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 ПРОТЕИН-ГУБЕЩА 
ЕНТЕРОПАТИЯ (ПГЕ)

ПАТОГЕНЕЗА  ЧЕСТОТА
НЕИЗВЕСТНА



Етиология
. -     І Гастро интестинални заболявания с ерозивни

    промени намукозата и улцерации
     ,   Ерозиииулцерациинаезофага стомахаидуоденума
  -     Имунологичнипричини реакция наотхвърлянена

,   Crohn (  ) присадката болест на хрониченентероколит
 -   Caposhi,  Неоплазми Саркомна карциноиденсиндром
    -  Възпалителнизаболявания настомашно чревния

 (   )тракт вирусниибактериални
  -Другипричини амилоидоза



Етиология
.  -   І І Неерозивни гастро интестинални заболявания

     Системнизаболявания насъединителнататъкан
  Имунодефицитнисиндроми
    -  Алергичнизаболявания настомашно чревния тракт
  -Другипричини изгаряния



Етиология 
.       І І І Заболявания с повишеновенозноналяганеили

 лимфна обструкция
     Вроденизаболявания налимфнатасистема
  -Системниинфекции туберкулоза
 -Неоплазми лимфоми
  Сърдечнозаболяване-  , констриктивенперикардит

 ,  рестриктивнамиокардиопатия трикуспидална
/ ,     стенозаинсуфициенция обструкция нагорнапразна

вена
        Следоперация за еднокамерносърце тип

“ ”Фонтан



Клинична картина
   Оточенсиндром
  Диария
   Загубанатегло
   Лесна умора
  -   Имунендефицит хипогамаглобулинемия и
лимфопения

 - ,  , Хипокалциемия крампи коремниболки тетания
    Невиреенеинисък ръст
Хепатоспленомегалия



Фонтан операция-
революционна терапия 1968 . -    г за първи път    палиативнаоперация при

      функционалноеднокамерносърцеприпациент с
 трикуспидалнаатрезия

1971 . -   Fontan  Baudet,   г Описана от и покъсно
reutzerК

      (  Финаленетапот еднокамернакорекция комплексни
    )-10%  ВСМ с еднафункционалнакамера от ВСМ

   - -   Основенхемодинамиченпринцип ДП помпаза
  белодробната циркулация

      Функционалнатакамераподдържасистемнатаи
 ,   белодробнациркулация коитоработят сепарирано



Фонтан операция



Критерии за селекция на пациентите  
по А.Choussat (Hellenic J Card 2009)
     4 - 15 .   > 15 .Възраст между г итегло кг
  Синусов ритъм
    Нормаленсистеменвенозендренаж
     eНормаленразмернадяснопредсърди
     ( )  < 3 U/mБелодробна съдоварезистентност БСР
       15  HgСреднопулмоналноартериалноналягане ≤ мм
    АдекватенразмернаБА
           > Нормална функция на доминиращатакамерас ЕФ

60%

      ЛипсаназначимиАВ инсуфициенции
       Липсанаусложняващифакториот предходно

 ,      оперативнолечение катодеформация наБА и
  перифернипулмоналнистенози

    -  ЛипсанаголемиАо П колатерали



2 клинични случая с 
Трикуспидална атрезия

    Трикуспидалнаатрезия с нормално
   изхожданенаголемитеартерии

  (1)ГолямМКД
      (2)Рестриктивен МКДиП стеноза



16г.3м. –момиче (1)
14-    (1998) -        ия ден БендингнаБА илигатурана ПАК
3 .4 . (2001)-      г м БидирекционалнаГлен анастомозас

       пластиканаБА ипрекъсваненацентралния кръвоток
2001/2002-  -Тромбоемболичниинциденти

(  -    -  - микротромби чуканнаДК артериалнитромбози
fem.com.sin  rad. Sin.    и спреходнамозъчна

 ( )симптоматика преодолени
      Бездефицит нафакторинакръвосъсирване
6 .(2004) -   19,  г ТСРС екстракардиаленкондуит№ без

 фенестър
12 .(2010)-г ПГЕ



11г.4м.-момиче (2)
1 .(2003)- -    -  м Системно пулмонална анастомоза МВТ
вдясно

10 .(2004)-  м Бидирекционален
+ +    Глен атриосептектомия запазваненацентралния

кръвоток
3 .6 .(2006) –     16 , г м ТСРС с екстракардиаленкондуит мм

 ,    безфенестър прекъсваненацентралния кръвоток
8 .(2011)-г ПГЕ



 Клинични прояви

  - , , Периферниотоци периорбитални асцит диария
   Загубанатегло
Хипопротеинемия
 :Хипоалбуминемия

          25-35 /Лекастепен г л
 20-25 /  Средностепенна г л

    < 20 /Тежкостепенна г л
 ↑  -1  (  ) 365-1300 наалфа антитрипсин фекалнапроба

/  ( - 0-268 / )мгргр норма мгргр



Интракардиално 
изследване

Възраст (год.) 12 8
Налягане в каво-
пулм.анастомози (mmHg) 13 15
Белодробно-съдово 
съпротивление U/m² 2,6 0,96
Еф-ЛК (%) 68 66
Транспулмонален 
градиент
 (mm Hg) 1 3
Стенози/деформации на 
клоновете на БА Не Не
Централен белодробен 
кръвоток Не Не
Ао-БА колатерали/вено-
венозни колатерали Не/Не Не/Да-1
Сатурация (%) 94 94



