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ZYWIENIE
W MUKOWISCYDOZIE

ROK 2025/2026



LECZENIE POWIKLAN CF | CHOROB
TOWARZYSZACYCH

1. Utrzymanie optymalnego stanu
odzywienia i wzrastania

2. Zapobieganie niedozywieniu
CELE LECZENIA ilosciowemu (energia, biatko)
i jakosciowemu (witaminy ADEK, sél) oraz

ZYWI ENIOWEGO powiktaniom CF (np. CFRD, sttuszczenie wqtroby,

osteoporoza)

3. Gdy wystepujq oznaki pogorszenia stanu
odzywienia lub niedozywienie — intensywne
leczenie tych stanéw




OCENA STANU ODZYWIENIA

* PACJENCI Z MUKOWISCYDOZA W KAZDYM WIEKU SA NARAZENI NA NIEDOZYWIENIE,
DLATEGO RUTYNOWE OCENY SPOSOBU ZYWIENIA SA NIEZBEDNE DO POPRAWY WYNIKOW
LECZENIA.

* W PRZYPADKU NIEMOWLAT ZE ZDIAGNOZOWANA MUKOWISCYDOZA ZWRACANIE UWAGI
NA SPOSOB ZYWIENIA JEST KLUCZEM DO UTRZYMANIA PRAWIDLOWEGO WZROSTU.

* U NIEMOWLAT | DZIECI Z MUKOWISCYDOZA ZYWIENIE UZNAJE SIE ZA ODPOWIEDNIE, GDY
PARAMETRY STANU ODZYWIENIA SA ZBLIZONE DO ZDROWEJ POPULACII.



OCENA STANU ODZYWIENIA

Dla niemowlqt i matych dzieci (do 2. roku zycia) dqgzy

sie do osiqggniecia co najmniej 50. centyla masy ciata
i dtugosci dla populacji w tym samym wieku.




OCENA STANU ODZYWIENIA

Dla starszych dzieci i mtodziezy (2-18 r.z.) celem

jest osiggniecie wskaznika BMI na poziomie 50.

centyla lub powyzej w odniesieniu do zdrowych
rowiesnikow.

W przypadku oséb dorostych (wiek powyzej 18

lat) z mukowiscydozq nalezy dqgzyé do
uzyskania wskaznika BMI
> 22kg/m2 u kobiet i > 23kg/m2
U mezczyzn.
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KLASYFIKACJA STANU ODZYWIENIA OSOB CHORYCH NA MUKOWISCYDOZE

.

W OPACIU O WYBRANE WARTOSCI

Dzieci i mtodziez

Stan odzywienia Dzieci <2 lat Dorosli
yw 2-18lat
kobiety: BMI 22-27 kg/m?
. BMI: 50-85 centyl (CDC)
proporcja masy do . L.
optymalny lub mezczyzni: BMI 23-27

dtugosci ciata: >50 centyla

BMI: 50-91 centyl (WHO)

kg/m?

akceptowalny

proporcja masy do
dtugosci ciata: 25-50
centyl

BMI: 25-50 centyl

kobiety: BMI 20-22 kg/m?

mezczyzni: BMI 20-23
kg/m?

nieodpowiedni - ryzyko

proporcja masy do

. L. dtugosci ciata: 10-25 BMI: 10-25 centyl BMI <20 kg/m?
niedozywienia
centyl
nadwaga

nie dotyczy, ale wskazane | BMI: 85-95 centyl (CDC)
jest stosowanie siatek lub
centylowych celem BMI: >91-98 centyla

zwiekszone BMI yiowy o BMI >27 kg/m?

monitorowania
gwattownych przyrostow
masy ciata

(WHO)otytos¢

BMI: >95 centyla (CDC)
lub

BMI: >98 centyla (WHO)




OCENA STANU ODZYWIENIA

« STAN ODZYWIENIA NALEZY OCENIAC | MONITOROWAC
ROWNIEZ ZA POMOCA BADAN KRWI | SKEADU CIALA.
BIOCHEMICZNE MARKERY STANU ODZYWIENIA LUB
CZYNNIKOW RYZYKA OBEJMUJACYCH:

MORFOLOGIE KRWI,
POZIOMY ALBUMINY | PREALBUMINY,
STEZENIE ZELAZA,

STEZENIE WITAMIN ROZPUSZCZALNYCH W TLUSZCZACH
W OSOCZUy,

PANEL WATROBOWY Z KRWI,
ORAZ POMIARY ELEKTROLITOW.
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OCENA STANU ODZYWIENIA

e DO OCENY SKLADU CIALA WYKORZYSTYWANE SA TAKIE
METODY JAK:

ABSORPCJOMETRIA PROMIENIOWANIA
RENTGENOWSKIEGO O PODWOINEJ ENERGII (DEXA),

ANTROPOMETRIA (MASA CIALA, WZROST, POMIAR
OBWODU RAMIENIA | FALDU SKORNO-TtUSZCZOWEGO),

IMPEDANCJA BIOELEKTRYCZNA (BIA),
PLETYZMOGRAFIA Z PRZEMIESZCZENIEM POWIETRZA,
PODWOJINIE ZNAKOWANY POMIAR WODY,

SILA CHWYTU RECZNEGO.



NIEDOZYWIENIE

* Stan odzywienia chorych na mukowiscydoze w istotny sposéb wptywa na ich przezycie i czynno$é ptuc.
Osiqggniecie prawidtowego wzrostu i masy ciata to wazny cel terapeutyczny.
* Jako przyczyny niedozywienia wymienia sie:

NIEWYDOLNOSC
ZEWNATRZ-
WYDZIELNICZA
TRZUSTKI

WZROST
ZAPOTRZEBOWANIA
ENERGETYCZNEGO

NIEDOSTATECZNE

STRATY ENERGETYCZNE SPOZYCIE POKARMOW

EFEKT UBOCZNY

STOSOWANEGO
LECZENIA PSYCHOLOGICZNE

TRUDNOSCI
FINANSOWE

CZYNNIKI NIEPRZESTRZEGANIE

ZALECEN LEKARSKICH




SKUTKI NIEDOZYWIENIA

SPADEK TOLERANCIJI WYSItKU,

SPADEK ODPORNOSCI,

POGORSZENIE STANU ZDROWIA,

ZAHAMOWANIE WZROSTU,

WZROST RYZYKA ROZWOJU OSTEOPOROZY /OSTEOPENII,
GORSZA JAKOSC ZYCIA,

KROTSZA OCZEKIWANA DtUGOSC ZYCIA,

SPADEK FUNKCJI POZNAWCZYCH,

ZWIEKSZONE RYZYKO SMIERTELNOSCI.
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Aby osiqgnq¢ jak najlepsze
wyniki leczenia
mukowiscydozy, wazne jest
zapewnienie opieki
obejmujqcej poprawe stanu
odzywienia pacjenta.

LECZENIE ZYWIENIOWE

AN

Niedozywienie

w mukowiscydozie jest
wynikiem kombinaciji kilku
czynnikdéw — wysokich strat
energetycznych, wysokiego

zapotrzebowania
energetycznego oraz
niewystarczajgcego spozycia
sktadnikéw odzywczych.

.

Podstawowq przyczynq utraty
energii sq zaburzenia
wchtaniania, czesto
wynikajqce ze ztego
trawienia spowodowanego
niedostatecznym uwalnianiem
enzymoéw trzustkowych do
swiatta jelita
(zewnqtrzwydzielnicza
niewydolnos¢ trzustki).

