurie, stabilizarea mamei si
livrarea imediata sunt cheile pentru managemen-
tul de succes. Livrarea imediata dupa stabilizarea
gravidei este interventia terapeutica recomandata,
desi unii medici sustin ca cazurile usoare ar putea
sa fie gestionate asteptand. Totusi, singurul trata-
ment efectiv este nasterea (recomandata, in special
vaginal, la INR>1,5 si trombocite >50G/L, pentru a
reduce riscul de hemoragii serioase; sau, in caz de
instabilitate materna si hemoragii — cezariana).

Pentru stabilizarea starii se administreaza fluide
intravenos: glucoza pentru corectarea hipoglicemiei
metabolice; transfuzii de preparate de sange (plasma
proaspat congelatd, crioprecipitat) pentru a corecta
CID. Sunt utilizate strategii de tratament, masuri de
sustinere in timpul si dupa nastere pentru insufici-
enta hepatica fulminanta (glucocorticosteroizi pe
fondul medicatiei pentru protectia gastrica cores-
punzatoare); pentru corectia dereglarilor diferitor




organe si sisteme, in primul rand a insuficientei
hepato-renale, a sindromului CID, edemului cerebral,
afectiunii pancreatice etc. A fost raportata folosirea
cu succes a plasmaferezei in cateva serii, in cazuri
severe, postpartum. Monitorizarea atenta si gestio-
narea complicatiilor asociate este necesard pentru a
imbunatati rezultatele.

Prognosticul in DHALS

DHALS este o boala severa cu mortalitate ridi-
cata, atat materna (18%), cat si fetala (13-23%). Cu
intretinere in terapie intensiva moderna mortalitatea
materna este astazi de 7-18% si perinatald de 9-23%.
Femeile ce prezinta mutatia LCHAF au risc de AFLD
in 20-70% de noi sarcini, in timp ce toti copiii lor ar
trebui sa fie testati pentru mutatia genetica. Diagnos-
ticul prenatal poate oferi beneficii atat pentru mama
si fatul ei, cat si pentru ulterioarele sarcini.

Nu exista sechele pe termen lung pentru mama
care a reusit sa se recupereze. Cu toate acestea, este
cel putin un caz de DALHS raportat care a necesitat
transplant de ficat.

Terapia cu acizi grasi cu lant mediu este adesea
necesara pentru copiii cu deficit de LCHAD homo-
zigota.

Pentru copii, mortalitatea este estimata dela 13-
18% pana la 23% si se atesta complicatii potentiale:
dezvoltare intarziatd, hipoglicemie si disfunctie a
muschilor striati. Copiii afectati sunt expusi riscului
de moarte subita mai mult ca mamele. Ei trebuie sa
aiba o dieta cu un continut scazut de grasimi cu ca-
tend lungd, dieta bogata in carbohidrati si sa se evite
repausul alimentar cu formare a cetonelor. Terapia cu
acizi grasi cu lant mediu este adesea necesara pen-
tru copiii cu deficit homozigot de LCHAD. Pacientii
afectati trebuie sa fie monitorizati atent.

Concluzii

Desi DHALS este o patologie mai putin frec-
ventd. Diagnosticul timpuriu si livrarea prompta,
managementul colaborativ si o abordare multidis-
ciplinara sunt cheia pentru un rezultat matern si
perinatal bun.
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