Фонтан операция



Клинично протичане
   Липсват ритъмнинарушения
     -  Провокация наПГЕ интеркурентнаинфекция
    -1 (1); 3 (2)ЧестотанаПГЕ
 -     2 .(1);ПКП безрецидив запоследните г
 -    .  2014 . (2)       ПКП безрецидив от м май г



Лечение
 - АСЕ инхибитор
 -   Диуретици фурантрилиспиронолактон
Силденафил
  (1)Синтром
 - 1-2 / /24  - . 3   Кортикостероид мг кг ч макс мес приПГЕ
   Диетас ↑белтъчини



Усложнения след Фонтан 
операция

  Камернадисфункция
Хипоксемия
Тромбоемболизъм
Аритмии
  ПластиченБронхит
ПГЕ



ПГЕ- честота, 
преживяемост1980 .-     г ПГЕ описаназапървипът
 -Честота 3,7-24%,  11% ,  5 .  средно средно г следОп
 -5 . -40-59%Преживяемост г
                                10 . -20%г
   Lin  WS   – 62% (Според фаталенизход Ch Med J 2006)

13,4%-10 . г  ,   56%  - 5 .  следФонтан смъртност г след
  (Feldt RH -Оп J Thorac Cardiovasc Surg. 1996)

3,7%-2,7 .  (Mertens L –г J Thorac Cardiovasc Surg. 1998- 
35  -3029 )центъра пациенти



Патогенетични механизми
  Недостатъчнопроучени
Комплексни
  Фонтан операция-     системнавенознахипертензия и

   релативнахипотензия в БА
   :Нормалнадвукамернациркулация

- - <10 mmHgДПВ налягане
.   - 15 mmHg Срналяганев БА



 –Хепаран
 сулфатен

 ?дефицит

  ПГЕ след
 ФОНТАН

ОПЕРАЦИЯ



Пулмонално 
хипертензивно съдово 
заболяване при Фонтан 
циркулация

БСС > 3 U/m² 
БСС- най важния фактор,включващ се в 

лимитацията на сърдечния дебит/редукция на 
двигателния капацитет

Транспулмонален градиент  > 6 mmHg

 (Средно пулмонално налягане- средно налягане в 
ЛП)

Повлияване на пулмоналната   и системна 
съдова резистентост чрез 
фософодиестеразен инхибитор-силденафил 
(ревацио)

P.Ciliberti –Future Cardiol (2012) 



Защо при всички пациенти има хронична 
венозна конгестия, но не при всички се развива 
ПГЕ?
        Увреденабазалнамембрананаентероцититесдоказан

-  (HS)хепаран сулфатендефицит
HS- ,     глюкозаминогликан имапротективнафункция за

   ( , GFs- ),   протеинитеот ЕЦМ цитокини фактор катосе
  свързвас тях

   HS -    Дефицит на нарушен глюкозаминогликанов
 –    транспорт нарушена тъканнахомеостаза

HS  -     близък поструктурас хепарина

      , Нарушенаендотелнафункция налимфнатасистема
  (   )структурнианомалии трудноседоказва



Рискови фактори за ПГЕ
  -  (    Функционалнакамера дясна НЕ принашите

)пациенти
   > 120 .(    ПродължителноЕКК мин НЕ принашите

)пациенти



Лечение:

Комплексно( ,   ,   трудно с вариращуспех липсана
 )единенподход

1.   Диета ( , , )↓маслена ↑белтъчна ↓солна
2.Медикаментозно
 -     Симптоматично диуретициивъзстановяванена
албумина

  ( ,  , Инотропно кардиотоник инотропнисредства
- , )АСЕ инхибитор силденафил

 -1-2 /  .Кортикостероиди мг кгдн
   Антиаритмицииантикоагуланти
   . Калцийивит Д
   Соматостатинов аналог
   Терапия с хепарин



Лечение:
3.  - Хирургичнолечение    при хемодинамични

 -   -   нарушения ревизия накаво пулмоналнитеанастомози
(   )дапредхождакахексията
4.    -    Аколипсват остатъчнилезии фенестърнасистемния

  (венозенпът / оперативно транскатетърно)

 5.   -Присинусовадисфункция   имплантация на
,  кардиостимулатор атриалнопейсиране

6.  Сърдечна трансплантация
*        Неможедасеоцениентералнаталимфнафункция



Лечение с хепарин 
  ex juv.Приложен
 :   -  Механизми директенвазоактивенефект повлиява

   освобождаванетонаазотенокис
    Потенциален антиинфламаторенефект
    (    Стабилизираклетъчнитемембрани в групатана

)глюкозаминогликаните
 -  . Схеми няколкомес субкутанно



Схеми на лечение 
взависимост от тежестта 
на клиниката
   Лекаформа -   диуретициидиета
  - Умеренаформа , , силденафил стероиди

     фенестриранеикардиостимулаторприсинусова
дисфункция

  - Тежкаформа ,  , Хепарин хирургичнаревизия
 сърдечнатрансплантация

(Rychik J - Congenit  Heart Dis 2007)



ПГЕ след “Фонтан” 
операция          Неерядкоусложнениепоради увеличаващсеброй

     преживелипациентисФонтаноперация
     /Лошапрогнозас високазаболеваемост смъртност
        Необходимаедобрапървичнаселекция напациентите

 заФонтан
  Труднолечение
  :     Нерешенивъпроси Всеощенеяснипатогенетични

 механизми
   Новипревантивнистратегии



  БЛАГОДАРЯ ЗА
!ВНИМАНИЕТО
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