~

Straty energii sq wieksze,
gdy zaburzenia trawienia
wynikajq ze zmian
metabolicznych (m.in.
uposledzone wydzielanie
insuliny, zaburzenia
czynnosci wqtroby).

Zwiekszone
zapotrzebowanie
energetyczne wynika
z przewlektego zapalenia
i nawracajqcych zakazen
oddechowych oraz
zwiekszonego wysitku
oddechowego (kaszel,
dusznosd).



LECZENIE ZYWIENIOWE

e ZE WZGLEDU NA ROZNY PRZEBIEG CHOROBY TERAPIA ZYWIENIOWA POWINNA BYC
DOBIERANA INDYWIDUALNIE DLA KAZDEGO PACJENTA. PLAN ZYWIENIOWY ZALEZY OD
STANU KLINICZNEGO PACJENTA ORAZ JEGO STANU ODZYWIENIA.

« DO PODSTAWOWYCH INTERWENCIJI ZYWIENIOWYCH STOSOWANYCH W LECZENIU
MUKOWISCYDOZY NALEZA;

Ustalenie optymalnej Dopasowanie

Ocena energetycznosci diety suplementacji

i monitorowanie stanu oraz zawadrtosci preparatami
odzywienia poszczegdinych enzymow

makrosktadnikéw trzustkowych

Suplementacja
witamin Suplementacja
rozpuszczalnych sktadnikéw

w ttuszczach mineralnych (NaCl).
(A, D, EiK)




LAPOTRZEBOWANIE NA ENERGIE

WEDLUG WYTYCZNYCH EUROPEJSKIEGO TOWARZYSTWA GASTROENTEROLOGII, HEPATOLOGII

| ZYWIENIA DZIECI (ESPGHAN) SPOZYCIE ENERGII U OSOB Z MUKOWISCYDOZA POWINNO MIESCIC SIE
W ZAKRESIE 120-150% ZAPOTRZEBOWANIA ENERGETYCZNEGO DLA ZDROWYCH ROWIESNIKOW TEJ
SAMEJ PLCI.

DZIENNE ZAPOTRZEBOWANIE ENERGETYCZNE BEDZIE ZALEZNE OD CIEZKOSCI CHOROBY, SYTUACJI KLINICZNEJ,
OKRESU ROZWOJU CZY STANU ODZYWIENIA.

W PRZYPADKU PACJENTOW O PRAWIDLOWYM STANIE ODZYWIENIA W FAZIE BEZOBJAWOWE)J DZIENNE
SPOZYCIE ENERGII MOZE BYC BLIZSZE DOLNEJ GRANICY.

ZAAWANSOWANA CHOROBA PRZEWLEKIA OSKRZELOWO-PLUCNA, ZEWNATRZWYDZIELNICZA
NIEWYDOLNOSC TRZUSTKI, CHOROBY WATROBY CZY ZAOSTRZENIA INFEKCYJNE POWODUJA
ZDECYDOWANY WZROST ZAPOTRZEBOWANIA NA ENERGIE (U NIEKTORYCH PACJENTOW NAWET DO 200%).



MAKROSKLADNIKI

PACJENCI Z MUKOWISCYDOZA, OPROCZ WYSOKIEGO ZAPOTRZEBOWANIA
ENERGETYCZNEGO, MAJA ZWIEKSZONE ZAPOTRZEBOWANIE NA POSZCZEGOLNE
MAKROSKLADNIKI — BIALKO | TLUSZCZE.

W POROWNANIU ZE ZDROWYMI ROWIESNIKAMI U PACJENTOW Z MUKOWISCYDOZA
ZAPOTRZEBOWANIE NA BIALKO WZRASTA NAWET DWUKROTNIE.

PODAZ BIALKA ZALEZY OD TAKICH CZYNNIKOW JAK: ZWIEKSZONA UTRATA AZOTU Z KALEM,
WYSTEPOWANIE ZABURZEN WCHLANIANIA CZY ZMIENIONY METABOLIZM BIALEK.

ZALECA SIE BY CALODZIENNA RACJA POKARMOWA PRZEDSTAWIALA SIE NASTEPUJACO:

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

z biatka z tluszczéw z weglowodanéw




MAKROSKLADNIKI - BIALKO

e 15-20% CALKOWITEJ PODAZY ENERGII POWINNO POCHODZIC Z BIALKA

* DZIECI Z MUKOWISCYDOZA MAJA ZWIEKSZONE ZAPOTRZEBOWANIE NA BIALKO
Z POWODU STANU ZAPALNEGO | ZWIEKSZONEJ PRACY MIESNI ODDECHOWYCH.

« 7RODtA BIALKA POWINNY OBEJMOWAC ZAROWNO BIALKA ZWIERZECE (MIESO, RYBY,
JAJA, NABIAL), JAK | ROSLINNE (NASIONA ROSLIN STRACZKOWYCH, TOFU, TEMPEH
ORZECHY).



MAKROSKLADNIKI - WEGLOWODANY

 40-50% CALKOWITEJ PODAZY ENERGII POWINNO POCHODZIC Z WEGLOWODANOW.

 ZALECA SIE WYBOR WEGLOWODANOW ZtOZONYCH, TAKICH JAK PEENOZIARNISTE
PRODUKTY ZBOZOWE, WARZYWA | OWOCE, KTORE DOSTARCZAJA BLONNIKA, WITAMIN
| SKLADNIKOW MINERALNYCH.

« NALEZY UNIKAC NADMIARU CUKROW PROSTYCH, CHOC W PRZYPADKU PROBLEMOW
Z UTRZYMANIEM MASY CIALA, MOZNA ROZWAZYC ICH WIEKSZE SPOZYCIE, JAKO ZRODLA
tATWIEJ DOSTEPNEJ ENERGII.



MAKROSKLADNIKI - TLEUSZCZE

35-40% CALKOWITEJ PODAZY ENERGII POWINNO POCHODZIC Z TEUSZCZOW. TLUSZCZE SA SZCZEGOLNIE WAZNE, PONIEWAZ SA
ZRODLEM SKONCENTROWANEJ ENERGII.

WARTO WYBIERAC TLUSZCZE Z RODZINY N-3 | N-6 (3-5% ENERGETYCZNOSCI DIETY), TAKIE JAK TE ZAWARTE W OLIWIE Z OLIWEK,
AWOKADO, TLUSTYCH RYBACH MORSKICH ORAZ ORZECHACH. NIEMNIEJ JEDNAK, ZE WZGLEDU NA WYSOKIE ZAPOTRZEBOWANIE
ENERGETYCZNE, ROWNIEZ TLUSZCZE NASYCONE (NP. Z TEUSTEGO NABIALU | MIESA) MOGA BYC AKCEPTOWANE W UMIARKOWANYCH
ILOSCIACH.

WYSOKA MASA TEUSZCZOWA, ALE NISKA BEZTLUSZCZOWA MASA CIALA (MIESNI) NIEKONIECZNIE KORELUJA Z LEPSZA CZYNNOSCIA
PLUC, A W RZECZYWISTOSCI DAJA ZLE PROGNOZY DOTYCZACE PRZEBIEGU MUKOWISCYDOZY.

U CHORYCH Z ZEWNATRZWYDZIELNICZA NIEWYDOLNOSCIA TRZUSTKI ILOSC TLUSZCZU W DIECIE POWINNA BYC OGRANICZONA PRZY
JEDNOCZESNEJ INTENSYFIKACJI LECZENIA PREPARATAMI ENZYMOW TRZUSTKOWYCH.

