Enteropatia wysiekowa

Enteropatia wysiekowa jest jednym z najciezszych powiktan po operacji Fontana
obarczonym duzg $miertelnoscia i towarzyszacymi powiktaniami (1, 2, 3, 4, 5, 6, 7, 8).
Objawia sie zaburzeniami wodno - elektrolitowymi, obrzekami, hipoalbuminemig,
wysiekami do jam ciata, biegunkg, nudno$ciami, limfocytopenig, niskim stezeniem
wapnia, wysokim Kklirensem o-1 -antytrypsyny, podatnosciag na infekcje. U wielu
pacjentéw przez dtugi okres czasu nie obserwuje sie jednak Zadnych objawow
klinicznych poza subkliniczng utrata biatka ze stolcem oraz zmianami bakteryjnej flory
jelitowej, dlatego jej czesto$¢ wystepowania moze by¢ niedoszacowana. Utrata biatek
bioracych udziat w procesie krzepniecia oraz immunoglobulin moze zwieksza¢ ryzyko
powiktan zakrzepowo - zatorowych oraz zakazen, rzadko jednak objawy te sg wigzane z
toczaca sie subkliniczng postacig enteropatii. Podobny proces rozwing¢ sie moze w
obrebie oskrzeli, wywotujac zapalenie oskrzeli przebiegajace z tworzeniem sie zlogow
biatkowych prowadzacych do zagrazajacej zyciu niedroznosci drég oddechowych
(plastic bronchitis). Etiologia powstawania zaburzen nie zostata wyjasniona. Utrzymuje
sie, ze przewlekly stan matego rzutu operacia
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Ryc.l. Mechanizm rozwoju
enteropatii wysiekowej (zmodyfikowane z: ]J. Rychik. Forty years of the Fontan
operation: A failed strategy. Pediatr Card Surg Annu. 2010;13(1):96-10019).

wysokoSciach enteropatia wysiekowa zaostrza sie lub pojawia de novo (11, 12).
Zidentyfikowane czynniki ryzyka to: czas trwania krazenia pozaustrojowego oraz



pojedyncza komora o morfologii prawej komory, podwyzszone ci$nienie koncowo -
rozkurczowe w komorze przed operacja.

Na podstawie wieloosrodkowych badan (Protein-losing enteropathy Study
Group) czestos$¢ enteropatii wysiekowej zostata okreslona na 3.7%, cho¢ w niektérych
osrodkach siegata do 25%. U czesci chorych w badaniu hemodynamicznym stwierdzono
podwyzszone ci$nienie w tetnicy ptucnej i wykonano plastyke balonowg z implantacjg
stentow. Powiktanie rozwija sie $rednio ok. 2.7 (5 - 10) lat po operacji Fontana, a jej
zdiagnozowanie znacznie pogarsza rokowanie. Smiertelno$¢ z powodu tego groznego
powiktania siega 50% po 5 latach od postawienia rozpoznania. We wczesnym okresie
pooperacyjnym biochemiczne markery niewydolnos$ci watroby w grupie tych pacjentow
byty podniesione, niewydolno$¢ watroby byta bardziej nasilona i trwata diuzej bez
wzgledu na morfologie komory. W okresach zaostrzen obserwowano hepatomegalie
oraz  poszerzenie zyt  watrobowych ~w  badaniu  echokardiograficznym.
W odlegtej obserwacji stwierdzano objawy widéknienia i przebudowy watroby w
badaniu USG . W badaniach innych autoréw dilugotrwate podwyzszenie ciSnienia
zylnego w obrebie watroby prowadzito do powstania trwatych zmian w budowie
histologicznej (wldknienie, guzki regeneracyjne), rozwoju marskosci
i raka watrobowo-komdérkowego (13, 14, 15). Czesto$¢ wystepowania tej patologii nie
jest znana, ale podkresla sie korzystny wptyw modyfikacji Marchellettiego i deLevala,
zwlaszcza z uzyciem fenestracji na jej opdZnienie lub eliminacje.
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