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Leczenie powiktan CF i chordb
fowarzyszgcycr

1. Utrzymanie optymalnego
(prawidtowego) stanu odzywienia
| wzrastania

CEI'E LECZENIA 2. Iapobieganie niedozywieniui
ZYW'EN IOWEGO niedoboromzywieniowym (ADEK, sol)

3. Gdy wystepujg oznaki pogorszenia

stanu odzywienialub niedozywienie—
infensywne leczenie tych standow




Ocena stanu odzywienia

o Pacjenciz mukowiscydozg w kazdym wieku sg narazeni na niedozywienie, dlatego
rutynowe oceny sposobu zywieniasg niezbedne do poprawy wynikow leczenia.

o W przypadku niemowlgt ze zdiagnozowang mukowiscydozg zwracanie uwagi na
sposob zywieniajest kluczem do utrzymania prawidtowego wzrostu.

o U niemowlgti dzieciz mukowiscydozqg zywienie uzngje sie za odpowiednie, gdy
parametry stanu odzywieniasq zblizone do zdrowe| populacii.

Dla niemowlgti matych dzieci (do 2.
roku zycia) dgzy sie do osiggniecia

50. centylamasy ciata i dtugosci dla
populacjiw tym samym wieku.




Ocena stanu odzywienia

Dla starszych dziecii mtodziezy (2-18
r.z.)celemjest osiggniecie wskaznika
BMI na poziomie 50. centylalub
powyzej w odniesieniu do zdrowych
rowiesnikow.

W przypadku osob dorostych (wiek
powyzej 18 lat) z mukowiscydozg nalezy
dgzy¢ do uzyskania wskaznika BMI
> 22kg/m?2 u kobieti = 23kg/m?2
U mezczyzn.




Ocena stanu
odzywienia

o Stan odzywienianalezy oceniac i monitorowac
rowniez za pomocqg badan krwi i sktadu ciata.
Biochemiczne markery stanu odzywienialub
czynnikdw ryzyka obejmujgcych:

morfologie krwi,

stezenie zelaza,

(e]

(e]

[e]

stezenie witamin rozpuszczalnych w ttuszczach w osoczu,

[e]

panel wgtrobowy z krwi,
oraz pomiary elektrolitow.

o




Ocena stanu
odzywienio

o Do oceny sktadu ciata wykorzystywane sq takie
metody jak:

(¢]

absorpcjometria promieniowania rentgenowskiego
o podwoijnej energii (DXA),

antropometria,

impedancja bioelektryczna,

pletyzmografia z przemieszczeniem powietrza,
podwadijnie znakowany pomiar wody,

ste chwytu recznego.



Niedozywienie

Stan odzywienia chorych na mukowiscydoze w istotny sposdb wptywa na ich
przezycie i czynnosc ptuc. Osiggniecie prawidtowego wzrostu i masy ciata to wazny
cel terapeutyczny.

Jako przyczyny niedozywieniawymieniasie:

NIEWYDOLNOSC
JEWNATRZ- STRATY WEROST

ZAPOTRZEBOWANIA
WY?RZ%ELSI}III(?ZA ENERGETYCZNE ENERGETYCZINEGO

NIEDOSTATECZNE
SPOZYCIE
POKARMOW

EFEKT UBOCINY NIEPRZESTRZEGANIE

CZYNNIKI ,
STOSOWANEGO ZALECEN
LECZENIA PSYCHOLOGICZNE LEKARSKICH

TRUDNOSCI
FINANSOWE




Skutki niedozywienio

(¢]

spadek toleranciji wysitku,

(0]

spadek odpornosci,

(0]

pogorszenie stanu zdrowia,

o

Zahamowanie wzrostu,

(0]

Wwzrost ryzyka rozwoju osteoporozy/osteopenii,
o gorsza jakosSc zycia,

o krotsza oczekiwana dtugosc zycia,

o spadek funkcji poznawczych,

o zwiekszone ryzyko Smiertelnosci.




Aby osiggngc jak
najlepsze wyniki
leczenia
mukowiscydozy, wazne
jest zapewnienie opieki
obejmujgcej poprawe
stanu odzywienia
pacjenta.