U CHORYCH Z BIEGUNKA TEUSZCZOWA CZESC ENERGII POWINNA POCHODZIC Z SREDNIO tANCUCHOWYCH KWASOW
TEUSZCZOWYCH (MCT), KTORE SA tATWIEJ PRZYSWAJALNE NAWET W PRZYPADKU OBNIZONEGO STEZENIA KWASOW ZOLCIOWYCH.



SKtADNIKI MINERALNE | PIERWIASTKI SLADOWE
- SOD

« PACJENCI Z MUKOWISCYDOZA MOGA MIEC WIEKSZE ZAPOTRZEBOWANIE NA SOL, WAPN,
ZELAZO, CYNK | SELEN W WYNIKU ZWIEKSZONEJ POTLIWOSCI, ZLEGO WCHLANIANIA JELIT
| PRZEWLEKLEGO ZAPALENIA.

e KOMITET ZYWIENIA ESPGHAN SUGERUJE ABY STEZENIE SODU OCENIC POPRZEZ POMIAR
FRAKCYJNEGO WYDALANIA SODU (FENA), UTRZYMUJAC POZIOM FENA MIEDZY 0,5-1,5%. JESLI
KONIECZNA JEST SUPLEMENTACJA, KAPSULKI CHLORKU SODU MOZNA PODAWAC KILKA RAZY

DZIENNIE.

« ZALECANY JEST DODATEK SOLI DO POSItKOW, WODY, MLEKA. STARSZE NIEMOWLETA ORAZ DZIECI
| MLODZIEZ POWINNY ZJADAC SLONE PRODUKTY — V4 LYZECZKI SOLI DOSTARCZA OK. 575 MG

SODU.




SKLADNIKI MINERALNE | PIERWIASTKI SLADOWE
- WAPN

« ZAWARTOSC WAPNIA MOZE BYC NIEWYSTARCZAJACA U OSOB Z MUKOWISCYDOZA, ZE WZGLEDU
NA NIEDOBOR WITAMINY D (WIT. ROZPUSZCZALNA W TtUSZCZACH) ORAZ NISKIEJ PODAZY TEGO
SKEADNIKA Z DIETA. INNE CZYNNIKI PRZYCZYNIAJACE SIE DO ZABURZEN GOSPODARKI WAPNIOWE!
TO ZABURZENIA WCHLANIANIA ZOtADKOWO-JELITOWEGO.

e DZIENNE SPOZYCIE WAPNIA POWINNO OSIAGAC WARTOSCI ZALECANE DLA ZDROWEJ POPULACII
POLSKIEJ. OSOBY Z DEFICYTEM WAPNIA W DIECIE POWINNY ZWIEKSZYC SPOZYCIE MLEKA
| PRODUKTOW MLECZNYCH, KTORE SA GLOWNYM ZRODLEM TEGO SKLADNIKA. JESLI SPOZYCIE
WAPNIA RAZEM Z DIETA  NADAL BEDZIE NIEWYSTARCZAJACE, NALEZY ROZWAZYC WDROZENIE
SUPLEMENTACJI.

* STEZENIE WAPNIA U PACJENTOW POWINNO BYC OCENIANE MINIMUM RAZ W ROKU.



SKLADNIKI MINERALNE | PIERWIASTKI SLADOWE
- ZELAZO

NA NIEDOBOR ZELAZA U PACJENTOW Z MUKOWISCYDOZA MOZE WPLYWAC WIELE CZYNNIKOW, W TYM ZLE WCHLANIANIE, PRZEWLEKLE
INFEKCJE | STANY ZAPALNE, PRZEWLEKLA UTRATA KRWI | NIEODPOWIEDNIE SPOZYCIE.

MONITOROWANIE STEZENIA TEGO SKEADNIKA JEST UTRUDNIONE PRZEZ INFEKCJE, KTORA WPLYWA NA STEZENIE FERRYTYNY
| TRANSFERRYNY W SUROWICY. STAN ZAPALNY NIE WPLYWA JEDNAK NA RECEPTORY TRANSFERRYNY W SUROWICY (STFR), A ZATEM SA
ONE DOKLADNIEJSZA MIARA STEZENIA ZELAZA.

W PRZYPADKU NIEDOBORU ZELAZA, NALEZY ROZWIAZAC PROBLEM LEZACEGO U PODSTAW STANU ZAPALNEGO, A SUPLEMENTACJA
ZELAZEM POWINNA BYC STOSOWANA TYLKO WTEDY, GDY NIEDOBOR NADAL WYSTEPUJE.

U DZIECI, MLODZIEZY | DOROSLYCH PACJENTOW POZIOM ZELAZA W SUROWICY POWINIEN BYC MONITOROWANY COROCZNIE,
Z ROZROZNIENIEM MIEDZY NIEDOKRWISTOSCIA Z NIEDOBORU ZELAZA A NIEDOKRWISTOSCIA ZWIAZANA Z PRZEWLEKLYM STANEM
ZAPALNYM. JESLI PODEJRZEWA SIE NIEDOBOR ZELAZA, CZESTOTLIWOSC MONITOROWANIA POWINNA ZOSTAC ZWIEKSZONA.



SKLADNIKI MINERALNE | PIERWIASTKI SLADOWE
- CYNK

NIEDOBOR CYNKU MOZE SIE WIAZAC Z WIELOMA ROZNYMI OBJAWAMI MUKOWISCYDOZY, W TYM OPOZNIENIEM
WZROSTU, ZWIEKSZONA PODATNOSCIA NA INFEKCJE, OPOZNIONYM DOJRZEWANIEM PLCIOWYM, PROBLEMAMI
ZE WZROKIEM | ANOREKSJA SPOWODOWANA OSLABIENIEM SMAKU (HIPOGEUZJA).

O NIEDOBORZE CYNKU MOZE SWIADCZYC NIEDOSTATECZNE WZRASTANIE (U NIEMOWLAT | DZIECI
Z MUKOWISCYDOZA) ORAZ NIEDOBOR WITAMINY A LUB BIEGUNKA TEUSZCZOWA (W KAZDYM WIEKU).

SUPLEMENTACJA CYNKU U OSOB Z MUKOWISCYDOZA, KTORE MAJA UDOWODNIONY NIEDOBOR CYNKU LUB SA
NARAZONE NA RYZYKO NIEDOBORU CYNKU, MOZE BYC ROZWAZANA. RUTYNOWA DODATKOWA SUPLEMENTACJA

CYNKU U OSOB Z MUKOWISCYDOZA MOZE NIE PRZYNIESC KORZYSCI KLINICZNYCH.

OCENA STATUSU CYNKU POWINNA OBEJMOWAC OZNACZENIA BIOCHEMICZNE W POLACZENIU Z BADANIEM
KLINICZNYM | OCENA SPOZYCIA TEGO PIERWIASTKA WRAZ Z DIETA.






SKLADNIKI MINERALNE | PIERWIASTKI SLADOWE
- SELEN

e SELEN JEST WAZNYM SKtADNIKIEM PRZECIWUTLENIAJACE) PEROKSYDAZY GLUTATIONOWE)
| ODGRYWA WIODACA ROLE W ODPOWIEDZI IMMUNOLOGICZNE].

e MIMO, ZE ODNOTOWANO NISKIE STEZENIE SELENU U NIEKTORYCH PACJENTOW Z MUKOWISCYDOZA,
PIERWIASTEK TEN MA WASKI ZAKRES TERAPEUTYCZNY. NIEKTORE PREPARATY ZASTEPUJACE ENZYMY
TRZUSTKOWE ZAWIERAJA SELEN W ODPOWIEDNICH | BEZPIECZNYCH ILOSCIACH.

