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Cocuklarda protein kaybettiren enteropati

Protein losing enteropathy in children
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Ozet

Protein kaybettiren enteropati, altinda farki hastaliklar barindiran, bagirsaktan protein, vitamin ve eser elementlerin kaybi ile giden bir klinik durumdur.
Hastalik sindirim sistemine 6zgu hastaliklardan kaynaklanabildigi gibi sindirim sistemi disi bazi sistemik hastaliklardan da kaynaklanabilir. Klinik
bulgularin temelini bagirsaktan protein kaybi sonucu gelisen hipoalbliminemi olusturur. Hastaligin tedavisi ve seyri altta yatan hastalikla yakin iligkilidir.
Bu derlemede protein kaybettiren enteropatilerin nedenleri, klinik bulgulari ve tedavi yaklagimlari giincel bilgiler 1s1§inda anlatilmigtir. (Ttirk Ped Ars
2013; 48: 7-12)

Anahtar sézctikler: Cocuk, hipoalbiiminemi, protein kaybettiren enteropati

Summary

Protein-losing enteropathy is a medical condition which is characterized by loss of protein, vitamin and trace elements into the intestines which can
be complicated by various diseases. The main causes of protein-losing enteropathy in children are primary or secondary intestinal lymphangiectesia,
Menetrier disease, inflammatory and immunological disorders. Hypoalbuminemia, developed due to intestinal protein loss, provides the basis of
clinical findings. Treatment and prognosis of the disease is closely related to the underlying disease. In this paper, the causes of protein-losing

enteropapathy, clinical findings and treatment approaches were reviewed in the light of current information. (Turk Arch Ped 2013; 48: 7-12)
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Giris

Protein kaybettiren enteropati (PKE), sindirim sisteminden
asir protein kaybi ile belirgin ve temelinde farkli hastaliklari
barindiran bir klinik durumdur. Protein kaybettiren enteropati,
sindirim sistemine (SS) &6zgi hastaliklardan kaynaklanacagi
gibi SS disI bazi hastaliklara bagl olarak da gelisebilir (Tablo 1)
(1-3). Proteinlerin SS’den kaybi alblmin, seriloplazmin ve
immunglobulinler (IgA, 1gG, IgM) gibi yarilanma émri uzun olan
proteinlerin plazma dizeyinde énemli disUslere neden olurken
insulin, IgE, pihtilagsma faktérleri, prealbimin ve transferin gibi
yarilanma émrl kisa olan proteinlerin dizeyinde énemli bir
degisme olmaz (2). Protein kaybettiren enteropatide
bagirsaktan proteinler disinda demir, lipitler ve eser
elementlerde de kayip olusur (4).

Hastalarda Klinik bulgularin temelini bagirsaktan albumin
kaybi sonucu gelisen hipoalbiminemi olusturur. Plazma

albimin dlzeyi, alblminin sentez, yikim ve dokulardaki
dagihmi arasindaki iliskiye baghdir. Vicutta albimin sentezi
Uzerinde, hormonal etmenler ve enflamatuar surecler etkili iken
asil rolli beslenme oynamaktadir; esansiyel aminoasitler
(6zellikle triptofan) albimin sentezi icin gereklidir (3). Normalde
plazma albimininin her giin %6-10°luk miktari yikilarak veya
SS’den kaybedilerek azalmaktadir. Protein kaybettiren
enteropatili hastalarda SS’den olan bu kayip %60’a kadar
cilkmaktadir ki bunu karsilamak icin karacigerdeki alblmin
sentez yetenegi arttirilsa da yeterli olmamaktadir. Bu durum
hastalarda hipoalbliminemi ile sonu¢lanmaktadir (1,3).

Patofizyoloji
Protein kaybettiren enteropati, birincil intestinal lenfanjiektazisi