Leczenie zywieniowe

S

Niedozywienie w
mukowiscydozie jest
wynikiem kombinacji kilku
czynnikdw — wysokich

Podstawowq przyczyng
utraty energiisq

czesto wynikajgce ze

strat eﬂerQETYCZ”YCh' ztego trawienia
WTYSOblego , spowodowanego
Zapo Trze owania niedostatecznym
energerycznego oraz uwalnianiem enzymow

niewystarczajgcego
spozycia sktadnikdw
odzywczych.

trzustkowych do Swiatta
jelita

(zewnatrzwydzielnhicza

niewydolnos¢ trzustki).

zaburzenia wchtaniania,

=

Straty energii sg
wieksze, gdy
zaburzenia trawienia
wynikajg ze zmian

Iwiekszone
zapotrzebowanie
energetyczne wynika
Z przewlektego

metabolicznych (m.in. zapalenia
uposledzone i nawracajgcych
wydzielanie insuliny, zakazen

oddechowych oraz
zwiekszonego wysitku
oddechowego (kaszel,
dusznosg).

zaburzenia czynnosci
watroby).



Leczenie zywieniowe

o 7e wzgledu na rozny przebieg choroby terapia zywieniowa powinna by¢ dobierana
indywidualnie dla kazdego pacjenta. Plan zywieniowy zalezy od stanu klinicznego
pacjenta oraz jego stanu odzywieniaq.

o Do podstawowych interwenciji zywieniowych stosowanych w leczeniu mukowiscydozy
nalezq:

Ustalenie optymalnej Dopasowanie

Ocena kalorycznosci diety suplementaciji

i monitorowanie oraz zawartosci preparatami
stanu odzywienia poszczegodlinych enzymow

makrosktadnikow trzustkowych

Suplementacja
witamin Suplementacja
rozpuszczalnych sktadnikow
w ttuszczach mineralnych (NaCl).
(A, D, EiK)




[apotrzebowanie na energie

o Wedtug wytycznych Europejskiego Towarzystwa Gastroenterologii, Hepatologii
i Zywienia Dzieci (ESPGHAN) spozycie energii u osdb z mukowiscydozg powinno miescic
sie w zakresie 120-150% zapotrzebowania energetycznego dla zdrowych rowiesnikow
tej samej pici.

o Dzienne zapotrzebowanie energetyczne bedzie zalezne od ciezkoscichoroby, sytuacii
klinicznej, okresu rozwoju czy stanu odzywieniaq.

o W przypadku pacjentdw o prawidtowym stanie odzywienia w fazie bezobjawowe]
dzienne spozycie energii moze byc¢ blizsze dolnej granicy.

o Zaawansowana choroba przewlekta oskrzelowo-ptucna, zewnagtrzwydzielnicza
niewydolnosc trzustki, choroby wagtroby czy zaostrzenia infekcyjne powodujg
zdecydowany wzrost zapotrzebowania na energie (u niektérych pacjentdw nawet do

200%).



Makrosktadniki

o Pacjenciz mukowiscydozg, oprocz wysokiego zapotrzebowania energetycznego,
mMajg zwiekszone zapotrzebowanie na poszczegdlne makrosktadniki— biatko i thuszcze.

o W porownaniu ze zdrowymirowiesnikamiu pacjentow z mukowiscydozg
zapotrzebowanie na biatko wzrasta nawet dwukrotnie.

o Podaz biatka zalezy od takich czynnikdw jak: zwiekszona utrata azotu z katem,
wystepowanie zaburzen wchtaniania czy zmieniony metabolizm biatek.

o Zalecasie by catodziennaracja pokarmowa przedstawiata sie nastepujgco:

20% energii 35-40% enerqii 40-45% energii

z biatka z ttuszczow z weglowodanow




Makrosktadniki

Nalezy pamietac, ze nasycone kwasy ttuszczowe z diety mogqg zwiekszac¢ dtugoterminowe ryzyko choréob
sercowo-naczyniowych.

Wysoka masa ttuszczowa, ale niska bezttuszczowa masa ciata (miesni) niekoniecznie korelujq z lepszg
czynnosciqg ptuc, a w rzeczywistoscidajg zte prognozy dotyczgce przebiegu mukowiscydozy.

Zalecane sq przede wszystkim produkty bogate w wielonienasycone kwasy ttuszczowe (WNKT) z rodziny
omega-3 i omega-é. Dzienna dawka tych kwasdw ttuszczowych n-3i n-6 powinna stanowic
catkowitej energii.

U chorych z zewnqgtrzwydzielnicza niewydolnosciq trzustkiilos¢ ttuszczu w diecie powinna by¢ ograniczona
przy jednoczesnej intensyfikacji leczenia preparatamienzymow trzustkowych.

U chorych z biegunkg ttuszczowqg czesc energii powinna pochodzi¢ z srednio tancuchowych kwasow
ttuszczowych (MCT), ktore sq tatwiej przyswajalne nawet w przypadku obnizonego stezenia kwasow
z6tciowych.