 BRAKUJE WYSTARCZAJACYCH DANYCH LUB DOWODOW, ABY STWIERDZIC JAKIEKOLWIEK KORZYSCI
Z DODATKOWEJ SUPLEMENTACJI SELENEM W ZAKRESIE WYNIKOW ZYWIENIOWYCH LUB ODDECHOWYCH.
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ZALECANE DAWKI SOLI (NACL) | WAPNIA
U PACJENTOW Z MUKOWISCYDOZA

S6l (NaCl)
wiek dawka/dobe
Niemowleta karmione piersiq < 6 mz. 50-100 mg/kg mc.
Niemowleta z czynnikami zwiekszonego ryzyka™ do 232 mg/kg mc.
> 1.-10 rz. 25-50 mg/kg mc.
> 11 rz 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
> 25 rz. 950 mg

*wysokie temperatury, gorqczka, biegunka, wymioty, straty przez przetoke jelitowq (u niemowlqt z niedroznosciq smétkowq)



WITAMINY

e ZABURZONY MECHANIZM WCHLANIANIA TEUSZCZU WYNIKAJACY Z NIEWYDOLNOSCI TRZUSTKI
MOZE POWODOWAC U OSOB Z MUKOWISCYDOZA NIEDOBOR WITAMIN ROZPUSZCZALNYCH
W TLUSZCZACH, ZWLASZCZA WITAMIN A, E, K. BEZ ODPOWIEDNIEJ EKSPOZYCJI NA StONCE
DODATKOWO MOZE WYSTEPOWAC NIEDOBOR WITAMINY D.

« NIEDOBOR WITAMIN ROZPUSZCZALNYCH W TEUSZCZACH JEST POWSZECHNY | WYSTEPUJE
U 10-35% DZIECI Z NIEWYDOLNOSCIA TRZUSTKI.

e CELEM OCENY | LECZENIA JEST SKORYGOWANIE SUBOPTYMALNYCH POZIOMOW | OSIAGNIECIE
OPTYMALNYCH WARTOSCI BIOCHEMICZNYCH TYCH WITAMIN.



WITAMINY

« NIEDOBOR WITAMIN ROZPUSZCZALNYCH W WODZIE (KWAS FOLIOWY, WITAMINA B:2 | WITAMINA C)
WYSTEPUJE RZADKO W NIEPOWIKtANEJ MUKOWISCYDOZIE. JEDNAK WSZYSTKIM KOBIETOM PLANUJACYM

CIAZE ZALECA SIE CODZIENNA SUPLEMENTACJE 0,4 MG KWASU FOLIOWEGO W OKRESIE
PRZEDKONCEPCYJNYM ORAZ CALY PIERWSZY TRYMESTR, ABY ZAPOBIEC WADOM CEWY NERWOWE..

« NIEDOBOR WITAMINY B2 MOZE WYSTAPIC U PACJENTOW, KTORZY PRZESZLI ROZLEGtA RESEKCJE
KONCOWEGO ODCINKA JELITA KRETEGO, ZWIAZANA Z POWIKLANA NIEDROZNOSCIA SMOKKI.

« SUPLEMENTACJA WITAMINY C MOZE BYC KONIECZNA U PACJENTOW Z MUKOWISCYDOZA NARAZONYCH
NA NIEDOBOR TEJ WITAMINY ZWLASZCZA Z POWODU NISKIEGO SPOZYCIA WARZYW | OWOCOW.
W TAKICH PRZYPADKACH NALEZY UDZIELIC WSKAZOWEK DIETETYCZNYCH, A JESLI NIEDOBORY SIE UTRZYMUJA
TO WHACZYC DODATKOWA SUPLEMENTACJE.



ZALECANE DAWKOWANIE WYBRANYCH WITAMIN
U PACJENTOW Z MUKOWISCYDOZA

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

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

800 IU > 1 rz. (maks. 2000 IU do 10 rz.,
maks. 400 U > 10 rz.)

Witamina E 501U < 1 rz.
100-400 IU > 1 rz.
Witamina K 0,3-1,0mg < 1 rz.

1-10mg > 1 rz.




SUPLEMENTACJA GLUTATIONU | INNYCH
PRZECIWUTLENIACZY ~

Chorzy na mukowiscydoze czesto majq infekcje uktadu oddechowego. Towarzyszy im stan zapalny, a komérki,
ktére go wywotujq, wytwarzajq reaktywne formy tlenu, mogqce uszkadzaé tkanki organizmu.

Do walki z ich niekorzystnym dziataniem wykorzystywane sq przeciwutleniacze, a osoby z mukowiscydozqg majq
ich niewiele w poréwnaniu do ilosci reaktywnych form tlenu. Dlatego stuszna wydaije sie ich suplementacja.
Do najwazniejszych nalezq witamina E, beta-karoten, witamina C oraz glutation.

Badania wykazaly, Zze suplementacja glutationu dziata korzystnie na funkcjonowanie ptuc i stan
odzywienia.

Podawany zaréwno wziewnie, jak i doustnie, moze poprawiaé czynnosé ptuc, a podawany doustnie dodatkowo
zmniejsza stres oksydacyiny. Jednak ze wzgledu na bardzo intensywnq antybiotykoterapie i inne terapie, ktére
sq stosowane przez osoby z mukowiscydozq, korzystny wptyw przeciwutleniaczy pozostaje trudny do oceny

u chorych z przewlektq infekcjq.

Niestety nie ma wystarczajgcych dowodédw na poparcie stosowania suplementéw antyoksydacyjnych
jako aktualnej opcji terapeutycznej poprawiajgcej czynnosé ptuc.

\/ - J



PROBIOTYKI ~

Obecne dowody dotyczqce bezpieczenstwa i skutecznosci probiotykéw u dzieci z mukowiscydozq
sq ograniczone. Jednak mogq one przynosi¢ korzysci w tej chorobie, poniewaz dysbioza jelit jest zwigzana
z objawami zotgdkowo-jelitowymi i zaostrzeniem objawéw oddechowych.

Stosowanie ich w profilaktyce i leczeniu zapalenia ptuc u pacjentéw z mukowiscydozq jest obiecujgcym
obszarem do dalszych badan.

Do chwili obecnej opublikowano tylko 9 wiarygodnych prac oceniajgcych wptyw podazy probiotykéw

u pacjentéw z CF (w 3 z nich oceniano te same parametry kliniczne przed i po suplementacji, pozostate

6 nalezato do tzw. badan randomizowanych, w ktérych pacjenci przydzielani byli losowo do grupy

otrzymujqcej probiotyk albo placebo. W analizie poréwnywano efekty uzyskane w obu grupach.