(BBL), enflamatuar bag@irsak hastaliklari, dogustan glikolizasyon
bozuklugu ve sistemik lupus eritamatozus gibi birbiriyle iliskisi
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olmayan hastaliklarin hayati tehdit eden bir komplikasyonu
olarak gelisen bir klinik durumdur (5). Sindirim sisteminde
mukozal enflamasyon yapan birgok hastalikta PKE gelisebilir,
bu hastaliklarin klasik 6rnegini Crohn hastaligl, Ulseratif kolit gibi
enflamatuar bagirsak hastaliklari  olusturur. Bagirsak
mukozasinda gelisen enflamasyon, hicre butunlGgini
degistirerek mukoza gecirgenligini artirir. Yiizeyel epitel kaybi
bagirsak limenine protein kagagina neden olur ve mukozal
hasarin derecesi ile dogru orantili olarak proteinden zengin
sivi epitelden limene kagar (1). Sindirim sisteminin bazi
hastaliklarinda mukozal enflamasyon olmaksizin da PKE
gelisebilir.  Ornegin  Menetrier hastaligi, cogunlukla
sitomegalovirus ve Helicobacter pylori ile iligkili olarak ortaya
¢ikan, midede dev pililerin olusmasi ile belirgin bir hastaliktir.
Bulanti, kusma, istahsizlik, kilo kaybi ve 6dem gibi 6zgul
olmayan SS bulgulari ile belirti verir. Cocuklarda genellikle iyi
gidisli olup, kendi kendini sinirlar, tekrarlama ve kalici hasar
olmaz. Menetrier hastaliinda parietal hiicreler ve asit salgisi
azalir, hlcreler arasi genis “tight junction” lardan proteinden
zengin sivi mideye kacar. Yapilan ¢alismalarda “transforming
growth factor B” tarafindan “epidermal blyime faktori”
almaglarinin (reseptérlerinin) asirn uyarildigi gésterilmigtir. Bu
nedenle bazi direngli olgularda epidermal buylme faktéri
almag karsitlari (cetuximab) kullaniimis ve etkili oldugu
bildiriimistir (1,3,6). Golyak hastaliginda yiizey epiteli ve villis
kaybi nedeniyle hicreler arasindan plazma proteinlerinin kagisi
kolaylasir. Sit, soya protein alerjisi veya eozinofilik gastroenterit
gibi eozinofil ve mast hicre enfiltrasyonunun eslik ettigi
durumlarda da bagirsakta gegirgenlik artmaktadir (1,7). Sistemik
lupus eritematozus’ta PKE olusmasinda damar ici kompleman
(C) aktivasyonu suclanmaktadir. Komplemanlardan C3 ve C4
dlzeylerinde azalma ve kompleman aktivasyonu, ayrica INF «,
IL 6, ve TNF « artisi bagirsak mukozasinda gecirgenlik artisina
neden olmaktadir (8).

Protein kaybettiren enteropatilerin diger buyik sinifini
intestinal lenfanjiektaziler olusturur (Tablo 1). Birincil intestinal
lenfanjiektazi, ilk kez 1961 yilinda tanimlanan, enterik
lenfatiklerde yerel ya da yaygin genisleme ile belirgin ve
vicudun diger yerlerindeki lenfatik anomalilerle birlikte
olabilen bir hastaliktir (9). Bu genislemis lenfatiklerin mukoza,
submukoza veya serozada olmasiyla degisik klinik tablolar
olusabilir. Yapilan calismalarda lenfatik sistemin gelisiminde
VEGFR3 (vaskuler endotelyal blylime faktér reseptor 3),
PROX1 (prospero-iligkili homeobox-transkripsiyonel faktér),
FOXC2 (forkhead transkripsiyonel faktdér) ve SOX18
genlerinin rol oynadigi saptanmigtir. Hokari ve ark. (10)
birincil intestinal lenfanjiektazili hastalarin duodenum
biyopsisinde, bu genlerin mRNA ekpresyonunda degisiklikler
oldugunu gostermiglerdir. Birincil intestinal lenfanjiektazili
hastalar genellikle U¢ yasindan énce tani alir, kiz ve erkekler
esit etkilenir. Lenfatiklerdeki genisleme ve staz lenfatik
damarlarin yirtilmasi ve sonugta proteinden zengin lenfatik
sivinin SS’ye kaybi ile sonuclanir. Bu da hipoalbiminemi,
lenfopeni, hipogamaglobilinemiye ve yagda eriyen
vitaminlerin kaybina neden olur. Klinik olarak tek veya cift

tarafli alt ekstemite 6demi, ishal, bulanti, kusma ve yagl kaka
ile belirti verir (11,12).

intestinal lenfanjiektazi, lenfatiklerde tikaniklik veya lenf
basincinda yikselme gibi nedenlerle ikincil olarak da olusabilir.
Lenfatik tikaniklik Crohn hastaligi, sarkoidoz, lenfoma gibi
durumlarda olusurken; lenf basincinda yikselme konjestif kalp
yetersizligi, konstriktif perikardit ve Fontan operasyonu gibi kalp
hastaliklarina ikincil olarak gelisir. Lenfatiklerde tikaniklik veya
basing artisi lakteallerde yirtilma ve lenf sivisinin SS yolu ile