Sktadniki mineralne | pierwiastki
sladowe - sod

o Pacjenci z mukowiscydozg mogg miecC wieksze zapotrzebowanie na sol, wapn, zelazo,
cynk i selen w wyniku zwiekszonej pofliwosci, ztego wchtaniania jelit i przewlektego
zapaleniaq.

o Komitet zywienia ESPGHAN sugeruje suplementacje, aby suplementacje sody ocenic
poprzez pomiar frakcyjnego wydalania sodu (FENa), utrzymujgc poziom FENa miedzy
0,5-1,5%. Jesli konieczna jest suplementacja, kapsutki chlorku sodu mozna podawac
kilkarazy dziennie.

o Zalecany jest dodatek soli do positkdow, wody, mleka. Starsze niemowleta oraz dzieci
i mtodziez powinny zjadac stone produkty — tyzeczka soli dostarcza ok. 5800 mg sodu.



Sktadniki mineralne | pierwiastki
sladowe - wapn

o Zawartos¢ wapnia moze byc¢ niewystarczajgca u osdb z mukowiscydozq ze wzgledu na
niedobdr witaminy D (wit. rozpuszczalna w ttuszczach) oraz niskiej podazy ftego
sktadnika z dietq. Inne czynniki przyczyniajgce sie do zaburzen gospodarki wapniowej
to zaburzenia wchtaniania zotgdkowo-jelitowego.

o Dzienne spozycie wapnia powinno osiggac¢ wartosci zalecane dia zdrowej populacii
polskiej. Osoby z deficytem wapnia w diecie powinny zwiekszyC spozycie mleka
i produktow mlecznych, ktdre sg gtownym zrodtem tego sktadnika.



Sktadniki mineralne | pierwiastki
sladowe - zelazo

o Na niedobdr zelaza u pacjentow z mukowiscydozg moze wptywac wiele czynnikow,
w tym zte wchtanianie, przewlekte infekcje i stany zapalne, przewlekta utrata krwi
I nieodpowiednie spozycie.

o Monitorowanie stezenia tego sktadnika jest utrudnione przez infekcje, ktéra wptywa na
stezenie ferrytyny i transferryny w surowicy. Stan zapalny nie wptywa jednak na
receptory transferryny w surowicy (sTfR), a zatem sg one doktadniejszg miarg stezenia

zelaza.

o W przypadku pacjentow z mukowiscydozqg priorytetem jest usuniecie przyczyny stanu
zapalnego.

o Suplementacje zelaza nalezy rozpoczgc gdy jego niedobory sie utrzymujg. Zalecane

jest coroczne moniforowanie pacjentow w wieku dzieciecym, mtodzienczym
I dorostym pod kgtem niedokrwistoscipoprzez okreslenie stezeniazelaza w surowicy.



Sktadniki mineralne | pierwiastki
sladowe - cynk

o Niedobdr cynku moze sie wigzac z wieloma roznymi objawami mukowiscydozy, w tym
opoznieniem wzrostu, zwiekszong podatnoscig na infekcje, opdznionym dojrzewaniem
ptciowym, problemami ze wzrokiem i anoreksjg spowodowang ostabieniem smaku
(hipogeuzjq).

o O niedoborze cynku moze SwiadczyC niedostateczne wzrastanie (u niemowlgt i dzieci
z mukowiscydozqg) oraz niedobodr witaminy A lub biegunka ftuszczowa (w kazdym
wieku).

o Suplementacja zalecana jest u chorych, u ktdrych wystepuje ryzyko niedoboru tego
pierwiastka.



Sktadniki mineralne | pierwiastki
sladowe - selen

o Selen jest waznym sktadnikiem przeciwutlenigjgce] peroksydazy glutationowe]
I odgrywa wiodgcg role w odpowiedzi immunologicznej.

> Mimo, ze odnotowano niskie stezenie selenu u niektorych pacjentdéw z mukowiscydozg,
pierwiastek ten ma wagski zakres terapeutyczny. Niektdore preparaty zastepujgce
enzymy frzustkowe zawierajg selen w odpowiednichi bezpiecznychilosciach.

o Rutynowa suplementacjaselenu nie jest zalecanaw tej grupie chorych.



/alecane dawki soli (NaCl) 1 wapnia
U pacjentow z mukowiscydozqg

Sol (NaCl)
wiek dawka/dobe
Niemowleta karmione piersig < 6 mz. 58-116 mg/kgmc.