Wyniki przeprowadzonych badan sugerujq pozytywny wptyw suplementacji probiotykéw, a korzystny efekt
dziatania dotyczyt zaréwno przebiegu choroby oskrzelowo-ptucnej, jak i nasilenia stanu zapalnego przewodu

pokarmowego. /
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Rodzaj/szczep Dawka Czas trwania Liczba pacjentow
. . . . . Otrzymany efekt
probiotyczny suplemetacyjna suplementacji objetych badaniem
1. Zmniejszenie
dyskomfortu
brzusznego (u
Lactobacillus . 81% pacjentow)
1011 CFU 4 tygodnie 20 o )
rhamnosus LGG [9] 2. Zmniejszenie
liczby
wypréznien
(56%)
Lactobacillus
acidophilus,
Lactobacillus Zmniejszenie liczby
bulgaricus, o zaostrzen
. . 6x109 CFU 6 miesiecy 10
Bifidobacterium oskrzelowo-
bifidum, ptucnych
Streptococcus
thermophiles [10]
Obnizenie stezenia
kalprotektyny w kale
Lactobacillus . (zmniejszenie
5x109CFU 4 tygodnie 10

rhamnosus LGG [11]

nasilenia stanu
zapalnego przewodu

pokarmowego)
T —

—

A\

(.
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1. Obnizenie
stezenia
kalprotektyny w
kale
(zmniejszenie
nasilenia stanu

Lactobacillus 6x 109 CEU 4tygodni 29 |
nie zapalnego
rhamnosus LGG [12] & paince
przewodu
pokarmowego)
2. Zmniejszenie
liczby bakterii z
rodzaju
Bacterioides
Zmniejszenie liczby
Lactobacillus reuteri o zaostrzen
1010 CFU 6 miesiecy 61
[13] oskrzelowo-
ptucnych
Lactobacillus
rhamnosis,
Lactobacillus
acidophilus, .. .
i i 1. Zmniejszenie
Lactobacillus casei, .
X liczby zaostrzen
Lactobacillus
i i oskrzelowo-
bulgaricus, 2x109CFU 4 tygodnie 37
ptucnych

Bifidobacterium
breve,
Bifidobacterium
infantis,
Streptococcus
thermophilus [14]

2. Poprawa jakosci
zycia




Lactobacillus
rhamnosis,
Lactobacillus
acidophilus,
Lactobacillus casei,
Lactobacillus

Obnizenie stezenia
kalprotektyny w kale
(zmniejszenie

bulgaricus, 109 CFU 4 tygodnie 47 o
Bifidobacterium nasilenia stanu
zapalnego przewodu
breve,
Bifidobacterium pokarmowego)
infantis,
Streptococcus
thermophilus [15]
1. Obnizenie
stezenia
kalprotektyny w
kale
(zmniejszenie
nasilenia stanu
zapalnego
przewodu
pokarmowego)
Lactobacillus ruteri 108 CFU 6 miesiecy 30 2. Zmniejszenie

[16]

dyskomfortu
brzusznego
3. Ztagodzenie
dysbiozy
jelitowej

(zwiekszenie
populacji

bakterii z

rodzaju
Firmicutes)

)




Rodzaj/szczep
probiotyczny

Lactobacillus
rhamnosus LGG [17]

Dawka
suplemetacyjna

6x 109 CFU

Czas trwania
suplementacji

6 miesiecy

Liczba pacjentow
objetych badaniem

43

Otrzymany efekt

1. Zmniejszenie
liczby
hospitalizacji i
zaostrzen
oskrzelowo-
ptucnych

2.Wzrost FEV1%

3. Zwiekszenie
masy ciata




ENZYMY TRZUSTKOWE

WSKAZANIEM DO ROZPOCZECIA SUPLEMENTACIJI ENZYMOW TRZUSTKOWYCH U DZIECI Z MUKOWISCYDOZA, JEST
NIEWYDOLNOSC ZEWNATRZWYDZIELNICZA TRZUSTKI (PRZEWLEKLA BIEGUNKA TLEUSZCZOWA, SLABY PRZYROST
MASY CIAtA LUB JEGO BRAK).

CELEM ICH PODAWANIA JEST UTRZYMANIE OPTYMALNEGO STANU ODZYWIENIA | WZRASTANIA. PRZY JMOWANIE
ENZYMOW TRZUSTKOWYCH PROWADZI DO POPRAWY WYNIKOW ANTROPOMETRYCZNYCH ORAZ ZMNIEJSZENIA
PROBLEMOW ZOLADKOWO-JELITOWYCH ZWIAZANYCH Z UPOSLEDZONYM TRAWIENIEM.

ENZYMY TRZUSTKOWE SA ZWYKLE PODAWANE DOUSTNIE W POSTACI MIKROGRANULEK DOJELITOWYCH, CO
ZAPOBIEGA ICH INAKTYWACJI PRZEZ KWAS ZOtADKOWY | ZAPEWNIA DOSTARCZENIE ICH W POSTACI AKTYWNE)
DO DWUNASTNICY.

DAWKOWANIE ENZYMOW TRZUSTKOWYCH U CHORYCH ZALEZY OD OBJAWOW KLINICZNYCH, INDYWIDUALNEGO
ZAPOTRZEBOWANIA | ZAWARTOSCI TEUSZCZU W DIECIE.



ENZYMY TRZUSTKOWE

e PREPARATY ENZYMATYCZNE REKOMENDOWANE CHORYM NA CF TO LEKI ZAWIERAJACE PANKREATYNE —
MIESZANINE ZWIERZECYCH ENZYMOW TRZUSTKOWYCH O AKTYWNOSCI LIPAZY, AMYLAZY | PROTEAZY, KTORE
UMOZLIWIAJA TRAWIENIE PRZEDE WSZYSTKIM TEUSZCZOW, ALE ROWNIEZ BIALEK | WEGLOWODANOW
(GLOWNIE SKROBI).

* PODAWANE SA W POSTACI DOJELITOWYCH KAPSULEK, W KTORYCH PANKREATYNA ZAMKNIETA JEST
W PELETKACH POWLEKANYCH OTOCZKA ODPORNA NA DZIALANIE SOKU ZOtADKOWEGO.

« ZEWNETRZNA OTOCZKA KAPSULKI Z tATWOSCIA ROZKLADA SIE W ZOLADKU, DZIEKI TEMU PELETKI SIE
UWALNIAJA | ROWNOMIERNIE MIESZAJA Z MIAZGA POKARMOWA,. NA SKUTEK ZMIANY PH (Z KWASNEGO
PANUJACEGO W ZOtADKU NA LEKKO ZASADOWE PANUJACE W DWUNASTNICY) PO DOTARCIU DO JELITA
CIENKIEGO OTOCZKA PELETKI ROZPUSZCZA SIE, UWALNIAJAC AKTYWNE ENZYMY TRZUSTKOWE, KTORE
UMOZLIWIAJA TRAWIENIE, A PRZEZ TO | WCHEANIANIE SKEADNIKOW ODZYWCZYCH.



ENZYMY TRZUSTKOWE

ENZYMY TRZUSTKOWE POWINNY BYC PODAWANE DO KAZDEGO POSItKU | PRZEKASKI ZAWIERAJACE] TtUSZCZ, DLATEGO
ZAWSZE NALEZY SPRAWDZIC INFORMACJE DOTYCZACE WARTOSCI ODZYWCZEJ PRODUKTU ZAWARTE NA OPAKOWANIU.
NALEZY PODKRESLIC, ZE TEUSZCZ NIE ZAWSZE JEST WIDOCZNY, NP. 100 G WIORKOW KOKOSOWYCH ZAWIERA 63 G

TLUSZCZU!

ENZYMOW NIE NALEZY PODAWAC DO PRODUKTOW WYSOKO WEGLOWODANOWYCH (BEZTtUSZCZOWYCH, CZYLI — ZELKI
»MISKI”, OWOCE, WARZYWA (Z WYJATKIEM AWOKADO), GALARETKI, KISIEL, GUMY DO ZUCIA, LANDRYNKI, LIZAKI, CHRUPKI
KUKURYDZIANE, PIECZYWO ,,SUCHE”, PIECZYWO POSMAROWANE TYLKO DZEMEM LUB TYLKO MIODEM, SOKI, NAPOJE ITP.).