Tablo 1. Protein kaybettiren enteropati nedenleri

Enflamatuar ve tilseratif sindirim sistemi hastaliklar
+ Enflamatuar bagirsak hastaliklari
Crohn hastaligi
Ulseratif kolit
+ Enfeksiyonlar
Parazitik: Giardiya lambliya
Virus: Rotavirus
Bakteriyal: Salmonella, Sigella, Campylobacter,
Clostridium difficile, Helicobacter pylori
Psédomembrandz enterokolit
+ SS maliniteleri
Ozofagus, mide ve kolon adenokarsinomlari
Lenfoma
Kaposi sarkoma
+ Steroid dis antienflamatuar ilag enteropatisi
+ Graft versus host hastaligi
+ Nekrotizan enterokolit
+ Ulseratif ileitis
Ulseratif olmayan sindirim sistemi hastaliklar
+ Hipertrofik gastropatiler (Menetrier hastaligi)
+ Colyak hastaligi
+ Eozinofilik gastroenterit
* Alerjik gastroenterit
* Tropikal sprue
+ Bakteriyel asiri cogalma
« Vaskillitik hastaliklar: Sistemik lupus eritematozus, Henoch
Schénlein purpurasi
+ Dogustan glikolizasyon bozuklugu
+ Dogustan enterosit heparan siilfat eksikligi
+ Ortak degisken immin yetersizlik
Intestinal lenfatiklerden kayip
+ Birincil intestinal lenfanjiektazi
« ikincil intestinal lenfanjiektazi
Kalp hastaliklan: Konjestif kalp yetersizligi, konstriktif
perikardit, kardiyomiyopati, Fontan ameliyati sonrasi
Lenfatiklerde tikaniklik: Malrotasyon, lenfoma, tlberkiloz,
sarkoidoz, retroperitoneal fibroz, Crohn hastaligi,
radyoterapi, kemoterapi, arsenik zehirlenmesi, portal
hipertansif gastropati, hepatik venéz akim tikanikligi
Sendromlar: Turner, Noonan, Hennekam, Klippel-
Trenaunay, Von Recklinghausen sendromu
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kaybina neden olur. ikincil intestinal lenfanjiektazi baz
sendromlarla iligkili olarak da ortaya ¢ikabilir (Tablo 1) (1-3).

Fontan ameliyati biventrikiler tamirin mimkin olmadigi
islevsel tek ventrikilli hastalarda uygulanan ve sistemik vendz
kanin dogrudan pulmoner dolasima yénlendirilmesi esasina
dayanan bir operasyondur (13,14). Fontan operasyonu
uygulanan hastalarin %3-15’inde, ortalama 2-3 yil sonra PKE
gelisir (14,15). GCok merkezli ve 3000’den fazla Fontan
operasyonu yapilan hastanin deg@erlendirildigi bir calismada
hastalarin %3,7’sinde PKE gelistigi saptanmistir (16). Fontan
operasyonu sonrasi gelisen PKE’nin 6lum orani ylksek olup
tani sonrasi ikinci yilda hastalarin %30’'unda besinci yilda
%50’sinde 6ltim gelismektedir (14).

Fontan ameliyati sonrasi gelisen PKE'nin patofizyolojisi
¢ok net anlasilamamakla beraber, operasyondan sonra
sistemik vendz ve sag atriyal basincin artmasi, inferior vena
kava ve portal vende basing artisina neden olur, bu durum
bagirsakta konjesyona, lenfatik tikanikliga ve sonucta protein
kaybina neden olur (14). Ek olarak disik kalp atimi ve
yUkselmis mezenterik vaskiler diren¢ iskemiye neden olur,
iskemi sonucu TNF o gibi enflamatuar sitokinlerin diizeyi artar,
bu etkenler nedeniyle bagirsak mukoza bitinligu bozulur ve
limene protein kacisi olur. Ancak PKE'nin Fontan ameliyati
yapilan hastalarin neden sadece %3-15’inde gelistigi
bilinmemektedir (14,17-19).

