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Zespot utraty biatek u pacjentow z pojedynczg komorg serca
PO operacji Fontana

Protein-losing enteropathy in patients with single ventricle after Fontan operation

Edward Malec, Katarzyna Januszewska

Klinika Kardiochirurgii Dzieciecej Westfalskiego Uniwersytetu Wilhelma w Mlnster

Streszczenie

Po ponad 40 latach leczenia serca jednokomorowego sposobem Fontana istnieje obecnie duza grupa pacjentéw na-
razonych na dotychczas mato poznane powiktania, do ktorych nalezy zespét utraty biatek z przewodu pokarmowego.
W artykule oméwiono wspotczesne teorie dotyczace etiologii i patomechanizméw rozwoju, przedstawiono obraz klinicz-
ny, a takze zaprezentowano dostepne metody diagnostyczne i lecznicze zespotu.
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Wstep

W zwigzku z rozwojem kardiochirurgii i kardiologii dziecie-
cej zwieksza sie liczba pacjentéow z pojedyncza komora
serca po operacji Fontana. Po ponad 40 latach leczenia
sposobem Fontana istnieje obecnie duza grupa pacjentow,
mtodziezy i dorostych, narazonych na nowe i mato dotych-
czas poznane powiktania. Stanowi to niezwykle trudne
wyzwanie nie tylko dla kardiologow, ale réwniez dla lekarzy
innych specjalnosci.

Operacja Fontana jest ostatnim etapem leczenia chirur-
gicznego chorych z sercem jednokomorowym [1]. Jedyna
istniejaca komora serca u tych pacjentéw pompuje krew do
krazenia systemowego. Przeptyw krwi przez ptuca odbywa
sie w sposdb bierny, pod cisnieniem zylnym. Podstawowym
celem operacji Fontana jest rozdzielenie dwoch uktadow
krgzenia i poprawa utlenowania organizmu. W zwigzku
z brakiem komory pompujacej krew do krazenia ptucnego,
znacznie wzrasta ciSnienie w systemowym uktadzie zylnym.
Operacja Fontana nie przywraca prawidtowych warunkow
hemodynamicznych w uktadzie krazenia, ale umozliwia
ludziom z pojedynczg komorg przezycie i w miare normalne
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funkcjonowanie. Pacjenci po operacji Fontana narazeni sa
jednak na szereg powikian, takich jak: niewydolnosé kraze-
nia, ograniczenie wydolno$ci wysitkowej, zaburzenia rytmu
serca, zatory i zakrzepy, opdznienie rozwoju fizycznego,
niewydolno$¢ watroby, zespot utraty biatek (PLE, protein
loosing enteropathy) i plastyczne zapalenie oskrzeli (BP,
bronchitis plastica) [2-4].

Zespot utraty biatek z przewodu pokarmowego jest
jednym z najciezszych i najbardziej intrygujacych powiktan
wrodzonych wad serca. Pojawia sie zwykle nagle i nieocze-
kiwanie (od kilku tygodni do kilku lat po operacji Fontana,
Srednio po 3,5 roku) i charakteryzuje sie masywna utrata
biatek do przewodu pokarmowego, zazwyczaj przy prawid-
towym funkcjonowaniu innych narzadéw [5].