KAPSULEK (LUB TEZ SAMYCH PELETEK) NIE MOZNA GRYZC, ZUC, MIAZDZYC, GDYZ MOZE DOPROWADZIC TO DO
ROZPUSZCZENIA OTOCZKI, WCZESNIEJSZEGO UWOLNIENIA ENZYMOW TRZUSTKOWYCH, A W EFEKCIE DO UTRATY
ICH AKTYWNOSCI.

DAWKA ENZYMOW POWINNA BYC USTALANA W OPARCIU O ILOSC SPOZYTEGO TLUSZCZU | OBLICZANA
INDYWIDUALNIE DLA KAZDEGO PACJENTA!




ENZYMY TRZUSTKOWE

 ENZYMY TRZUSTKOWE MOGA BYC PODAWANE DOUSTNIE NA POCZATKU ZYWIENIA ENTERALNEGO (EN) ORAZ
W NOCY, JESLI PACJENT JEST OBUDZONY. ENZYMY W FORMIE NIEOTOCZONEJ LUB W PROSZKU MOGA BYC
MIESZANE Z POZYWIENIEM, JESLI DOUSTNE PRZYJMOWANIE ENZYMOW NIE JEST MOZLIWE. NIEMOWLETOM
NALEZY JE PODAWAC tYZECZKA JAKO ZAWIESINE Z NIEWIELKA ILOSCIA SOKU LUB MUSU OWOCOWEGO.

e MIKROGRANULEK NIE MOZNA BEZPOSREDNIO DODAWAC DO MIESZANKI MLECZNEJ, PONIEWAZ ZASADOWE PH
POWODUJE PRZEDWCZESNA AKTYWACJE ENZYMOW. KONSEKWENCJA TEGO MOZE BYC USZKODZENIE BLONY
SLUZOWEJ JAMY USTNEJ | PRZELYKU.

e ZALECANE JEST MONITOROWANIE WZROSTU I/LUB STANU ODZYWIENIA W REGULARNYCH ODSTEPACH CZASU
W CELU OKRESLANIA ADEKWATNOSCI LECZENIA — W PRZYPADKU NIEMOWLAT PODCZAS KAZDEJ WIZYTY
LEKARSKIEJ, U STARSZYCH DZIECI | MLODZIEZY — CO 3 MIESIACE, A U DOROSLYCH CO 6 MIESIECY.



DAWKOWANIE ENZYMOW TRZUSTKOWYCH U DZIEC]
Z MUKOWISCYDOZA

Wiek Dawkowanie (j. FIP lipazy)
<1rz 2000-4000/120 ml mleka modyfikowanego lub kobiecego
1.-4. rz. 2000-4000/g ttuszczu

500/kg mc./positek — dawka poczgtkowa

, 1000-2500/kg mc./positek — dawka maksymalna lub
> 4 rz.
10000 /kg/d lub

2000-4000/g ttuszczu z przekqgsek

Nie nalezy przekracza¢ dawek maksymalnych, tj.
10 000 . lipazy na kg masy ciatla na DOBE oraz 2500 j.
lipazy na kg masy ciata na POSILEK.



PORADNICTWO DIETETYCZNE W MUKOWISCYDOZIE
- NIEMOWLETA

U NIEMOWLAT Z ROZPOZNANA MUKOWISCYDOZA ZALECANE JEST KARMIENIE POKARMEM MATKI.

NALEZY ZWIEKSZYC SPOZYCIE ENERGII U NIEMOWLAT KARMIONYCH PIERSIA, KTORE MAJA NIEZADOWALAJACY PRZYROST MASY CIALA,
POPRZEZ CZESTSZE KARMIENIE | WZMACNIANIE ODCIAGNIETEGO MLEKA MATKI.

W PRZYPADKU NIEMOWLAT KARMIONYCH MLEKIEM MODYFIKOWANYM SPOZYCIE ENERGII | BIALKA MOZNA ZWIEKSZYC STOSUJAC
WYSOKOENERGETYCZNE/BIALKOWE MIESZANKI DLA NIEMOWLAT.

W NIEKTORYCH PRZYPADKACH MOZNA ROZWAZYC WLACZENIE BARDZIE) SKONCENTROWANYCH PREPARATOW, POD WARUNKIEM,
ZE ICH STOSOWANIE JEST MONITOROWANE PRZEZ LEKARZA LUB DIETETYKA. ZAROWNO U NIEMOWLAT KARMIONYCH PIERSIA JAK | MLEKIEM
MODYFIKOWANYM KONIECZNA JEST SUPLEMENTACJA NACL.

U NIEMOWLAT PO NIEDROZNOSCI SMOtKOWEJ ZALECA SIE STOSOWANIE HYDROLIZATOW BIALKA O ZNACZNYM STOPNIU HYDROLIZY
Z DODATKIEM MCT.



PORADNICTWO DIETETYCZNE W MUKOWISCYDOZIE

- NIEMOWLETA

PRAWIDLOWE PRZYROSTY MASY CIALA | UTRZYMANIE STANU ODZYWIENIA POWYZE) 50 PERCENTYLA BEDA WPLYWALY NA PRAWIDLOWY
ROZWQOJ NIEMOWLECIA, OPOZNIALY POSTEP CHOROBY PLUCNEJ | ZAPOBIEGALY CHOROBOM ZALEZNYM OD CHOROBY PODSTAWOWE)
(CUKRZYCY, OSTEOPENII/OSTEOPOROZY) W POZNIEJSZYM OKRESIE ROZWOJU.

U CHORYCH NOWORODKOW ZALECA SIE, PODOBNIE JAK U ZDROWYCH, KARMIENIE PIERSIA. POKARM MATKI BOGATY JEST W ENZYMY,
MA WEASCIWOSCI IMMUNOLOGICZNE ORAZ WZMACNIA UKLAD ODPORNOSCIOWY DZIECKA. OBSERWULIE SIE, ZE U DZIECI KARMIONYCH
PIERSIA TENDENCJA DO INFEKCJI UKLADU ODDECHOWEGO JEST MNIEJSZA W POROWNANIU Z ROWIESNIKAMI, KTORZY SPOZYWAJA
MIESZANKI MLEKA. ROZSZERZANIE DIETY DZIECKA ODBYWA SIE W TYM SAMYM MOMENCIE CO U DZIECI ZDROWYCH, CZYLI MIEDZY 17.
A 27. TYGODNIEM ZYCIA.

PIERWSZA NOWYM POKARMEM W DIECIE NIEMOWLECIA MOZE BYC KLEIK RYZOWY, KTORY DODATKOWO ZWIEKSZY KALORYCZNOSC
POSILKU MLECZNEGO. JEZELI DZIECKO DOBRZE TOLERUJE ZMIANY W DIECIE, A MA PROBLEMY Z UZYSKANIEM NALEZNYCH PRZYROSTOW
MASY CIALA, MOZNA PRZYRZADZAC KALORYCZNE MIESZANKI SKEADAJACE SIE NP. Z PREPARATU MILUPA CYSTILAC, MLEKA
MODYFIKOWANEGO | KASZKI MLECZNO-ZBOZOWEJ (DOPASOWANEJ STOSOWNIE DO WIEKU NIEMOWLECIA).