Niemowleta z czynnikamizwiekszonego ryzyka™ | do 232 mg/kg mc.

>1.-10rz. 25-50 mg/kg mc.

>10rz. 1200-1800 mg
Wapn

> 6. mz. 200 mg

7-11.mz. 280 mg

1.-3.rz. 450 mg

4.-10.rz. 800 mg

11.-17.rz. 1150 mg

18.-25.rz. 1000 mg

>251z. 9250 mg

*wysokie temperatury, gorgczka, biegunka, wymioty, straty przez przetoke jelitowq (u niemowlagt z niedroznoscig smotkowq)



Witaminy

o Zaburzony mechanizm wchtaniania ftuszczu wynikajgcy z niewydolnosci trzustki moze
powodowac U 0s0b z mukowiscydozg niedobdr witamin rozpuszczalnych w ttuszczach,
zwtaszcza witamin A, E, K. Bez odpowiednie] ekspozycji na stonce dodatkowo moze
wystepowac niedobdr witaminy D.

o Niedobodr witamin rozpuszczalnych w ttuszczach jest powszechny i wystepuje u 10-35%
dzieciz niewydolnoscig trzustki.

o Celem oceny i leczenia jest skorygowanie suboptymalnych poziomow i osiggniecie
optymalnychwartosci biochemicznych tych witamin.



Witaminy

o Niedobor witamin rozpuszczalnych w wodzie (kwas foliowy, witamina B2 i witamina C)
wystepuje rzadko w niepowiktane] mukowiscydozie. Jednak wszystkim kobietom
planujgcym cigze zaleca sie codzienng suplementacje 400 ug kwasu foliowego w
okresie przedkoncepcyjnym oraz caty pierwszy trymestr, aby zapobiec wadom cewy
nerwowe,.

o Niedobdr witaminy Bi2 moze wystgpic¢ u pacjentdow, ktorzy przeszi rozZlegtqg resekcje
koncowego odcinka jelitakretego, zwigzang z powiktang niedroznoscig smofki.

o Suplementacja witaminy C moze by¢ konieczna u pacjentdw z mukowiscydozq
narazonych na niedobdr tej witaminy zwtaszcza z powodu niskiego spozycia warzyw
i owocow. W takich przypadkach nalezy udzelic wskazowek dietetycznych, a jesli
niedobory sie utrzymujqg to wtgczyC dodatkowq suplementacie.



/alecane dawkowanie wybranych
witamin u pacjentow
Z mukowiscydozg

Witamina Zalecane dawki/dobe
Witamina A 2000 IU< 1. rz.

3000-5000 IU > 1. rz.
Witamina D 400 IU< 1. rz. (maks. 1000 IU)

800 IU> T rz. (maks. 2000 IU do 10 rz.,
maks. 400 U > 10rz.)

Witamina E 5IUL 1 rz
100-400 IU> 1 rz.
Witamina K 0,3-1,0mg=<1rz

1-10 mg>1rz.




Enzymy frzustkowe

o Wskazaniem do rozpoczecia suplementacji enzymow trzustkowych u  dzieci
Z mukowiscydozqg jest niewydolnos$¢ zewngtrzwydzielnicza trzustki (przewlekta biegunka
ttuszczowa, staby przyrost masy ciata lub jego brak).

o Celemich podawania jest utrzymanie optymalnego stanu odzywieniai wzrastania.

o Enzymy trzustkowe sq zwykle podawane doustnie w postaci mikrogranulek
dojelitowych, co zapobiega ich inaktywacji przez kwas zotgdkowy | zapewnid
dostarczenie ich w postaci aktywnej do dwunastnicy.

o Dawkowanie enzymow trzustkowych u chorych zalezy od objawdw klinicznych,
indywidualnego zapotrzebowania i zawartosci ttuszczu w diecie.



Enzymy frzustkowe

o Preparaty enzymow trzustkowych nalezy podawac w frakcie positku, w dwodch
porcjach (na poczatku i w potowie positku).

o Niemowletom nalezy je podawac tyzeczkg jako zawiesine z niewielkg iloscig soku lub
MuUSU OwWoCcowego.

o Mikrogranulek nie mozna bezposrednio dodawac do mieszanki mlecznej, poniewaz
zasadowe pH powoduje przedwczesng aktywacje enzymow. Konsekwencjg tego
moze byc¢ uszkodzenie btony sluzowejjamy ustneji przetyku.

o Zalecane jest monitorowanie wzrostu i/lub stanu odzywienia w regularnych odstepach
czasu w celu okreslania adekwatnosci leczenia — w przypadku niemowlgt podczas
kazdej wizyty lekarskiej, u starszych dzieci i mtodziezy — co 3 miesigce, a u dorostych co
6 miesiecy.



