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ÖZET 
Bu yazıda Fontan ameliyatından sonra protein kaybettiri
ci enteropati (PKE) gelişen, digital, diüretik tedavisine ve 
albümin infüzyonlarına cevap vermeyen, kortikosteroid 
(KS) tedavisi ile iyileşme sağlananı hasta takdim edildi. 
Fon tan ameliyatından ortalama 1.5 yıl sonra hastaların 
birinde plevral ve perikardiyal effüzyonlar ve asit; diğe
rinde asit ve periferik ödem tablosu ile PKE gelişti. Her 
iki hastanın serum albümin düzeyleri 2.1 gr/d/'nin altın
daydı. Yapılan kalp kateterizasyonunda her iki hastada da 
sağ atriyumda (RA) genişleme ve kontrasi maddenin 
RA'dan boşalmasında güçlük tesbit edildi. Birinci hasta
nın RA ve pulmoner arter (PA) basınçları yüksekti (orta
lama 21 mmHg) ve sol ventrikül kasılmalarında bozukluk 
görüldü. İkinci hastanın RA ve PA basınçları normal bu
lundu (ortalama 14 mmHg). Her iki hastaya da 2 mgrlkg 
prednisolon'a eşdeğer dozda metil prednisolon IV başlan
dı. Bir ay süreyle tam dozda ve IV tedavi alan hastaların 
KS dozu azaltılarak 10 mgrlgün oral idameye geçildi. Al
bümin düzeyleri 1 ay içinde normale dönen, belirgin kli
nik düze/me gözlenen hastaların ortalama 10 aylık izlem
leri süresinde albiimin düzeylerinde düşme saptanmadı. 

Anahtar kelime/er: Fontan ameliyatı, protein kaybettirici 
enteropati, steroid tedavisi 

Protein kaybettirici enteropati Fontan ameliyatından 

sonra görülebilen nadir fakat mortalitesi yüksek bir 

komplikasyondur 0-4). Ameliyattan 6-100 ay (ortala

ma 4 yıl) sonra hastalarda sık defekasyon, ödem, 

asit, plevral veya perikardiyal effüzyonla ortaya çı

kar (5). Kan tetldklerinde ise h ipoproteinemi, hipoal

büminemi, sıklıkla hipokalsemi, lenfopeni ve serum 

immünglobülin (Ig) düzeylerinde düşüklük tesbit 

edilir. Digital, diüretik, diyet, albümin ve globülin 

infüzyonları tedavide kullanılmakla birlikte genellik

le etkili olmazlar (4,5). 

B iz bu yazıda, Fontan ameliyatından sonra protein 

kaybettirici enteropati gelişen ve steroid tedavisi ile 

iyi sonuçlar e lde ettiğimiz iki hastamızı takdim et

mek istedik. 
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OLGULARlN BiLDİRİSİ 
OLGU 1: ı o yaşında kız hasta, ilk kez 4 yaşında iken kli
niğimize başvurdu. Yapılan muayene ve tekikieri sonucun
da "dekstrokardi, atriyal situs solitus, atriyoventriküler dis
kordans, çift çıkışlı sağ ventrikül, önemli pulmoner stenoz, 
geniş ventriküler septal defekt ve morfolojik sol ventrikül 
hipoplazisi" tesbit edildi. Kardiyak kateterizasyonda pul
moner artere girilememesine rağmen anjiografik olarak 
pulmoner stenozun ağır olduğunun belirlenmesiyle hastaya 
5 yaşında iken modifiye Fontan ameliyatı yapıldı . Erken 
postoperalif dönemi stabil seyreden hastanın ameliyattan 
ı 7 ay sonra tekrarlayan plevral ve perikardiyal effüzyonla
rı olmaya başladı. Digital ve diüretik (furosemide ve spiro
nolacıone) tedavisine cevap vermeyen ve her seferinde 
drenajı gerektiren bu effüzyaniara ilaveten periferik ödem 
ve asit oluşmaya başladı. Hipoproteimi (4.2 gr/di), hipoal
büminemi (2. ı gr/di); IgG düşüklüğü (924 mgr/dl) ile has
tada protein kaybettirici enteropati geliştiği görüldü. Bar
sak biyopsisinde intestinal lenfanjiyektazi ile birlikte gaita 
immünelektroforezinde immünglobülin kaybı olduğu tes
bit edildi. Yapılan kalp kateterizasyonu ve anjiografi ince
lemesinde sağ atriyumun genişlemiş ve pulmoner arter 
dalları arasında herhangi bir darlık olmamakla birlikte sağ 
atriyum ve pulmoner arter ortalama basıncı 2ı mmHg ile 
yüksek bulundu. Atriyoventriküler kapak yetersizliği ol
mamakta birlikte ventrikül kontraksiyanlarında bir miktar 
azalma olduğu dikkati çekti. 