Bagirsak epiteli, patojen mikroorganizmalar ve Urinlerinin
vicuda girisini engelleyici ve plazma bilesenlerinin Iimene
kaybini énleyici bir engel gorevi yapar. Enterosit bazal zarinin
parcas! olan heparan siilfat ve “syndecan-1” gibi proteoglikanlar
(HSPG) hicre gegirgenligini dizenlerler. Bazal zarinda
HSPG'lerin azalmasi veya olmamasi, bagirsaktan Iimene
protein kaybi ile sonucglanir (20,21). Murch ve ark. (22) ishal,
beslenme bozuklugu ve bagirsaktan asir albimin kaybi ile
basvuran bir olguda dogustan intestinal heparan siilfat eksikligi
oldugunu tespit etmiglerdir. Doku kdiltirl ve fare érneklerinde
vendz basing ylUksekligi, INF o, TNF o gibi enflamatuar
sitokinlerin artisi ve bazal zar HSPG kaybinin ayri ayri
bagirsaktan protein kaybina neden oldugu gdsterilmistir. Bu ¢
etkenin birlikteligi ise sinerjik etki ile intestinal protein kagisini 20
kattan fazla artirir. Ek olarak HSPG'nin sentezi, taginmasi veya
yikimindan sorumlu genlerdeki bozukluklar da PKE'ye yatkinlik
olusturabilir. Bu genetik yatkinlik dogustan glikolizasyon defekti
1b ve 1c hastalarinda gésterilmistir. Bu hastalarda genetik olarak
yetersiz N-glikozilasyon HSPG islevsel bozukluguna neden olur
(5,20). Hastalardaki bu genetik bozukluk, PKEye vyatkinlik
olusturur ve araya giren viral enfeksiyon veya enflamasyon gibi
cevresel olaylar da PKE'nin baglamasina neden olur (5,23).

Klinik Bulgular

Protein kaybettiren enteropatide klinik bulgular altta yatan
hastaliga bagl olarak degiskenlik géstermekle birlikte genellikle
asil klinik tablodan albimin kaybi nedeniyle olusan
hipoalbliminemi sorumludur. Hipoalbiminemi nedeniyle
azalmis olan plazma onkotik basinci hastalarda édem, asit,

plevral ve perikardiyal eflizyon gelisimine neden olur.
Hipoalbiminemi ayirici tanisinda diger etiolojik etmenler
gbzden gegirilimelidir (Tablo 2) (1,2).

Protein kaybettiren enteropatide, bagirsaktan alblimin
disinda bagka proteinler de kaybediimektedir. Laboratuvar
bulgularinda  alblmin, gamaglobdlinler, fibrinojen, ve
seriloplazminde azalma, ayrica demir ve eser elementlerde de
dusuklik gordlebilir. Lenfanjiektaziye bagl olarak gelisen PKE'de
lenfosit kaybina bagdl lenfopeni gelisir. Bu durum, hastalarda
ikincil immin yetersizlige ve sik enfeksiyonlara neden olur ayrica
yagda eriyen vitamin emilim bozuklugu da tabloya eklenebilir.
Protein C ve protein S gibi antikoagllan proteinlerde de kayip
olmakla birlikte tromboembolik olaylar sik goérilen bir durum
degildir (2,4). Sonug olarak protein kaybi, yag emilim bozuklugu
ve vitamin-mineral kaybi hastalarda kronik beslenme bozuklugu
ve somatik blytme geriligine neden olur (14,19).

Tani

Protein kaybettiren enteropati tanisi éyku, fizik muayene ve
klinik bulgular dogrultusunda blyik oranda disunilir, kesin
tani ise digkida alfa-1 antitripsin (o1-AT) atihminda artigin
gosterilmesi ile konur. Alfa-1 antitripsin karacigerde
sentezlenen, alblimine benzer biyUklikte (50 kdalton) bir
proteaz inhibitérudur. Sindirim sisteminde pargalanmamasi ve
bagirsaktan emilmemesi nedeniyle bagirsaktan protein kaybini
saptamada guvenilir bir géstergedir (3).

