Hypoalbuminémia zo strat bielkovin do creva
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Autori prezentuju pripad 2-mesacnej pacientky s exsudativnou enteropatiou spésobenou pritomnostou lymfangiektazii v stene tenkého
¢reva. Unik lymfy do lumenu tenkého éreva u pacientky viedol k stratam bielkovin (albuminu a globulinov) a lymfocytov s naslednymi
edémami, imunologickymi abnormalitami, intermitentnymi hna¢kami a nedostato¢nym hmotnostnym prirastkom. Gastrofibroskopicky
sa zistil obraz charakteristicky pre primarnu ¢revnu lymfangiektaziu (Waldmannovu chorobu). Liecebna diéta s upravenym zlozenim
tukov a pridanim mastnych kyselin so stredne dlhym retazcom viedla k ustupu edémov, vzostupu hladin sérovych bielkovin a Gprave
imunologickych parametrov vratane poctu lymfocytov a sérovej koncentracie imunoglobulinov. Délezita je véasna diagnostika tohto

stavu v zaujme predist jeho neziaducim infekénym a neinfekénym komplikaciam.
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Kazuistika

Dvojmesacné dievcatko z tretej fyziologic-
kej gravidity bolo prijaté na kliniku pre nepros-
pievanie, opuch viecok a koncatin. Dieta sa narodilo
v 37.gesta¢nom tyzdni s hmotnostou 2390 g a dlz-
kou 46 cm. Bolo Zivené odstriekanym materskym
mliekom. V 6. tyZdni Zivota bola pacientka hospita-
lizovand na detskom oddelenf rajonnej nemocnice
pre anasarku s maximom na koncatinach a v tvari.
Pri vysetrenf sa zistila vyrazna hypoalbuminémia,
hypoproteinémia, lymfopénia a anémia. Podla in-
formacie od rodi¢ov mala pacientka opakovane
redsiu, Spendtovo-zelenu stolicu. Napriek opako-
vanej substittcii albuminu nedoslo k trvalej Uprave
hypoalbuminémie, a preto bola pacientka pre-
loZena na nasu kliniku na komplexné odborné
vysetrenie a urCenie priciny stavu.

Pri prijati bolo dieta ¢ulé, eutrofické (dizka:
48 cm, hmotnost: 2900 g, BMI: 12,59, SDS BMI:
minus 1,5 sigmy), afebrilné. Koza bola vyrazne
bledd, mala len diskrétne edémy. Ozvy srdca
boli ohranicené, pri auskultacii bolo dychanie
puerilné, bez vedlajsich fenoménov. Brucho
bolo makké, priehmatné, pecen ani slezina
neboli palpacne zvacsené. Pri laboratérnom
vysetreni sa zistila nizka zépalova aktivita (CRP 10
mg/I), bola pritomna anémia stredného stupna
(hemoglobin 84 g/dl) a napriek opakovanym
transfuzidm albuminu pretrvavala vyrazna hy-
poproteinémia (33,7 g/l) a hypoalbuminémia
(21 g/). Hematologické vysetrenie dokazalo
nizke hodnoty transportnych bielkovin (trans-
ferin: 0,9 g/l) pri normalnej sérovej koncentracii
Zeleza. Markantne boli znizené aj koncentrécie
vietkych tried sérovych imunoglobulinov (IgG
0,93g/l, IgA 0,06 g/I, 0,14 g/I). Pri primeranom
pocte periférnych leukocytov (9000/ml) nebo-
la pritomnd lymfopenia (56%). Vyssie hodnoty
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alkalickej fosfatazy (6,94 ukat/l), prevazne jej
kostnej frakcie sme pripisovali znizenej Crev-
nej resorpcii vapnika, ¢o sa prejavilo aj miernou
hypokalciémiou (kalcium: 2,29 mmol/I, fosfor:
1,82 mmol/l). Mocovy nélez bol negativny, albu-
minuriu sme nedokazali. Sonografické vysetrenie
brucha nedokazalo patologické zmeny ¢reva.
Mikrobiologické vysetrenie stolice nesvedcilo
o infekénej etioldgii ochorenia. U pacientky chy-
bali laboratérne aj klinické zndmky pecenového
¢i kardidineho ochorenia a bola vylicend aj moz-
nost nedostatocného prijmu bielkovin v strave
ako pri¢ina uvedenych tazkostf.

Rozuzlenie problému prinieslo stanovenie
mnozstva bielkovin v stolici podla Ouchterlonyho,
ktoré svedcilo o stratach bielkovin do ¢revného
[imenu. Tuto moznost nepriamo potvrdilo aj
nasledné gastro-duodenofibroskopické vyset-
renie, ktoré znazornilo pritomnost dilatovanych
lymfatickych ciev v ¢reve (obrdzok 1).