Patomechanizm zespotu utraty biatka

Utrata biatek jest spowodowana z jednej strony uszkodze-
niem btony $luzowej przewodu pokarmowego i wzrostem
jej przepuszczalnosci dla biatek osocza, z drugiej strony
uposledzonym wchtanianiem z przewodu pokarmowego
biatek dostarczanych z pokarmem. Biatka przedostajgce
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sie z krwi do przewodu pokarmowego sg szybko degra-
dowane do aminokwasow. Wiekszosé aminokwasow jest
z powrotem wchtaniana do krgzenia wrotnego. Zespot
utraty biatek objawia sie klinicznie woéwczas, gdy utrata
biatek przewyzsza mozliwoSci ich resyntezy z aminokwa-
sOw w watrobie. W zwigzku z podwyzszonym ciSnieniem
w naczyniach limfatycznych przewodu pokarmowego i ich
poszerzeniem zdolnoSci absorpcyjne btony Sluzowej sg
znacznie ograniczone. Stezenie w surowicy biatek, ktorych
cykl rozpadu i resyntezy jest wolnigjszy (albuminy i niektére
immunoglobuliny), obniza sie znacznie szybciej niz innych
biatek, o szybszym cyklu, takich jak insulina. Zespét utraty
biatek moze byé réwniez rezultatem uszkodzenia btony
Sluzowej przewodu pokarmowego w wyniku procesow
chorobowych w innych zaburzeniach uktadu krazenia (np.
kardiomiopatie, zaciskajace zapalenie osierdzia, stan po
operacji Mustarda lub Senninga), ktorych wspdlna cechg
jest uposledzenie powrotu krwi do serca z zyt systemowych
i wzrost systemowego ciSnienia zylnego [6]. Ponadto PLE
moze sie rozwingé rowniez w schorzeniach pozasercowych,
takich jak: choroby przewodu pokarmowego (celiakia),
limfangiektazje jelitowe czy choroby o podtozu autoimmu-
nologicznym [7]. Zaburzenia wchtaniania z przewodu pokar-
mowego oprécz biatek dotycza rowniez dtugotaficuchowych
trojglicerydow i ttuszczow.

U pacjentéw z PLE czesto dochodzi do powaznych
zaburzen immunologicznych. Zmiany w uktadzie immuno-
logicznym dotycza zarowno odpornosci komérkowej, jak
i humoralnej. Obniza sie liczba limfocytow T, gtéwnie popu-
lacji CD4+ i CD8+, przy czym dominuje utrata limfocytow
CD4+, powodujac obnizenie stosunku limfocytow CD4+ do
limfocytéw CD8+ [7]. Podobne zjawisko wystepuje u pacjen-
téw z ludzkim wirusem nabytego uposledzenia odpornosci
(HIV, human immunodeficiency virus) [8]. W zakresie
odpornosci humoralnej obserwuje sie znaczny spadek
stezenia immunoglobulin. Spadek stezenia gammaglobulin
w surowicy jest zwigzany nie tylko z ich utratg z przewodu
pokarmowego, ale takze ze zmniejszong ich produkcja.
Niektore zburzenia w uktadzie immunologicznym, takie
jak obecnos¢ przeciwciat przeciwjadrowych, obserwuje sie
u pacjentéw po operacji Fontana jeszcze przed pojawieniem
sie objawéw PLE [9].

Zaburzenia w uktadzie krzepniecia ze wspdtistniejacym
spadkiem stezen biatek C i S pojawiajg sie we wczesnych
stadiach PLE, jeszcze przed wystgpieniem Klinicznie
uchwytnych objawow i przy prawidtowym stezeniu albumin
w surowicy krwi [4].

Etiologia

W patogenezie PLE bierze udziat wiele czynnikow okotoope-
racyjnych, hemodynamicznych, zapalnych, genetycznych
i immunologicznych. Najbardziej prawdopodobng przyczyng
rozwoju PLE z przewodu pokarmowego sg predyspozycje

genetyczne, a czynniki hemodynamiczne mogg by¢ czyn-
nikami wyzwalajacymi.

Czynniki hemodynamiczne
Przewlekle podwyzszone ciSnienie zylne i zwigzany z tym
wzrost ciSnienia w przewodzie piersiowym i naczyniach
limfatycznych uwaza sie za bezposSrednie przyczyny PLE.
Przewlekty zast6j zylny powoduje przeciek chtonki z naczyn
limfatycznych do niskoci$nieniowych przestrzeni, takich jak
jama optucnowa i otrzewnowa. U wielu jednak pacjentéw po
operacji Fontana, nawet ze znacznie podwyzszonym cisnie-
niem zylnym, nie obserwuje sie objawéw PLE. Ponadto obni-
zenie centralnego cisnienia zylnego w wyniku reoperacji lub
interwencji kardiologicznej (usuniecie zwezen, wykonanie
fenestracji) czesto nie prowadzi do ustgpienia objawéw
PLE. Takie obserwacje zmuszajg wiec do poszukiwania
innych czynnikéw odpowiedzialnych za rozw6j schorzenia.
Czesto podkresla sie role zmniejszonego rzutu serca
i podwyzszonego oporu naczyh krezkowych. W wyniku
dtugotrwale utrzymujgcego sie niskiego rzutu serca do-
chodzi do uruchomienia mechanizméw kompensacyjnych
i redystrybucji przeptywu krwi do waznych dla zycia narza-
déw, kosztem innych, na przyktad przewodu pokarmowe-
go. U pacjentéw po operacji Fontana, szczegblnie u tych,
u ktérych stwierdzono PLE, wykazano podwyzszony opér
naczyn krezkowych [10-12].