Zrédto: https: //nutricia.pl /produkt /infatrini

PRODUKT DLA NIEMOWLAT
Z MUKOWISCYDOZA

ZAWARTOSC ENERGETYCZNA: 1 KCAL/ML
ZAWARTOSC BIALKA: 2,6 G/100 ML

ZAWIERA BIALKA SERWATKOWE | KAZEINOWE W PROPORCJI TAKIEJ JAK
W MLEKU KOBIECYM (60:40)

DODATEK KWASOW TLUSZCZOWYCH LCP: AA (17,8 MG/100 ML) ORAZ DHA
(9,97 MG /100 ML) - WSPOMAGAJACYCH PRAWIDLOWY ROZWOJ UKLADU
NERWOWEGO DZIECKA

ZRODLEM WEGLOWODANOW SA WOLNO WCHLANIANE MALTODEKSTRYNY
ORAZ LAKTOZA

BEZGLUTENOWA

OD 1. WRZESNIA 2019 NA LISCIE PRODUKTOW REFUNDOWANYCH DOSTEPNY
JEST INFATRINI RTF W ODPLATNOSCI DLA PACJENTA 3,20 ZL ZA 24 BUTELKI.


https://nutricia.pl/produkt/infatrini

PRODUKT DLA NIEMOWLAT
p Z MUKOWISCYDOZA

£ MI|UP a"" CYS"I_ A( *  MILUPA CYSTILAC MOZE BYC STOSOWANY JAKO JEDYNE ZRODLO POZYWIENIA
| U NIEMOWLAT Z MUKOWISCYDOZA. ZAWIERA WSZYSTKIE NIEZBEDNE SKtADNIKI
ﬁ ODZYWCZE W ILOSCIACH ADEKWATNYCH DO WIEKU DZIECKA, Z UWZGLEDNIENIEM
ODPOWIEDNIEJ ILOSCI KOMPONENTOW, KTORE SA DEFICYTOWE W MLEKU KOBIECYM.

* W SKLAD PREPARATU WCHODZA MIEDZY INNYMI:

«  LATWO PRZYSWAJALNE BIALKO WYSOKIEJ JAKOSCI — HYDROLIZAT KAZEINY | SERWATKI,
KTOREGO TRAWIENIE | WCHLANIANIE JEST ULATWIONE,

*  SPECJALNIE DOBRANY ZESTAW KWASOW TtUSZCZOWYCH MCT WRAZ Z
DLUGOLANCUCHOWYMI KWASAMI TEUSZCZOWYM,

: s WITAMINY | MIKROELEMENTY, W TYM TAKZE SOD | WITAMINY A, D, E | K, W ILOSCIACH
/ ZGODNYCH Z ZALECENIAMI.

¢ MILUPA CYSTILAC ZAPEWNIA ODPOWIEDNIA PODAZ SKLADNIKOW ODZYWCZYCH
W ZYWIENIU DZIECI CHORYCH NA MUKOWISCYDOZE W PIERWSZYCH LATACH ZYCIA.

"'& . Z 4
Dietaty, V8 - -

A 52 Srodek spozywezy specjalnego przeznaczen e
el 9Y0gyészati célra szant tapszer.

Zrédto: https://apteline.pl /milupa-cystilac-900-g
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PORADNICTWO DIETETYCZNE W MUKOWISCYDOZIE
— STARSZE DZIECI | DOROSLI

« STARSZE DZIECI | DOROSLI MOGA ZWIEKSZYC SWOJE SPOZYCIE ENERGII, JEDZAC CZESCIE) LUB ZWIEKSZAJAC
GESTOSC ENERGETYCZNA POPRZEZ DODATEK TLUSZCZU ORAZ SPOZYWAJAC POKARMY O WIEKSZEJ KCAL.

* DIETETYK POWINIEN UDZIELIC PACJENTOWI PORAD DOTYCZACYCH WYBORU PRODUKTOW SPOZYWCZYCH,
KTORE MOGA, ZWIEKSZAC PRZYROST MASY CIALA, W TYM DODAWANIA DO POTRAW OLEJOW ROSLINNYCH,
MASLA, SERA | SMIETANY. POMOCNE BEDZIE ROWNIEZ ZACHECANIE DO SPOZYWANIA CZESTYCH,

ALE MNIEJSZYCH POSILKOW.

e SUPLEMENTACJA KWASU LINOLOWEGO MOZE ZMNIEJSZYC ZAPOTRZEBOWANIE NA OGOLNE SUPLEMENTY
WYSOKOENERGETYCZNE.

e ISTNIEJE RYZYKO, ZE ZWIEKSZONE SPOZYCIE ENERGII MOZE SIE WIAZAC ZE ZWIEKSZONYM SPOZYCIEM
KWASOW TLUSZCZOWYCH NASYCONYCH | KWASOW TLUSZCZOWYCH TRANS.



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

PRODUKT DLA OSOB
MUKOWISCYDOZA

PRODUKT WYSOKOENERGETYCZNY.

DO STOSOWANIA JAKO UZUPEENIENIE DIETY.
BEZGLUTENOWY.

PAKOWANY W ATMOSFERZE OCHRONNE.J.
STERYLIZOWANY UHT

WSKAZANIA: ZYWNOSC SPECJALNEGO PRZEZNACZENIA
MEDYCZNEGO. DO POSTEPOWANIA DIETETYCZNEGO
W NIEDOZYWIENIU ZWIAZANYM Z CHOROBA,

WSKAZANIE DO REFUNDACIJI: MUKOWISCYDOZA.


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

ONS — ORAL NUTRITION SUPPORT

WYSOKOENERGETYCZNE, DOUSTNE PREPARATY ZYWIENIOWE (ONS) MOGA BYC KORZYSTNE DLA PACJENTOW
Z POGARSZAJACYM SIE STANEM ODZYWIENIA, POMIMO ZASTOSOWANIA WCZESNIEJSZYCH MODYFIKACJI DIETY.

KROTKOTRWALE STOSOWANIE INDYWIDUALNIE PRZYPISANYCH ONS ZWIEKSZA SPOZYCIE ENERGII
ORAZ POPRAWIA STAN ODZYWIENIA PACJENTOW Z MUKOWISCYDOZA,

PONADTO SUPLEMENTY TE MOGA BYC ROWNIEZ STOSOWANE W CELU UZUPELNIENIA DIETY | WZBOGACENIA
JEJ) W OKRESLONE SKLADNIKI ODZYWCZE.

NALEZY JEDNAK UPEWNIC SIE, ZE ONS STANOWIA TYLKO DODATKOWE ZRODLO ENERGII, A NIE ZASTEPUJA
W CALOSCI DIETY.



RODZAJ INTERWENCJI ZYWIENIOWYCH W ZALEZNOSCI
OD STANU ODZYWIENIA PACJENTOW Z MUKOWISCYDOZA

Rodzaj interwencji zywieniowej

wiek

<2r.z.

2-18 rz.

> 18 rz.

Parametry stanu odzywienia warunkujgce okreslony

rodzaj interwencji zywieniowej

Prawidlowy stan odzywienia —
profilaktyczne poradnictwo
Zywieniowe

Masa ciata i dlugosé ciata > 50.
percentyla

BMI = 50. percentyla

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

Specjalne wsparcie zywieniowe dla
os6b z zaburzeniami stanu
odzywienia: modyfikacja diety i/lub
doustne suplementy diety

Nieprawidlowy rozwéj: masa ciata
i dlugos¢ ciata 10.-50. percentyl

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

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

Trwale niedozywienie 2 zywienie
dojelitowe

Utrzymujqgce sie zaburzenia stanu
odzywienia masa ciata i dlugosé
ciata < 10. percentyla

Utrzymuijqce sie niskie BMI < 10.
percentyla lub spadek masy ciata o
2 kanaty centylowe

Utrzymujqce sie niskie BMI < 18,5
kg/m2 lub utrzymujqcy sie spadek
masy ciata > 5% i zahamowanie
wzrostu




INTERWENCJE ZYWIENIOWE

Zywienie enteralne Zywienie parenteralne
(zywienie drogq
dojelitowq)

(zywienie drogq dozylnq)

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

Zalecamy stosowanie zywienia
pozajelitowego tylko w wyjgtkowych
przypadkach, gdy zywienie dojelitowe

Zalecamy dostosowanie formuty i czasu nie jest mozliwe.

zywienia do indywidualnych potrzeb i

preferencji pacjenta.