Alfa-1 AT Klirensi= Digki a-1 AT dizeyi X (24 saatlik digki
hacmi/serum a+1 AT duzeyi) formdli ile hesaplanir (24).
Klirensin 24-27mL/24 saatten fazla olmasi anormaldir (1,2).
ishal ve SS kanamasi sirasinda da alfa-1 antitripsin atiimi artar
ancak giinde 56 mL’yi gegmez (2). Alinan digki 6érneginde o-1
antitripsin dlzeyinin yiksek saptanmasi da tanida degerlidir
(3). Normalde diskida o-1 antitripsin atilimi 2,6 mg/g diskr'dan
daha azdir ve bu Klirens olarak yaklagik 13 mL/glin’e karsilik
gelir bu nedenle klirens zahmetli olmasina kargin daha
guvenilirdir. Alfa-1 antitripsin ph 3,5 altinda pargalandigi icin
mide kaynakli PKE’lerde ylksek saptanmayabilir. Bu durum asit
baskilayici tedavi ile agllabilir (2).

Tablo 2. Hipoalbtiminemi nedenleri

Yapimin azalmasi
Protein malnitrisyonu
Karaciger yetersizligi
Birincil sentez defekti (dogustan analbliminemi)
Kaybin artmasi
Protein kaybettiren enteropati
Nefrotik sendrom
Genis yaniklar
Diger
Redistribilisyon
Vaskiler enflamasyon (6rnegin: sepsis)
Hemodiltisyon
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Bagirsaga protein kagisinin varligi Tc-99 ile isaretlenmis olan
insan alblmini, dekstran ve metilen difosfanat gibi nikleer tip
yontemleriyle de gdsterilebilir (11). Protein kaybettiren enteropati
tanisi konduktan sonra etiolojiye yénelik nedenler aragstirilir.

intestinal lenfanjiektazilerde, endoskopide bagirsak
mukozas! Uzerinde genislemis lakteallerin olusturdugu beyaz
kadifemsi bir gérinim ve yer yer noktasal beyaz alanlar izlenir
(Resim 1). Biyopside de genis ve distorsiyone laktealler goruldr.
Endoskopi ve biyopsi yerel ve segmental tutulum durumunda

cfll
Sex: Age:
D.O.Birth:

23/10/2008
10:34:55

C:1 1

Resim 1. Endoskopide duodenumda beyaz kadifemsi gériiniim

Hipoalbiiminemi

>56 mL/giin (ishal varsa)

N

’ Niikleer gorintileme (+)

l

PROTEIN
KAYBETTIREN
ENTEROPATI

Alfa-1 antitripsin kiirensi
>24mL/giin

Endoskopi /
biyopsi

!

Ozgiil hastalik tanis

Sekil 1. Protein kaybettiren enteropati tani basamaklari

| intestinal
lenfanjiektazi |

normal olabilir, bu durumda videokapsll endoskopi ile
lenfanjiektazili segment saptanabilir (25). Bilgisayarli tomografi
(BT) ve manyetik rezonans (MR) ile de genis ve belirgin
bagirsak ve mezenterik lenfatikler degerlendirilebilir (1,11).
Hastaligin tani akigi Sekil 1’de ézetlenmigtir.

Tedavi

Hastalikta tedavinin temelini, altta yatan hastaligin tedavisi
ve hastalarin beslenme durumunun dizenlenmesi olusturur.
Hastalara, yiiksek proteinli diyet (1,5-3 g/kg/giin) ile yad ve suda
eriyen vitamin destegi verilir. Albimin diistkligl i¢in damardan
insan albumin destegi gerekebilir (4). Ek olarak uzun zincirli yag
asitlerinden fakir ve orta zincirli yag asitlerinden zengin diyet
Onerilir. Lenfatikleri kullanmadan dogrudan portal sisteme katilan
orta zincirli yag asitleri sayesinde lenfatik akim ve basing
azaltilarak genislemis lenfatiklerin yirilma riski azalmig olur
(11,14). Birincil intestinal lenfanjiektazi tedavisinde oktreotid
(150-200 mikrogram, glinde 2 doz) kullanilabilmektedir (4,11).
Etki mekanizmasi tam bilinmemekle birlikte, splenik kan akimini
azaltarak, lenfatik akimi engelledigi ve ftrigliserit emilimini
engelledigi distnilmektedir (11).

immiin globilinlerin ve lenfositlerin bagirsaklardan kaybi
nedeniyle ikincil immin yetersizlik agisindan hastalar yakin
izlenmeli, tim asilarinin yapildigindan emin olunmaldir.

LBaglrsak disi protein kaybi nedenleri l

— | ikincil intestinal lenfanjiektazi ‘

!