Digital, diüretik, son zamanlarda haftada 3 güne çıkan al
bümin infüzyonlarına rağmen hastada hiçbir iyilik sağlan
maması ve kliniğinin giderek kötüleşmesi üzerine cerrahi 
tedavi (sağ atriyumun küçültülerek fenesirasyon yapılması 

veya total kava-pulmoner bağlantı) düşünüldü ise de vent
rikül fonksiyonlarının kısmen bozuk oluşu ve pulmoner ar
ter basıncının yüksek bulunması gibi risk faktörleri nede
niyle cerrahi tedavidenönce ülkemizde ilk kez uygulana
cak olan, dünyada da birkaç vakada denenmiş (6,7) olan 
steroid tedavisi uygulanmasına karar _verildi. Günlük 2 
mgr/kg prednizolon'a eşdeğer metil prednisolon 3 dozda 
IV başlandı. Bir ay süreyle tam dozda IV verildi. Birinci 
aydan sonra orale geçilerek bir ay süreyle azaltılarak 10 
mgr/gün dozuna düşüldü. Hastamız ı yıldır bu dozda ste
roid almaya devam ediyor. Tedavi başlandıktan sonra ilk 1 
ay içinde sadece 2 kez albümine ihtiyaç gösteren hastanın 
ilk ı aydan sonra albümin ihtiyacı olmadı. Plevral ve peri
kardiyal effüzyonları asiti ve ödemi kaybolan hasta ı yıl
dır asemptomatik olup son albümini 4 gr/di, total proteini 
ise 7 gr/di dir. 

OLGU 2: ı I yaşında erkek hasta ilk kez 2 yaşındayken 
kliniğimize başvuran hastada yapılan muayene ve tetkikle
ri sonucunda "triküspit atrezisi ventriküloarıeriyel diske
dans, önemli pulmoner stenoz" tesbit edildi. 4 yaşındayken 
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modifiye Blalock-Taussig şant, 7 yaşındayken şant kapatı
lıp modifiye Fontan ameliyatı yapıldı. Erken postoperalif 
dönemi sorunsuz geçen hastada ameliyattan 1.5 yıl sonra 
protein kaybettirici enteropati gelişti. Asit ve periferik 
ödem tablosu hakim olan hastada plevral ve perikardiyal 
effüzyon olmadı. Sık defekasyon, hipoproteimi (4.2 gr/d!), 
hipoalbüminemi (1.6 gr/d!), semptomatik hipokalsemi (8.6 
gr/d!), IgG (219 mgr/dl) ve IgA (53 mgr/dl) düşüklüğü ile 
protein kaybettirici enteropatinin tüm bulgularını gösteri
yordu. Barsak biyopsisinde intestinallenfanjiyektazi tesbit 
edilmemesine karşılık gaita immüm elektroforezinde bar
sağa kayıp olduğu gösterildi. Yapılan kalp kateterizasyonu 
ve anjiografisinde pulmoner arter-sağ atriyum bağlantısın
da, pulmoner arter ve dallarında darlık tesbit edilmedi. Sağ 
atriyum ve pulmoner arter ortalama basıncı 14 mmHg' idi. 
Anjiografik incelemede sağ atriyumun genişlemiş olduğu, 
kontrası maddenin sağ atriyum içinde dolandığı ve sağ at
riyumdan temizlenişinde güçlük olduğu görüldü. Atriyo
ventriküler kapak yetersizliği ve ventrikül fonksiyonların
da bozukluk tesbit edilmedi. Digital, diüretik (furosemide 
ve spironolactone) tedavisine, son zamanlarda haftada 3-
4'e çıkan albümin infüzyonlarına, oral ve intravenöz kalsi
yum ve (y)-globülin infüzyonlarına hiç bir cevap alınma
ması üzerine hastaya cerrahi müdahale (fenestrasyon ve 
sağ atriyumun küçültülmesi veya total kava-pulmoner bağ
landı) düşünüldü. Ancak cerrahi tedaviden önce steroid te
davisi verilmesine karar verildi. Günlük 2 mgr/kg predni
zolon'a eşdeğer metil prednisolon 3 dozda IV başlandı. Bir 
ay süreyle tam dozda IV verildi. Birinci ayın sonunda ora
le geçirelerek bir ay içinde azaltılarak 10 mgr/gün dozuna 
düşüldü. Hasta 8 aydır bu dozda almaya devam ediyor. Te
davinin ilk bir ayında aralıklar giderek azalmakla birlikte 
albümin ve (y)-globülin infüzyonlarına ve kalsiyum teda
visine devam edildi. Bir ayın sonunda albümine ihtiyacı 
olmadı ve serum albümin (3.9 gr/d!). IgG (1580 mgr/dl), 
IgA (63 mgr/dl) ve kalsiyum (9. 1 gr/di) düzeyleri normale 
döndü. İlk dikkati çeken klinik iyileşme defekasyon sayı
sında azalma oldu. Steroid tedavisi ile dramatik bir iyileş
me sağlanan bu hastanın tedav isi halen 9. ayında olup 
asemptomatiktir. Son alınan serum albümin 4.3 gr/di, total 
proteini 7 gr/di dir. 