Czynniki zwigzane z operacja
i okresem okotooperacyjnym
Do waznych czynnikow ryzyka rozwoju PLE nalezy praw-
dopodobnie czas krazenia pozaustrojowego w czasie
operacji Fontana i zwigzane z tym zaburzenia (uszkodze-
nie miocytéw, uogdlniona reakcja zapalna z uwolnieniem
cytokin) [13, 14]. Dtugi czas krgzenia pozaustrojowego
podczas operacji w skojarzeniu z podwyzszonym cisnie-
niem zylnym moze prowadzi¢ do trwatego uszkodzenia
naczyn krezkowych oraz limfatycznych i predysponowac
do rozwoju PLE [15].

Zaobserwowano réwniez, ze u pacjentéw, u ktorych
w przebiegu pooperacyjnym doszto do niewydolnosci ne-
rek, w okresie odleglym czeSciej wystepuje PLE [16]. Nie
wiadomo jedynie, czy PLE jest konsekwencja niewydolnosci
nerek, czy tez niewydolnoS¢ nerek jest zwigzana z zabu-
rzeniami hemodynamicznymi, objawiajgcymi sie po raz
pierwszy we wczesnym okresie pooperacyjnym.

Prawdopodobnie uszkodzenia powstajace w czasie
operacji zwigzanie z perfuzja pozaustrojowa (uwolnienie
cytokin, uszkodzenie reperfuzyjne, uszkodzenie miocytow)
sg potencjalnymi czynnikami odpowiadajgcymi za rozwoj
PLE w okresie odleglym [13, 14].

Morfologia pojedynczej komory
ZespOt utraty biatka obserwuje sie czeSciej u pacjentow
z pojedynczg morfologicznie prawg komorg serca [15].
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Prawa komora serca rozni sie pod wzgledem anatomicz-
nym i czynno$ciowym od lewej. Silvilairat i wsp. wykazali,
ze istotnym czynnikiem ryzyka rozwoju PLE jest obnizona
funkcja skurczowa komory oraz morfologia prawej komory
serca jednokomorowego [17].

Czynniki infekcyjne

Czynnikiem wywotujacym PLE moga by¢ zakazenia bakteryj-
ne lub wirusowe przewodu pokarmowego [18]. W $luzowce
jelit, w ostrym okresie PLE, wykazano wzrost stezenia
interferonu gamma (IFN-y) i czynnika martwicy guzow
(TNF-a, tumor necrosis factor alpha). Prawdopodobnie
wzrost stezenia tych prozapalnych cytokin jest reakcjg na
zakazenie wirusowe [19, 20]. Obydwie te cytokiny uszka-
dzajag bariere nabtonkowa jelit, prowadzac do zwiekszonej
przepuszczalno$ci. Taka hipoteze, jako jednego z czynnikdw
etiologicznych PLE, moze potwierdzaé¢ zazwyczaj pozytywna
odpowiedZ na leczenie steroidami [19].

Czynniki genetyczne

Genetyczne predyspozycje moga istnie¢ u pacjentow
z mutacjg genu odpowiadajgcego za produkcje siarczanu
heparanu. W btonie podstawnej enterocytow pacjentow
z PLE wykazano zmniejszong zawarto$é siarczanu hepa-
ranu, co moze prowadzi¢ do wzrostu przepuszczalnosci
btony Sluzowej dla albumin [10, 21, 22]. Pozytywny efekt
podawania heparyny u pacjentéw z PLE prawdopodobnie
jest wynikiem substytucji siarczanu heparanu w btonie
podstawnej enterocytow. Heparyna moze dziata¢ rowniez
przeciwzapalnie. W badaniach do$wiadczalnych wykazano,
ze deficyt siarczanu heparanu w btonie enterocytow i wzrost
stezenia cytokin INF-y i TNF-a, jako czynniki wystepujgce
0sobno, maja tylko niewielki wptyw na przepuszczalnosé na-
btonka jelitowego. Obnizona zawartos¢ siarczanu heparanu
wspotistniejgca jednak z wysokim stezeniem prozapalnych
cytokin prowadzi do znacznego uszkodzenia nabtonka
jelitowego [23].