Dawkowanie enzymow frzustkowych
U dzieci z mukowiscydozg

Wiek Dawkowanie (j. FIP lipazy)

<1rz 2000-4000/120 mI mleka modyfikowanegolub kobiecego

1.-4.rz. 2000-4000/g ttuszczu

500/kg mc./positek — dawka poczgtkowa
> 4 r7. 1000-2500/kg mc./positek — dawka maksymalna
2000-4000/g ttuszczu z przekgsek

Nie nalezy przekraczac dawek maksymalnych, fj.
10 000]. ipazy na kg masy ciata na DOBE oraz 2500].
lipazy na kg masy ciata na POSILEK.



Poradnictwo dietetyczne w
mukowiscydozie - niemowleta

o U niemowlgt zrozpoznang mukowiscydozq zalecane jest karmienie pokarmem matki.

o Nalezy zwiekszyC spozycie energii u niemowlgt karmionych piersig, ktore majg
niezadowalqgjgcy przyrost masy ciata, poprzez czestsze karmienie | wzmachnianie
odciggnietego mleka matki.

o W przypadku niemowlgt karmionych mlekiem modyfikowanym spozycie energii i biatka
mozna zwiekszy¢ stosujgc wysokokaloryczne/biatkowe mieszanki dla niemowlqgt.

o W niektdrych przypadkach mozna rozwazyC wtgczenie bardziej skoncentrowanych
preparatow, pod warunkiem, ze ich stosowanie jest monitorowane przez lekarza lub
dietetyka. Zarowno u niemowlgt karmionych piersig jak i mlekiem modyfikowanym
koniecznajest suplementacjaNacCl.

o U niemowlgt po niedroznosci smotkowe| zaleca sie stosowanie hydrolizatow biatka
0 znacznym stopniu hydrolizy z dodatkiem MCT.,



Poradnictwo dietetyczne w
mukowiscydozie - niemowleta

o Prawidtowe przyrosty masy ciata i utrzymanie stanu odzywienia powyzej 50 percentyla bedqg
wptywaty na prawidtowy rozwd] niemowlecia, opdzniaty postep choroby ptucne
| zapobiegaty  chorobom  zaleznym  od  choroby  podstawowej  (cukrzycy,
osteopenii/osteoporozy) w podzniejszym okresie rozwoju.

o U chorych noworodkow zaleca sie, podobnie jak u zdrowych, karmienie piersiq. Pokarm
matki bogaty jest w enzymy, ma witasciwosci immunologiczne oraz wzmacnia uktad
odpornosciowy dziecka. Obserwuje sie, ze u dzieci karmionych piersig tendencja do infekcii
uktadu oddechowego jest mniejsza w porédwnaniu z réwiesnikami, ktdrzy spozywajq
mieszanki mleka. Rozszerzanie diety dziecka odbywa sie w tym samym momencie co
U dziecizdrowych, czyli miedzy 17. a 27. tygodniemzycia.

o Pierwszg nowym pokarmem w diecie niemowlecia moze by kleik ryzowy, ktory dodatkowo
zwiekszy kalorycznosS¢ positku mlecznego. Jezeli dziecko dobrze toleruje zmiany w diecie,
a ma problemy z uzyskaniem naleznych przyrostow masy ciata, mozna przyrzgdzac
kaloryczne mieszanki  sktadajgce sie np. z  preparatu  Milupa Cystfilac, mleka
modyfikowanego i kaszki mleczno-zbozowe] (dopasowanej stosownie do  wieku
niemowlecia).



Irédto:

Produkt dla niemowlgt z
mukowiscydozg

Zawartosc energetyczna: 1 kcal/ml
Lawarto$¢ biatka: 2,6 g/100 ml

Zawiera biatka serwatkowe i kazeinowe w proporciji takiej jak
w mleku kobiecym (60:40)

Dodatek kwasoéw ttuszczowych LCP: AA (17,8 mg/100 ml) oraz
DHA (2,97 mg/100 ml) - wspomagajgcych prawidtowy rozwo)
uktadu nerwowego dziecka

/rodtem weglowodandow sq wolno wchtaniane
maltodekstryny oraz laktoza

Bezglutenowa

Od 1. wrzesnia 2019 na liscie produkidow refundowanych
dostepny jest Infatrini RTF w odptatnosci dla pacjenta 3,20 zi
za 24 butelki.