TARTIŞMA 

Protein kaybettirici enteropati Fontan ameliyatından 
sonra gelişebilen seyrek fakat ciddi bir komplikas
yondur (1-5), Protein kaybettirci enteropati sistemik 
venöz basıncı yükselten konstrüktif perikardit (8), 

konjestif kalp yetersizliği (9), Mustard (10) ameliya
tından sonra da görülebilir. Fontan ameliyatından 
sonra görülme sıklığı %10 olarak bidirilmektedir (5), 

Bizim yaşayan 38 Fontan operasyonlu hastalarımızın 
2'sinde (%5.2) tesbit ettik. 

Protein kaybettirici enteropatide, sistemik venöz ba
sıncın yükseltilmesine bağlı duktus torasikus basın
cının artması ile drenajın bozulmasına bağlı oluşan 
lenfatik hipertansiyon sonucu sıklıkla intestinal len
fanjiyektezi gelişerek barsak lümenine albümin, glo-
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bülin, lenfosit kaybı olmaktadır. Protein kaybettirci 
enteropati bazen sistemik venöz hipertansiyon oluş

madan da gelişebilmektedir. 

Fontan ameliayatından sonra gelişen protein kaybet
tirci enteropatinin patofizyolojisi tam olarak bilin
memektedir. Protein kaybettirici enteropati, sağ atri
yum basıncının yüksekliğine neden olan pulmoner 
arter-sağ atriyum bağlantısındaki darlık, periferik 
pulmoner stenoz ve atriyoventriküler kapak yetersiz
liği olan hastalarda görülmekle birlikte hemodinami
si tamamen normal Fontan'lı hastalarda da görül
mektedir (1 1). Esasen Fontan'lı hastalarda hemodina
mi her ne kadar normal olsa da atriyum basıncı nor
mallere göre bir miktar yüksektir. Bu yükseklik, has
taların büyük çoğunluğunda aşikar klinik tablo çı
karmamakla birlikte bu hastaların protein kaybettiri
ci enteropatiye meyilli olabileceğini düşündürmekte

dir. Hess ve arkadaşları (2) yaptıkları bir çalışmada 
sağ atriyum ortalama basıncından çok, sağ atriyum 
diyastolik basıncının yüksekliğinin protein kaybetti
rici enteropati oluşumunda etkili olduğunu göster
mişlerdir. Sağ atriyum diyastolik basıncı yüksek ol
duğu zaman superiyor vena kava'dan sağ atriyuma 
kan akımında bozulma nedeniyle superiyor vena ka
va ve ductus torasikus konjesyonuna bağlı lenfatik 
drenaj bozulmaktadır. 

Hemodinamisi normal olan Fontan'lı hastalarda gö
rülen protein kaybettirci enteropatinin patogenezinde 
barsaktaki inflamatuvar ve otoimmün proses veya 
intestinal mukozanın devamlılığını sağlayan endojen 
bir faktörün sentezinin bozulması etken olabilir. İn
testinal lamina propria'daki immün globülin ve 
kompleman depozİtlerinin aynı zamanda yüksek ve
nöz basıca karşı karaciğerin sentez fonksiyonları 
hakkında bilgi edinilebilecek çalışmalar Fontan'lı 

hastalarda protein kaybettirici enteropati patogenezi
ni izah edebilir. 