Uvedené vysledky boli konzistentné s diag-
nézou ,primarnej crevnej lymfangiektazie”,
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a preto bola indikovana diétoterapia. Materské
mlieko sme vystriedali dietetickou liecebnou
formulou s nizkym obsahom tukov suplemen-
tovanou mastnymi kyselinami so stredne dlhym
retazcom (olej typu MCT, ktory sa stal tymto
jedinym zdrojom dietetického prijmu tukov)
a zvysenou koncentraciou bielkovin (Portagen,
Mead Johnson Nutritionals). Stav pacientky sa

Obrdzok 1. Pritomnost dilatovanych lym-
fatickych ciev v ¢reve u pacienta s intesti-
nélnou lymfangiektaziou (z archivu MUDr.
Vladimira Cingela).

Obrdzok 2. Zmeny telesnej hmotnosti a koncentracie plazmatickych bielkovin a albuminu po
nasadeni lie¢by u pacientky s primérnou ¢revnou lymfangiektéziou.
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postupne upravil, doslo k zmene stolice na ZI-
tU, hustejsiu. Hodnoty sérovych bielkovin boli
po styroch mesiacoch lie¢by vo fyziologickom
rozmedzi (59,2 g/l). Nastal i vzostup sérového
albuminu (41,9 g/1) bez parenterdlnej substitucie
albuminov a dieta zacalo priberat (obrazok 2).
Pri kontrolnom vysetreni bola hodnota hemo-
globinu 97 g/I, normalizovala sa aj koncentracia
sérovych imunoglobulinov (IgA 029 g/I,1gG 5,16
g/l,IgM 0,48 g/1).V sicasnosti ma dieta 9 mesia-
cov a hmotnostne prospieva, teraz ma hmotnost
5810 g a dizku 64 cm (BMI 14,2, deficit BMI sa
neprehlboval, SDS BMl je -1,7 sigmy). Je nadalej
Zivené formulou ,Portagen” s postupnym za-
vadzanim nemlie¢nych pridavkov s pridanim
mastnych kyselin so stredne dlhym retazcom.

Diskusia

Dvojmesacna pacientka bola poukézana
na kliniku pre generalizované edémy mierne-
ho stupna a hypoproteinémiu nejasnej etio-
l6gie. Nizka koncentracia sérovych bielkovin
nebola zapri¢inenad nedostato¢nou rezorpciou
¢i produkciou albuminu (ako sa to pozoruje pri
malnutricii alebo pri ochoreniach pecene), ani
jeho zvysenymi stratami respiratnym traktom,
kozou alebo mocom pri nefrotickom syndro-
me. Podrobné vysetrenia ukazali, ze problémy
dietata zapricinili straty sérovych proteinov do
¢revného lumenu (protein stracajlca entero-
patia, protein losing enteropathy, PLE). Priciny
PLE mézu byt z praktickych dévodov rozdelené
do dvoch hlavnych kategérif: do prvej patria
formy PLE ndsledkom obstrukcie lymfatického
systému, kym pri druhej kategorii je PLE na&-
sledkom erdzie alebo ulceracie ¢revnej mukdzy.
Pri obstrukcii vedie staza a zvyseny tlak lymfy
ku stratadm tekutin bohatych na albuminy a iné
bielkoviny. Ak tieto straty prevysuju intenzitu
syntézy, vznikd hypoalbuminémia s néslednym
edémom. Okrem albuminu sa do Creva stracaju
aj iné dolezité komponenty, vratane imunoglo-
bulinov a lymfocytov (3, 4, 6).

Primarna ¢revnd lymfangiektazia (PIL,
Waldmannova choroba) je Specifickd forma pro-
tefin strdcajucej enteropatie s nezndmou inciden-
ciou. Etiologia zostava neznama, boli referované

aj zriedkavé, familidrne pripady ochorenia. PIL je
sposobend malforméciou crevného lymfatické-
ho rieciska. Zmeny mézu byt difiizne alebo loka-
lizované, pritomné v sliznici, submukdze alebo
subserdze. Obstrukcia, dilatécia a zvyseny tlak
v neplnohodnotnych lymfatickych kapildrach
sposobuju ich porusenie a namiesto absorpcie
dochédza k uniku vsetkych komponentov lymfy
vratane proteinov, lymfocytov a tukov (6).