https://nutricia.pl/produkt/infatrini

Poradnictwo dietetyczne w
mukowiscydozie — starsze dziecl |
dorosli

o Starsze dzieci i dorodli mogqg zwiekszyC swoje spozycie energii, jedzgc czesciej lub

zwiekszajgc gestosC energetyczng poprzez dodatek ttuszczu oraz spozywajgc pokarmy
o wiekszejkalorycznosci.

o Dietetyk powinien udzelic pacjentowi porad dotyczgcych wyboru produktiow
spozywczych, ktére mogqg zwiekszac przyrost masy ciata, w tym dodawania do potraw
olejow rosdlinnych, masta, sera i Smietany. Pomocne bedzie rowniez zachecanie do
spozywania czestych, ale mniejszych positkow.

o Suplementacja kwasu linolowego moze zmniejszy¢ zapotrzebowanie na ogdlne
suplementy wysokoenergetyczne.

o |stnieje ryzyko, ze zwiekszone spozycie energi moze sie wigzac ze zwiekszonym
spozyciem kwasow ttuszczowych nasyconychi kwasow ftuszczowych trans.



Produkt dla osob

fuvrmicn mUkOWiSCYd OZJd
ortimel

o

Produkt wysokoenergetyczny.

(0]

Do stosowaniajako uzupetnienie diety.

o

Bezglutenowy.

o

Pakowany w atmosferze ochronne;.

(e]

Sterylizowany UHT

o Wskazania: Zywno$¢ specjainego  przeznaczenia
medycznego. Do postepowania dietetycznego w
niedozywieniu zwigzanym z chorobag.

o Wskazanie do refundaciji: mukowiscydoza.

Zrédto:


https://nutricia.pl/produkt/fortimel-max

ONS - Oral Nutrition Support

o

(e}

(0]

(e}

Wysokoenergetyczne, doustne preparaty zywieniowe (ONS) mogqg byc korzystne dla
pacjentow z pogarszajgcym sie stanem odzywienia, pomimo zastosowania
wczesniejszych modyfikacji diety.

Krotkotrwate stosowanie indywidualnie przypisanych ONS zwieksza spozycie energii
oraz poprawia stan odzywienia pacjentow z mukowiscydozq.

Ponadto suplementy te mogg byc¢ rowniez stosowane w celu uzupetnienia diety
I wzbogacenia jej w okreslone sktadniki odzywcze.

Nalezy jednak upewnic sie, ze ONS stanowiqg tylko dodatkowe zrodto energii, a nie
zastepujg w catosci diety.



Rodzqj interwenciji zywieniowych w zaleznosci od
stanu odzywienia pacjentdw z mukowiscydozg

Rodzaj interwencji zywieniowej

Prawidtowy stan odzywienia -
profilaktyczne poradniciwo
Zywieniowe

Specjalne wsparcie zywieniowe
dla oséb z zaburzeniami stanu
odzywienia: modyfikacja diety
i/lub dousine suplementy diety

Trwate niedozywienie 2 zywienie
dojelitowe

<2r.z.

wiek

2-18rz.

> 18rz.

Parametry stanu odzywienia warunkujgce okreslony

Masa ciata i dtugosc ciata >
50. percentyla

Nieprawidtowy rozwoj: masa
ciata i dtugosc¢ ciata 10.-50.
percentyl

Utrzymujgce sie zaburzenia
stanu odzywienia masa
ciata i dtugosc ciata < 10.
percentyla

rodzagj interwencji zywieniowej

BMI = 50. percentyla

BMI: 10.-50. percentyl lub
utrata masy ciata w ciggu 2-4
miesiecy lub brak przyrostu
masy ciata w ciggu ostatnich
2 miesiecy

Utrzymujgce sie niskie BMI < 10.

percentyla lub spadek masy
ciata o 2 kanaty centylowe

BMI: 18,5-22 kg/m?2 (u kobiet)
BMI: 18,5 - 23 kg/m2 (u
mezczyzn)

BMI < 18,5 kg/m2 lub utrata masy
ciata o 5% w ciggu ostatnich 2
miesiecy

Utrzymujgce sie niskie BMI < 18,5
kg/m2 lub utrzymujgcy sie
spadek masy ciata > 5% i

zahamowanie wzrostu



INnferwencje zywieniowe

Zywienie enteralne Zywienie parenteralne
(zywienie drogqg (zywienie drogqg
dojelitowq) dozylnqg)

Nalezy rozwazy ¢ zastosowanie zywienia
dojelitowego przez zgtebnik, gdy
zywienie drogg doustng nie zapewnia
odpowiedniego tempa wzrostu i stanu
odzywienia.