Ozgiil hastalik tanisi
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Otoimmiin ve enflamatuar hastaliklar zemininde gelisen
PKE (alerjik gastroenterit, eozinofilik gastroenterit, sarkoidoz,
sistemik lupus eritomatozus, enflamatuar bagirsak hastaliklari,
graft versus host hastaligi vs.) steroid ve immin baskilayici
tedaviden fayda gériir (1). Fontan operasyonu sonrasi gelisen
PKE'de seyir kétl olup, tanidan sonra 6lim riski bazi
calismalarda iki yil icin %30, bes yil icin %50 olarak
bildiriimektedir (14). Tedavide destekleyici tedavilerin yanisira
aldosteron almag karsitlari kullanilabilmektedir. Yiksek doz
spiranolakton tedavisi, gerek damar ici hacim ve basin¢
dlsUriclt etkisiyle, gerekse bobrek ve bagirsak epitel
hicrelerinde dogrudan mineralokortikoid almag baskilayici
etkisiyle bagirsaktan protein kaybini azaltmaktadir (14,26).
Ayrica steroid tedavisi ile remisyona giren ¢cok sayida olgu
bildirimi vardir (27-29). Steroid tedavisi sonrasi yapilan
biyopsilerde intestinal lenfanjiektazinin azaldigi gdésterilmigtir.
Steroid, intestinal kapiler ve lenfatik hiicre zarlarinda
stabilizasyon saglar ve enflamasyonu baskilar, bdylece protein
kaybini azaltir. Cocuklarda 2 mg/kg/gin ergenlerde 25-60
mg/gin dozunda baslanir, ancak tedavinin kesilmesi sirasinda
belirtilerin tekrarladigi bildiriimektedir (27-29).

Gok sayida olgu bildiriminde yiksek molekil agirlkh
heparin tedavisinin Fontan operasyonu sonrasi gelisen PKE'de
protein kaybini azalttigi gésterilmistir (30-32). Heparinin protein
kaybini azaltici etkisi antikoagllan etkisinden bagimsizdir.
Yapilan calismalarda heparinin PKE'nin temelini olusturan
HSPG kaybini tamamen karsiladigi, ayrica hem IFN y hem de
TNF o’'ya baglayarak bunlar etkisizlestirdigi g&sterilmistir.
Ozellikle heparin PKE bagladiktan hemen sonra verildiginde
HSPG ve sitokinler arasindaki kisir dénguyu kirabilmektedir.
Gunlik 5000 birim/m2 dozunda, ylksek molekil agirlikli
heparin deri altindan olarak énerilmektedir (13,32). Yapilan bir
kohort calismada heparin tedavisinin 17 hastanin 13'lnde
(%76) Klinik ve laboratuvar diizelme sagladiyi ancak sadece
Uglinde (%18) tam remisyon gelistigi gdsteriimistir (30). Uzun
sireli heparin kullaniminin kanama, trombositopeni ve
osteoporoz gibi ciddi yan etkileri vardir. Bu nedenle baska bir
tedavi gereklidi. Bode ve ark. (5) calismasinda, hayvan
6rneklerinde antikoagilan &zelligi olmayan heparin turevi olan
2,3 de-O- sulfated heparinin, ézellikle sitokinlerin de artirdigi
protein kagagini azalttigi gésterilmigtir.

Tibbi tedaviden fayda gérmeyen Menetrier hastaligi,
enflamatuar bagirsak hastaligi, maliniteler ve belli bdlgede
lenfanjiektazi gibi secilmis bazi olgularda cerrahi rezeksiyon ile
tedavi saglanabilir.

Hastaligin seyri ile ilgili, cok az bilgi olmakla birlikte en
6nemli yol gdsterici altta yatan hastaliktir. Fontan operasyonu
sonrasi gelisenlerde 6lim orani yuksektir (1,11).

Sonu¢ olarak PKE, altinda farki hastaliklari barindiran,
bagirsaktan segici olmayan protein, vitamin ve eser
elementlerin kaybi ile giden bir klinik durumdur. Hastalarda
klinik bulgularin temelini albimin kaybina bagli gelisen
hipoalbiminemi olusturur. Hastaligin tanisi klinik, diskida o-1
antitripsin artisi ve nlkleer tip yontemleri ile konur. Tedavi ve

seyir altta yatan hastalikla yakin iligkilidir. Hastaligin
patofizyolojisinin tam olarak ¢dziimlenmesi yeni tedavilere de
ISIK tutacaktir.
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