Czynniki immunologiczne

0 znaczeniu zaburzeh immunologicznych w patogenezie
PLE moze $wiadczy¢ obecno$¢ immunologicznych kom-
pleksow, aktywacja uktadu dopetniacza oraz selektywna
utrata limfocytow CD4+ [7, 24]. Niektore zaburzenia
immunologiczne spotykane u pacjentéw z PLE obserwuje
sie u chorych ze schorzeniami autoimmunologicznymi, na
przyktad obecnos$¢ przeciwciat przeciwjadrowych [25]. Na
podstawie analizy immunologicznego fenotypu oraz jego
zmian mozna obecnie wykazaé, ktorzy pacjenci po operacji
Fontana sa narazeni na ryzyko rozwoju PLE [9, 25], oraz
wdrozy¢ wczesng zindywidualizowana terapie.

Inne czynniki
Wedtug jednej z hipotez pacjenci, u ktérych w okresie
pooperacyjnym wystepujg przesieki do optucnych o cha-

rakterze chtonki lub w okresie pdzniejszym rozwija sie
PLE, maja niezdiagnozowane wrodzone zaburzenia uktadu
limfatycznego. Taka hipoteza jest trudna do potwierdzenia
w zwiazku z trudnoSciami w precyzyjnym obrazowaniu
ukfadu limfatycznego, zwigzanymi z brakiem adekwatnej
metody diagnostyczne;.

Postulowano réwniez, ze podwyzszone stezenie przed-
sionkowego peptydu natriuretycznego (ANP, atrial na-
triuretic peptide) w surowicy krwi po operacji Fontana
bierze udziat w rozwoju PLE poprzez hamowanie przeptywu
chtonki. Jest to zwigzane z redukcjg przez ANP kurczliwoSci
miesni gtadkich naczyn limfatycznych krezki [26].

Obraz kliniczny

ZespOt utraty biatek dotyczy 4-11% pacjentéw z pojedyn-
czg komorg po operacji Fontana [10, 16]. Masywna utrata
biatek do Swiatta przewodu pokarmowego prowadzi do ob-
nizenia stezenia albumin oraz biatka catkowitego w osoczu
i spadku srédnaczyniowego cisnienia onkotycznego. Klinicz-
nie schorzenie manifestuje sie obrzekami, wodobrzuszem,
przesiekami do jam surowiczych i zaburzeniami ze strony
przewodu pokarmowego. Uporczywe biegunki sg jednym
z najczestszych objawéw PLE. Biegunka pojawia sie czesto,
ale nie zawsze i w wielu przypadkach obserwuje sie stop-
niowy rozwoj zespotu i powolna utrate biatek ze stolcem.

U niektorych pacjentéw PLE ma charakter przejsciowy,
zwigzany z infekcja lub mozliwymi do usuniecia zaburzenia-
mi hemodynamicznymi. U tych chorych objawy PLE zwykle
ustepuja po wyleczeniu infekcji lub usunieciu przyczyn
zaburzef hemodynamicznych.

U pacjentdéw z PLE dochodzi do zahamowania rozwoju
fizycznego i utraty masy ciata [27]. Utrata biatek i limfocytow
oraz uogdlniona reakcja zapalna towarzyszaca temu zespo-
towi prowadzg do niedozywienia, wyniszczenia, zaburzeh
wodnoelektrolitowch i uposledzenia odpornosci. Pomimo
stwierdzanych zaburzen w zakresie odporno$ci humoralnej
oraz komorkowej u pacjentdéw z PLE rzadko obserwuje sie
ciezkie zakazenia wirusowe lub bakteryjne [7, 24] i pro-
filaktyka farmakologiczna zakazef u tych pacjentéw nie
jest wskazana.

