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ZESPOL UTRATY BIALKA (PLE)

Wraz z postepem nauk medycznych coraz wiecej dzieci, ktére przyszty na Swiat ze
ztozonymi wadami serca przechodzi z bardzo dobrymi efektami wieloetapowe paliatywne
leczenie kardiochirurgiczne. Mimo tak dobrych wynikéw w leczeniu operacyjnym u czesci
pacjentow w roznym okresie zycia moze dojs¢ do pogarszajgcych jego komfort powiktan.
Jednym z powazniejszych problemdéw zdrowotnych, trudnym do leczenia, wystepujgcym po
korekcji wady serca zakonczonej operacjg Fontana jest zespdt utraty biatek (PLE - Protein-
Losing Enteropathy). Powiktanie to obserwuje sie u 3 — 15% pacjentow po tym zabiegu.

Do zaburzenia moze dojs¢ zaréwno w okresie kilku tygodni po operacji jak réwniez
W czasie znacznie pdzniejszym, nawet do kilku lat po wykonanej operacji. Powiktanie to
obarczone jest niestety duzym ryzykiem zgonu, szacuje sie, ze S$miertelnosé
w okresie 5 lat od postawienia rozpoznania moze siega¢ od 22 do nawet 50%.

Prawdopodobnym czynnikiem wyzwalajgcym proces utraty biatek moze byc
powstanie specyficznych warunkéw fizjologicznych w krazeniu po wykonaniu zabiegu
operacyjnego metodg Fontana. U niektdrych dzieci po wspomnianym zabiegu z towarzyszaca
utratg biatka zaobserwowano wzrost cisnienia zylnego, u innych zwezenie tetnic ptucnych,
nie mozna jednak jednoznacznie okresli¢ ze sg to przyczyny utraty biatka.

Podstawowym objawem sg obrzeki, ktére mogg by¢ zlokalizowane w obrebie koriczyn
dolnych (okolica kostek i podudzi), czesto obserwowany jest wzrost masy ciata
i powiekszenie obwodu brzucha. U niektérych dzieci moze wystepowac rowniez biegunka.
Poziom biatka oznacza sie w préobce surowicy krwi, wynik ponizej normy jest wskazaniem do
wdrozenia postepowania diagnostycznego. Wiekszosci dzieci z podejrzeniem utraty biatka po
operacji Fontana zaleca sie cewnikowanie serca w celu ustalenia, czy utrata moze by¢
wynikiem ewentualnych nieprawidtowosci w przemodelowanym chirurgicznie sercu np.
wystepowanie zwezen. Zaleca sie rowniez wykonanie badania w kierunku obecnosci alfa-1
antytrypsyny (biatka frakcji alfa-1 globulin) w kale aby wyjasnié czy utrata biatka odbywa sie
drogg przewodu pokarmowego.

Poziom biatka catkowitego w surowicy krwi powinien wynosi¢ 60 - 80 g/l, co odpowiada
6,0 - 8,0 g/dl. Uwaza sie, ze poziom biatka catkowitego u dzieci po operacji Fontana nie
powinien by¢ nizszy niz 5,5 g/dl.

Leczenie zespotu utraty biatka jest trudne, poniewaz ostatecznie nie jest znana
przyczyna tego zaburzenia. W przypadku przewezen w krazeniu Fontana sg one poszerzane
podczas cewnikowania serca. Terapia jest gtéwnie farmakologiczna, stosuje sie leki
poprawiajgce wydolnos$¢é uktadu krazenia, leki moczopedne, kortykosteroidy, heparyne.
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Wazinym elementem jest leczenie dietetyczne majace na celu wzrost zawartosci
biatka oraz zmniejszenie zawartosci tluszczu z jednoczesng suplementacja
Sredniotancuchowych tréjglicerydéw (MCT - medium chain triglycerides), ktore przyczyniaja
sie do poprawy wchtaniania substancji odzywczych. W wielu przypadkach zaleca sie
stosowanie ttuszczu MCT jako jedynego rodzaju ttuszczu w diecie dziecka (zastosowanie
czystego oleju MCT z catkowitym ograniczeniem ttuszczy innego pochodzenia). Czysty Olej
MCT jest niedostepny w naszym kraju, mozna go zakupi¢ w Niemczech lub sprowadzi¢ na
podstawie wniosku na import docelowy. Wykaz mieszanek zawierajgcych w swoim sktadzie
MCT znajduje sie ponizej.

Duzg uwage przyktada sie do suplementacji witamin rozpuszczalnych w ttuszczach —
mowa tu o witaminach A, D, E oraz K. Z uwagi na gorsze wchtfanianie u dzieci z utratg biatka
podaz tych witamin w diecie czesto jest niewystarczajgca. Bardzo dobrym preparatem,
przeznaczonym do stosowania w stanach ztego wchtaniania u dzieci jest AQUADEKSs Pediatric
Liquid.

Czysty olej MCT producenci: Mead Johnson, Ovita Nutricia

Mieszanki mlekozastepcze zawierajgce MCT: Enfaport Lipil, Pregestimil, Bebilon Pepti MCT,
Humana MCT

Preparaty specjalnego przeznaczenia zywieniowego stosowane u dzieci z PLE: Protifar,
Portagen, Pediasure, Osmolite