Zalecamy dostosowanie formuty i czasu
zywienia do indywidualnych potrzebi

Lalecamy stosowanie zywienia
pozajelitowego tylko w wyjgtkowych
przypadkach, gdy zywienie dojelitfowe
nie jest mozliwe.

preferencji pacjenta.



Podsumowanie

Celem leczenia zywieniowego pacjentow z mukowiscydozqg jest zapewnienie
optymalnego rozwoju fizycznego oraz zachowanie dobrej wydolnosci
oddechowej, co w duzej mierze wptywa na jakosc i dtugosc zycia chorych.

Spozycie energii u 0s0b z mukowiscydozg powinno wynosic od 120 do 150%

zapotrzebowania energetycznego zdrowych rowiesnikdw tej samej ptci.

Dawkowanie enzymow frzustkowych u chorych na mukowiscydoze zalezy od
objawow klinicznych, indywidualnego zapotrzebowania i zawartosci ttuszczu w
diecie.




Podsumowanie

W sytuaciji, gdy dieta doustna nie zapewnia odpowiedniego stanu
odzywienia pacjenta, nalezy rozwazyC zywienie drogqg przewodu
pokarmowego przez sonde nosowo-zotgdkowq lub gastrostomie.

/ywienie pozajelitowe moze by¢ zastosowane jako krotkoterminowe
wsparcie po resekcji jelita u niemowlgt z niedroznoscig smotki oraz u dzieci
PO operacjach przewodu pokarmowego, gdy zywienie dojelitowe jest
niemozliwe.




Charakterystyka pacjenta

i

Data :
: . Wzrost: Masa ciata:
Dziewczynka urodzenia 119 em 21 kg

13.03.2017

Kreon: Pacjentka nie Biegunki
2000j/ g przybiera na ttuszczowe po
ttuszczu masie ciata positkach




/adanie

o Ocen stan odzywienia pacjentki na podstawie siatek centylowych.

o Oblicz dobowe zapofrzebowanie na energie oraz poszczegolne
sktadniki odzywcze (biatka, ttuszcze, weglowodany).

o Przeanalizuj jadtospis dziewczynki. Zwroc szczegdlng uwage na podaz
enzymow  tfrzustkowych. Zawartos¢ ftuszczu w  positku  mozna
oszacowac na podstawie strony internetowe] ilewazy.pl lub aplikac]i
Fitatu.

o ZAproponuj zmiany w jadtospisie pacjentki.



Kalorycznosc¢ jadtospisu:
1700 kcal

Jadtospis

> Sniadanie: 1 kreon (10 000 j)
o Ptatki czekoladowe Nesquik z mlekiem 2% (30 g + 250 ml)

o |l Sniadanie: 1 kreon (10 000 j)
o Butka kajzerka z mastem, szynkg wieprzowq i ketchupem (60 g+ 10g+ 30 g+ 10 g)

o Obiad: 2 kreony (20 000 j)
o Ziemniaki, koflet drobiowy panierowany, mizeria ze Smietang 18%, kompot z wisni
(270g + 120g + 100 g + 250 ml)
o Kolacja: 2 kreony (20 000 j)
o Butka kajzerka z mastem, serem zOttym i ketchupem, herbata z cukrem
(50g+10g+40g+10g+ 250 ml+10 g)
o Przekgski w ciggu dnia:
o Biszkopty (5 szt.), tfruskawki (100 g)



33 45 38

BMI (25 - 50 percentyl) Wozrost (25 - 50 percentyl) Masa (25 - 50 percentyl)

BMI 14.83
l‘ W normie




~Normy zywienia dla populaciji Polski”

Tabela 1. Wzory do obliczen catkowitego wydatku energetycznego (TEE)
oraz podstawowej przemiany materii (BEE) na podstawie masy ciata (W)
stosowane przez ekspertéow FAO/WHO/UNU (2)

Grupa (wiek, ptec) MJ/dobe kcal/dobe
-0,416 + 0,371 xW -99.4 +88,6 xW

1,298 + 0,265 x W - 0,001 1 x W? 310,2 + 63,3xW-0,263 xW?
1,102 + 0,273 x W - 0,0019 x W? 263,4 + 65,3 x W -0,454 x W?