Powiktania zatorowe i zaburzenia krzepniecia krwi
obserwowane po operacji Fontana prawdopodobnie sg wy-
wotane nie tylko przez zwolnienie przeptywu krwi w ukfadzie
zylnym, ale mogg by¢ spowodowane réwniez obnizonym
stezeniem biatka C i S [4]. Okoto 50% pacjentow z PLE
przezywa 5 lat od chwili wystapienia pierwszych objawdw,
a 10 lat tylko 10-20% [5, 16].

Diagnostyka
ZespOt utraty biatek nalezy réznicowaé z innymi schorze-

niami przebiegajgcymi z hipoproteinemig, takimi jak: pier-
wotne uszkodzenie btony §luzowej przewodu pokarmowego,
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wrodzone deficyty enzymatyczne, zesp6t nerczycowy oraz
zaburzenia odpornosci. Zaburzenia w ukfadzie krzepniecia
ze wspotistniejacym spadkiem stezen biatek Ci S obserwuje
sie we wczesnych stadiach PLE, jeszcze przed wystgpieniem
klinicznie uchwytnych objawow i przy prawidtowym stezeniu
albumin w surowicy krwi [4].
Najwazniejsze laboratoryjne kryteria diagnostyczne to:
— obnizenie stezenia biatka catkowitego, albumin i gam-
maglobulin w surowicy krwi;
— podwyzszone stezenie al-antytrypsyny w stolcu i w su-
rowicy krwi;
— wzrost stezenia o-, a,- i B-globulin w surowicy krwi;
— prawidtowe stezenie biatka w moczu;
— limfopenia;
— mozliwe podwyzszenie parametréw stanu zapalnego,
takich jak IL-6, IL-8, TNF-.

Leczenie

ZespOt utraty biatek do przewodu pokarmowego jest bardzo
trudny do leczenia ze wzgledu na nie w petni wyjasniona
etiologie. Kluczem do skutecznego leczenia moze byé
wczesne wykrycie. Okresowe badania stezenia biatek
w surowicy oraz al-antytrypsyny mogg by¢ pomocne we
wczesnym ustaleniu rozpoznania, jeszcze przed wysta-
pieniem petnoobjawowego zespotu. Fujii i wsp. w swoich
badaniach wykazali, ze PLE rozpoczyna sie wczesniej,
niz pojawiajg sie takie objawy jak biegunka czy hipo-
proteinemia [28]. Wczesnym markerem PLE jest wzrost
ag-antytrypsyny w stolcu [29], natomiast monitorowanie
stezenia ag-antytrypsyny w trakcie leczenia moze dawaé
obraz jego skutecznosci [30].

Okresowe badanie uktadu immunologicznego pacjen-
téw po operacji Fontana jest uzyteczne w wykryciu oséb
narazonych na ryzyko rozwoju PLE. Istotne znaczenie
w tych badaniach ma okreslenie liczby i funkcji limfocy-
tow T [9].

Strategia leczenia powiktan po operacji Fontana powin-
na by¢ ukierunkowana na poprawe rzutu serca i obnizenie
centralnego cisnienia zylnego. Po wystapieniu pierwszych
objawéw nalezy wykluczyé wszelkie ,usuwalne” nieprawid-
towosci strukturalne i zaburzenia hemodynamiczne, jak na
przyktad zwezenie drogi wyptywu z pojedynczej komory,
utrudnienie doptywu krwi zylnej do uktadu tetnicy ptucnej,
niedomykalnosé zastawek serca czy przetoki naczyniowe.
Przeprowadzenie cewnikowania serca jest bezwzglednie
wskazane u wszystkich pacjentéw z PLE. Stwierdzenie za-
burzen anatomicznych, takich jak zwezenie tetnic ptucnych,
niedomykalno$é zastawek przedsionkowo-komorowych
czy zwezenie podzastawkowe aorty, jest wskazaniem do
reoperacji lub interwencji kardiologicznej.