Protein kaybettirici enteropati Fontan ameliyatından 

sonra 6-100 ay (ortalama 4 yıl) sonra ortaya çıkmak
tadır (5). Ameliyattan sonra ilk 4 ay içinde görülmesi 
son derece nadirdir {12), Diğer bir çalışmaya göre 
hastaların l/4'ü ortalama 52 ay içinde kaybedilmek
tedir (5). Bizim hastalarımızda ameliyattan yaklaşık 

1.5 yıl sonra görülmüştür. Her iki hastamızda da kli
nik tablo giderek kötüleşmiş, efor kapasiteleri 
NHY A k lass III seviyesine inmiş tir. Hastalarımızın 

sağ atriyum ve pulmoner arter basıncı yüksek ve 
ventrikül fonksiyonlarında kısmi bir bozukluk tesbit 
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edilirken diğer hastamız hemodinamik açıdan tama
men normal bulunmuştur. 

Protein kaybettirici enteropatili hastaların tedavisin
de esas, hemodinamik bir bozukluk varsa bu bozuk
luğun giderilmesidir. Hemodinamik bozukluğu ol
mayan hastalarda ise digital, diüretik, yağdan fakir 
orta zincirli trigliseritleri içeren diyet, albümin ve 
globülin infüzyonları uygulanan standart tedaviler
dir. Genellikle bu tedavilere cevap alınmadığından 
hastalarda fenestrasyon, Fontan'ın "take-down"u, 
kalpy transplantasyonu gibi cerrahi tedaviler öneril
mektedir (5, ı ı . ı 3, ı4). Literatürde yayınlanan az sayı
daki çalışmalarda Fontan'dan sonra görülen protein 
kaybettirci enteropatili hastalarda steroid tedavisin
den iyi sonuçlar alındığı bildirilmektedir (6,7). Bizde 
standart tedavi ile iyi sonuçlar alamadığımız, durum
lan giderek kötüye giden hastalarımızda cerrahi te
daviden önce steroid tedavisinin sonuçlarını görmek 
istedik. Literatürdeki çalışmalarda steroid tedavisi 

her ne kadar hemodinamik bozukluğu olmayan has
talara uygulanmışsa da biz ventrikül fonksiyonlan
nın bozukluğuna bağlı pulmoner arter ve sağ atriyum 
basıncı yüksek olan hastamızda da uyguladık ve iyi 
netice aldık. Biz hastalarımızda barsak absorbsiyo
nunun bozuk olacağını düşündüğümüzden tedavimi
zi IV yolla vermeyi tercih ettik. Bir ay süreyle IV 
verdikten sonra orale geçip 1 ay içinde azaltarak lO 
mgr/gün dozuna düştük. Her iki hastamızda da gayet 
iyi neticeler aldık. Yaklaşık 1 ay sonra serum albü
min, total protein ve immünglobülin düzeyleri nor
male döndü. Hastalarımız takiplerinde (birinde 9 ay
lık, diğerinde I yıllık) asemptomatik olup serum 
protein ve albümin düzeylerinde düşme olmadı. Li
teratürde steroid verilen hastalarda steroidin azaltıl
ması veya kesilmesi sırasında nüksler görüldüğü için 
biz steroid tedavisine düşük dozda devam etmek dü
şüncesindeyiz. 

Hemodinamik bozukluğu olan hastamızda da steroid 
tedavisiyle iyi sonuçlar alınması Fontan ameliyatın
dan sonra görülen protein kaybettirci enteropatinin 
sağ atriyum hasıcının yüksekliğinden başka faktörle
rin de etkili olduğunu düşündürmektedir. Steroidin 
etkisi kapiller ve lenfatik membranlarda stabilizas
yon sağlayarak veya lenfatik volümü azaltarak olabi
leceği gibi antienflamatuvar etkiyle de olabilir. 

Fontan ameliyatı sonrası gelişen protein kaybettirci 
enteropatili iki hastamızda steroid tedavisi ile elde 
ettiğimiz dramatik uzun süreli cevap, steroid tedavi-

sinin prognozu çok kötü olan bu hasta grubunda cer
rahi tedaviden önce uygulanması gerekli bir tedavi 
olduğunu göstermektedir. 
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