(0,063 x W) + 2,896 (15,057 x W) + 692,2
(0,048 x W) + 3,653 (11,472 x W) + 873,
(0,049 x W) + 2,459 (11,711 xW) + 587,7
(0,062 x W) + 2,036 (14,818 x W) + 486,6
(0,034 xW) + 3,538 (8,126 x W) + 845.6
(0,038 x W) + 2,755 (9,082 x W) + 658,5

* Catkowity wydatek energetyczny (TEE); ** podstawowa przemiana materii (BEE)

18.09.2023


https://www.pzh.gov.pl/wp-content/uploads/2020/12/Normy_zywienia_2020web-1.pdf

Makrosktadniki

Biatko 1 g = 4 kcal

Weglowodany 1 g = 4 kcal

Ttuszcze 1 g = 9 kcal

Alkohol 1 g =7 kcal




Biatko — udziat w diecle

Tabela 3. Normy na biatko dla ludnosci Polski

Srednie zapotrzebowanie Zalecane spozycie Wystarczajace spozycie
Masa (EAR) (RDA) (Al)
Grupa/wiek  ciala’ _ _ _ _ _ _ _ _ _

(kg) Biatko Biatko krajowej Biatko Biatko krajowej Biatko mleka
wzorcowe racji pokarmowej wzorcowe racji pokarmowej kobiecego
g/kg/dobe g/kg/dobe g/os./dobe g/kg/dobe g/kg/dobe g/os./dobe g/kg/dobe g/os./dobe

Niemowleta
0-6 miesiecy 6 1,52 10
7-11 miesiecy 9 1,60 14
Dzieci
1-3 lata 12 0,87 0,97 12 1,05 1,17 14
4-6 lat 19 0,76 0,84 16 0,95 1,10 2|
7-9 lat 27 0,76 0,84 23 0,95 1,10 30
Chiopcy
10-12 lat 38 0,76 0,84 32 0,95 1,10 42
13—15 lat 54 0,76 0,84 45 0,95 1,10 58
16—18 lat 67 0,73 0,81 54 0,85 0,95 64
Dziewczeta
10-12 lat 38 0,76 0,84 31 0,95 1,10 4|
13—15 lat 51 0,76 0,84 43 0,95 1,10 56
16-18 lat 56 0,71 0,79 44 0,85 0,95 53

18.09.2023



Ttuszcze — udziat w diecle

Tabela 2. Poziomy spozycia dla ttuszczéw w diecie niemowlat, matych dzieci,
dzieci i mlodziezy*

Sktadnik Poziomy spozycia

> 7-11 miesiecy*: 40% energii
1-3 lata: 35-40% energii
4—18 lat: 20-35% energii

Tak niskie, jak to jest mozliwe do osiagniecia

w diecie zapewniajacej
wiasciwg wartosc Zywieniowa

4% energii

0,5% energii

7-24 miesigce: wylacznie DHA 100 mg/dobe;
2-18 lat: EPA+DHA 250 mg/dobe

Tak niskie, jak to jest mozliwe do osiagniecia

w diecie zapewniajgcej
wiasciwg wartos¢ zywieniows

18.09.2023



Dtugotancuchowe kwasy ttuszczowe —
udziat w diecie

Tabela 3. Zalecenia dotyczace wystarczajgcego spozycia (Al, Adequate
Intake)' kwasow tluszczowych omega-3 (n-3) i omega-6 (n-6) w diecie
niemowlat, dzieci i mfodziezy”

Grupa/wiek LC-PUFA n-3 LC-PUFA n-6

ALAD,5% E

DHA 100 mg/dobe HA4%E

ALA: 50—100 mg/100 kal

DHA: 2050 mg/100 keal LA: 5001200 mg/100 keal

LC-PUFA n-3 maks. 1,0% FA*
DHA < LC-PUFA n-6
EPA < DHA

LC-PUFA n-6 maks. 2,0% FA
ARA maks. 1,09% FA

ALA0,5% E

DHA + EPA: 1-2 porcje

ryb i owocéw morza/tydzien, LA 4% E

w tym raz ryby tuste lub
250 mg/dobe

18.09.2023



Weglowodany — udziat w diecie

Tabela 1. Normy na weglowodany ustalone jako referencyjny zakres
spozycia (RI)

Weglowodany
(% energii)

Grupa/wiek

RI

18.09.2023
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Rozktad wartosci energetycznej dzienne;
racji pokarmowe]

SNIADANIE 35% 30% 257

Il SNIADANIE 10% 10%
OBIAD 40% 35% 35%
PODWIECZOREK 10%

KOLACJA 25% 25% 20%




[apotrzebowanie ha makrosktadniki
U pacjentow z mukowiscydozqg

Biatko: 20% Ttuszcze: 35-40% W@gigﬁg%ony:

18.09.2023
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