U pacjentoéw z potaczeniem prawego przedsionka z tet-
nica ptucng (klasyczna operacja Fontana) istotng poprawe

czesto przynosi zamiana na zespolenie pozasercowe lub
wewnatrzprzedsionkowy tunel w celu utatwienia przeptywu
krwi i redukcji objetosci przedsionka. Jezeli wystepujg
zaburzenia rytmu serca, wowczas w czasie takiej operacji
wykonuje sie ablacje i/lub wszczepia rozrusznik serca.
Bardzo istotne znaczenie ma przywrdcenie prawidtowej
synchronizacji przedsionkowo-komorowej [31-34].

U wielu pacjentdow poprawa moze nastgpi¢ po wyko-
naniu fenestracji (wytworzeniu komunikacji pomiedzy
Luktadem Fontana” a lewym przedsionkiem). Fenestracja
umozliwia ,prawo-lewy” przeciek, czyli przyptyw krwi zylnej
do lewego przedsionka, powodujgc tylko niewielkie zmniej-
szenie utlenowania organizmu. Tak wytworzona komunika-
cja prowadzi do poprawy wypetnienia komory i zwiekszenia
rzutu serca. Po wykonaniu fenestracji zwykle obniza sie
centralne ciSnienie zylne. Fenestracja moze by¢ wykonana
w czasie cewnikowania serca lub reoperacji [35-37].

Wszyscy pacjenci z PLE wymagaja leczenia farmakolo-
gicznego. Nalezy wdrozyé leczenie skierowane na poprawe
pojemnosci minutowej serca, obnizenie centralnego cisnie-
nia zylnego oraz leki przeciwobrzekowe i przeciwzakrzepo-
we. Zmniejszenie obcigzenia nastepczego uzyskuje poprzez
wprowadzenie inhibitoréw konwertazy angiotensyny (ACE,
angiotensin-converting enzyme) lub antagonistéw recep-
toréw angiotensynowych. U wszystkich pacjentéw nalezy
wprowadzié spironolakton, ktory nie tylko dziata moczo-
pednie, ale ma rowniez korzystne dziatanie bezposrednio
na miesien sercowy (utatwiajgc tzw. remodeling miesnia
sercowego) [38].

U pacjentdéw z podwyzszonym ciSnieniem w krgzeniu
ptucnym nalezy wprowadzi¢ sildenafil. Lek ten zmnigjsza
opdr naczyn krazenia ptucnego, obniza obcigzenie nastep-
cze oraz poprawia przeptyw krwi przez naczynia krezkowe.
W wielu doniesieniach wykazano korzystne dziatanie sil-
denafilu poprzez obnizenie naczyniowego oporu ptucnego
i poprawe przeptywu przez krazenie ptucne. Istnieja donie-
sienia o ustagpieniu objawdw PLE i plastycznego zapalenia
oskrzeli oraz poprawie wydolnosci wysitkowej pacjentow
po wprowadzeniu sildenafilu [39, 40].

Jezelidomniemang przyczyna PLE sg czynniki zapalne,
zasadne moze by¢ wprowadzenie kortykoterapii [41, 42].
Ostatnio pojawity sie doniesienia o korzystnym dziataniu
budesonidu, steroidu podawanego doustnie, ktéry dziata
gtdwnie na poziomie Sluzéwki przewodu pokarmowego,
a poniewaz jego wchtanianie do krwi jest niewielkie, ma
on mniejsze niz inne steroidy dziatanie ogblinoustrojowe
[43, 44].

Skutecznosé dziatania heparyny u niektorych pacjentow
przedstawili Donnelly i wsp. [45]. Korzystny efekt moze
by¢ spowodowany przeciwzapalnym dziataniem heparyny
poprzez zmniejszenie rozpadu mastocytow w jelitach i wia-
zanie prozapalnych cytokin [23]. Heparyna stabilizuje row-
niez btone podstawng enterocytow stanowigca bariere dla
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ucieczki czasteczek biatek osocza [22]. Poprzez dziatanie
przeciwzakrzepowe zmniejsza ryzyko mikrozatoréow w kra-
zeniu ptucnym i krezkowym [46]. U wszystkich pacjentow
po operacji Fontana stwierdza sie zaburzenia w ukfadzie
krzepniecia krwi. W zwigzku z tym nawet pacjenci bez
zespotu utraty biatek powinni rutynowo otrzymywacé leki
przeciwzakrzepowe, z tego wzgledu tez przeciwwskazane
jest stosowanie doustnych lekéw antykoncepcyjnych.