PIL sa spravidla diagnostikuje uz pred 3. ro-
kom zivota. K jej inicidlnym klinickym prejavom
patri Unava, bolesti brucha, neprospievanie, pro-
longované riedke stolice a pri dlhSom trvanf aj
priznaky z malabsorpcie tukov a v nich rozpust-
nych vitaminov (vitaminy A, D, E, K). Zadvaznost
edému z hypoalbuminémie je menlivd, pri z&-
vaznejsich formdach sa moéze vyvijat exudativna
pleuritida, perikarditida alebo chyldézny ascites,
zriedkavo sa pozoruje lymfedém koncatin. Pri
laboratérnom vysetreni sa zistuje hypoalbu-
minémia, hypogamaglobulinémia s redukciou
vietkych tried imunoglobulinov (IgG, IgA a IgM)
atiez lymfopénia s redukciou T aj B lymfocytov.
O pritomnosti exsudativnej enteropatie sved-
¢f aj zvyseny odpad alfal-antitrypsinu v stolici.
Diagndzu potvrdzuje endoskopicky nélez intes-
tindlnej lymfangiektazie s primeranym histolo-
gickym nalezom bioptickych vzoriek (2, 4).

Pri diferencidlnej diagnostike sa maju vylucit
sekundarne formy intestindlnej lymfangiektazie,
spdsobené anatomickou alebo dynamickou al-
teraciou prudenia lymfy (5, 6). Protein-stracajuca
enteropatia so sekundarnou intestinalnou lym-
fangiektdziou sa referovala u pacientov s intes-
tindlnym lymfémom, Whippleho chorobou,
Crohnovou chorobou, AIDS-enteropatiou a tiez
po Fontanovej operdacii na korekciu vrodenych
srdcovych chyb. Niektoré genetické syndromy
mozu byt tiez spojené s intestindlnou lymfan-
giektédziou, ako napr. Von Recklinghausenoy,
Turnerov, Noonanov a Klippelov-Trenaunayho
syndrom. Nakoniec, nadmerné crevné straty plaz-
matickych bielkovin, ale bez prftomnosti ¢revnej
lymfangiektdzie, sa mézu pozorovat u pacientov
5o systémovym lupus erytematodes.

Zé&kladnym kameriom liecby PIL je diéta
s redukovanym obsahom tukov, ¢im sa redu-

Viac informacii najdete na
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kuje chyldézna zataZ ¢revnych lymfatickych ciev
azabranuje saich pretazeniu (,upchatiu”) s nds-
lednou moznou rupturou a stratami lymfy. Tuky
sa vo vyzive nahradia mastnymi kyselinami so
stredne dlhym retazcom (tzv. MCT olej), ktoré sa
vstrebavaju priamo do portélnej cirkulacie, ¢im
sa tieZ redukuje pretaZenie intestinadlnych lym-
fatickych ciev (1). U nasej pacientky viedla tato
diéta po niekolkych tyzdhoch k Uprave hypoal-
buminémie a k normalizacii sérovej koncentracie
imunoglobulinov a poctu krvnych lymfocytov.
Hnacky ustali a dieta prospieva. V pripadoch,
kedy tato liecba nie je celkom Uspesna sa od-
poruca enterdlna vyziva (elementarna, resp. se-
mi-elementdrna diéta), zriedkavo méze byt po-
trebné pristupit k totalnej parenteralnej vyzive.
Na potrebu dlhodobej diétoterapie poukazuje
skutocnost, Ze kratko po jej vynechani dochddza
ku klinickej a laboratérnej recidive choroby.

Literatura

1. Alfano V, Tritto G, Alfonsi L a spol. Stable reversal of patho-
logic signs of primitive intestinal lymphangiectasia with a hy-
polipidic, MCT-enriched diet. Nutrition 2000; 16: 303-304.
2. AoyagiK,lida M, Yao T a spol. Characteristic endoscopic fe-
atures of intestinal lymphangiectasia: correlation with histolo-
gical findings. Hepatogastroenterology 1997; 44: 133-138.
3. Cierna |. Choroby ¢reva. In: Sasinka M, Sagat T, Kovécs L.
Pediatria |., Herba, Bratislava 2007: 397-410.

4. Cierna |, Cingel V. Crevné lymfangiektézie. Gastroenterol.
prax 2008; 7: 158-160.

5. Hrebik M, Vr$anskd V, Zahorec M. Komplexna starostlivost
o pacienta s jednou funkénou komorou. Kardioldgia pre
prax, 4, 2004, 229-232.

6. Mertens L, Hagler DJ, Sauer u a spol. Protein-losing ente-
ropathy after the Fontan operation: an international mul-
ticenter study. PLE study group. J Thorac Cardiovasc Surg
1998; 115: 1063-1073.

7. Strober W, Wochner RD, Carbone PP a spol. Intestinal lym-
phangiectasia: a protein-losing enteropathy with hypogam-
maglobulinemia, lymphocytopenia and impaired homograft
rejection. J Clin Invest. 1967; 46: 1643-1656.

8. Vignes S, Bellanger J. Primary intestinal lymphangiecta-
sia (Waldmann's disease). Orphanet journal of Rare Disea-
ses 2008; 3: 5-13.

MUDr. Katarina Babinskd
2. detskd klinika LF UK a DFNsP
Limbovd 1, 833 40 Bratislava
katka.babinska@gmail.com