Bardzo istotne znaczenie w leczeniu PLE ma wprowa-
dzenie odpowiedniej diety. Dieta powinna by¢ wysokobiat-
kowa i zawieraé co najmniej 2 g biatka na kilogram masy
ciata na dobe oraz bogata w Sredniotaficuchowe trojglice-
rydy. Takie tréjglicerydy wchtaniane sg bezposrednio, przez
naczynia krwionosne uktadu wrotnego, z pominieciem
naczynh limfatycznych. Ze wzgledu na czeste wyniszczenie
tych pacjentow, bardzo istotne znaczenie ma dostarczenie
odpowiedniej liczby kalorii [10, 27].

Przeszczepienie serca jest w zasadzie jedyng skutecz-
na chirurgiczng opcja terapeutyczng dla wielu pacjentow,
u ktérych zawiodty inne metody leczenia [47]. Transplan-
tacja serca po operacji Fontana jest zabiegiem trudnym
technicznie ze wzgledu na ztozone warunki anatomiczne,
stan pacjenta oraz przebyte operacje. Przeszczepienie ser-
ca zwykle nie natychmiast, ale w przeciagu kilku miesiecy
prowadzi u wiekszosci pacjentow do ustgpienia objawow
PLE. Warunkiem powodzenia takiej terapii jest wtasciwy
dob6r pacjentéw i wczesne skierowanie pacjenta do trans-
plantacji [48, 49].

Wielu pacjentéow wymaga okresowego uzupetniania
albumin i/lub gammaglobulin w celu ztagodzenia objawow
hipoproteinemii. Wzrost ciSnienia onkotycznego po infuzji

Abstract

biatka prowadzi do zmniejszenia obrzekéw [10]. Czestosé

infuzji albumin i immunoglobulin powinna byé podyktowana

stanem pacjenta.

W zwiazku z nie do konca poznana etiologig i mato
skutecznag terapig zachodzi koniecznos¢ zintensyfikowania
badan nad zespotem utraty biatek do przewodu pokarmo-
wego. Obecnie jedynym zalecanym sposobem prewencji
PLE moze by¢ zaostrzenie kryteriow kwalifikacji pacjentow
Z pojedyncza komorg do operacji Fontana i wyeliminowa-
nie tych, ktorzy obarczeni sg istotnymi czynnikami ryzyka.
Wczesne przeprowadzenie operacji Fontana moze rowniez
przyczynié sie do poprawy wynikow odleglych.

Na wiele pytan dotyczacych zespotu utraty biatek nie
poznano odpowiedzi. Do najbardziej nurtujacych z nich
naleza nastepujace kwestie:

— dlaczego PLE rozwija sie tylko u niektorych pacjentow
po operacji Fontana, pomimo podobnych warunkow
hemodynamicznych i morfologii wady serca?

— dlaczego u niektérych pacjentéw PLE rozwija sie kilka
miesiecy po operacji, a u innych dopiero po kilku latach?

— dlaczego u wielu pacjentéw, pomimo poprawy warun-
kéw hemodynamicznych, objawy nie ustepujg?

— jezeli za czynnik etiologiczny uwaza sie podwyzszone
ciSnienie zylne, dlaczego po wykonaniu fenestracji
i obnizeniu cisnienia Zylnego tylko u niewielu pacjentéw
nastepuje poprawa?

— dlaczego korzystny efekt doS¢ czesto przynosi zasto-
sowanie steroidow i heparyny, ktdre w zasadzie nie
wpltywajg na wysoko$¢ ciSnienia zylnego, czynnika
najczesciej uznawanego za odpowiedzialny za rozwdj
PLE?

After more than 40 years of treatment of single-ventricle heart with the Fontan pathway there is a large group of pa-
tients exposed to poorly known complications, such as a protein-losing enteropathy. The article discuses contemporary
theories regarding the etiology and pathomechanisms of this syndrome, presents the clinical picture and available

diagnostic and therapeutic methods.

Key words: single-ventricle heart, Fontan operation, protein losing-enteropathy
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