PODSUMOWANIE

Celem leczenia zywieniowego pacjentéw z mukowiscydozq jest zapewnienie
optymalnego rozwoju fizycznego oraz zachowanie dobrej wydolnosci
oddechowej, co w duzej mierze wptywa na jakos¢ i dtugosé zycia chorych.

Spozycie energii u 0séb z mukowiscydozqg powinno wynosi¢ od 120 do 150%
zapotrzebowania energetycznego zdrowych réwiesnikéw tej samej pici.

Dawkowanie enzyméw trzustkowych u chorych na mukowiscydoze zalezy
od objawéw klinicznych, indywidualnego zapotrzebowania i zawartosci
ttuszczu w diecie.




PODSUMOWANIE

W sytuacji, gdy dieta doustna nie zapewnia odpowiedniego stanu odzywienia
pacjenta, nalezy rozwazyé¢ zywienie drogq przewodu pokarmowego przez
sonde nosowo-zotqdkowq lub gastrostomie.

Lywienie pozajelitowe moze by¢ zastosowane jako krétkoterminowe wsparcie
po resekcji jelita u niemowlqgt z niedroznosciq smétki oraz v dzieci po
operacjach przewodu pokarmowego, gdy zywienie dojelitowe jest niemozliwe.




CHARAKTERYSTYKA PACJENTA

Chlobiec Data urodzenia: Wzrost: Masa ciata:
P 27.04.2023 98 cm 16 kg

Kreon: Pacjent odmawia Biegunki
2000 | /g spozywania ttuszczowe
ttuszczu positkdw po positkach




ZADANIE

OCEN STAN ODZYWIENIA PACJENTA NA PODSTAWIE SIATEK CENTYLOWYCH.

OBLICZ DOBOWE ZAPOTRZEBOWANIE NA ENERGIE ORAZ POSZCZEGOLNE SKtADNIKI
ODZYWCZE (BIALKA, TLUSZCZE, WEGLOWODANY).

PRZEANALIZUJ JADLOSPIS CHLOPCA. ZWROC SZCZEGOLNA UWAGE NA PODAZ ENZYMOW
TRZUSTKOWYCH. ZAWARTOSC TtUSZCZU W POSILKU MOZNA OSZACOWAC NA PODSTAWIE
STRONY INTERNETOWEJ ILEWAZY.PL LUB APLIKACJI FITATU.

ZAPROPONUJ ZMIANY W JADLOSPISIE PACJENTA.



Podaz energii jadtospisu: 1200 kcal

JADLOSPIS

SNIADANIE: 1 KREON (10 000 J)
* BULKA PSZENNA Z MASLEM, DZEMEM WYSOKOSLODZONYM TRUSKAWKOWYM (50G + 10G + 30G)

Il SNIADANIE: 1 KREON (10 000 J)
* BANAN Z MASLEM ORZECHOWYM ARACHIDOWYM (60G + 15G)

OBIAD: 2 KREONY (20 000 J)
* NALESNIK Z DZEMEM TRUSKAWKOWYM WYSOKOStODZONYM, CUKREM PUDREM | BOROWKAMI
(70G + 30G + 10G + 50G)

KOLACJA: 2 KREONY (20 000 J)
¢ BULKA KAJZERKA Z MASLEM, SEREM ZOLTYM | KETCHUPEM, KAKAO NESQUIK
(50G + 10 G + 40G + 10G + 150ML +15G)

PRZEKASKI W CIAGU DNIA:
e LIZAK (1 SZT.), CHRUPKI KUKURYDZIANE (30G)



73

BMI (50 - 75 percentyl)

82

Masa do wzrostu (75 - 90 percentyl)

BMI 16.66

W normie

929

Wzrost (> 97 percentyl)

96

Masa (90 - 97 percentyl)




NORMY NA ENERGIE DLA POPULACIJI POLSKI

Tabela 1. Wzory zastosowane do obliczenia REE dla dzieci i mlodziezy (36)

Dziewczeta
kcal/dobe kcal/dobe
1-2 0,118 x W+ 3,59 x H - 1,55 28,2 x W + 859 x H - 371 0,127 x W +2,94xH-1,2 30,4 x W + 703 x H - 287
3-9 0,0632 x W+ 1,31 x H + 1,28 15,1 x W + 74,2 x H + 306* 0,0666 x W + 0,878 x H + 1,46 15,9 x W + 210 x H + 349
10-17 0,0651 x W+ 1,11 x H + 1,25 15,6 x W + 226 x H + 299 0,0393 x W+ 1,04 xH + 1,93 9,4 x W+ 249 x H + 462
18 0,600 x W + 1,31 x H + 0,473 144xW+313xH+ 113 0,0433 x W + 2,57 x H - 1,18 10,4 x W + 615 x H - 282

W - masa ciala, H - wysokos¢ ciala.
* Ze wzgledu na prawdopodobny blad w cytowanym wzorze, REE w kcal/dobe dla chlopcow w przedziale wiekowym 3-9 lat otrzymano, przeliczajac
wynik uzyskany w MJ/dobe z wykorzystaniem zaleznosci: 1 MJ = 239 kcal.



MAKROSKLADNIKI

Biatko 1 g = 4 kcal

Weglowodany 1 g = 4 kcal

Tluszcze 1 g = 9 kcal

Alkohol 1 g = 7 kcal




Tabela 9. Normy na bialko dla chlopcow w wieku 1-18 lat, ustalone na poziomie sredniego
zapotrzebowania (EAR) i zalecanego spozycia (RDA)

EAR [2{D )
g/kg m.c./dobe

Wiek Wysokos¢ Masa

(lata) ciata(cm) ciata(kg) g/dobe

g/kgm.c./dobe g/dobe

1 75.7 9.6 0.95 9 114 1 Tabel.?.4. Normy na tluszcz dla dzieci i mlodziezy w wieku 4-18 lat w g/os/dobe (30-40 %
energii z tluszczu)
2 87,8 1252 0,79 10 0,97 12
Wiek Woysokosc ciata Masa
3 96,1 14,3 0,73 10 0,9 13 (lata) (cm) ciata (kg) 1,4
4 103,3 16,3 0,69 11 0,86 14 Chlopcy
5 111,8 19,1 0,69 13 0,85 16 4 103,3 16,3 41,2-55,0 | 47,1-62,8 | 53,0-70,7 -
6 118,4 21,6 0,72 16 0,89 19 5 111,8 19,1 44,5-59,3 | 50,8-67,8 | 57,2-76,3 -
7 124,6 24.4 0,74 18 0,91 2 6 118,4 21,6 47,2-63,0 | 54,0-72,0 | 60,7-81,0 -
7 124,6 24,4 50,1-66,8 | 57,3-76,4 | 64,5-86,0 -
8 130,5 27,6 0,75 21 0,92 25
8 130,5 27,6 53,3-71,1 60,9-81,2 | 68,5-91,3 -
9 136,3 30,8 0,75 23 0,92 28 9 136,3 30,8 56,4-75,2 | 64,5-86,0 | 72,5-96,7 -
10 141,5 34,2 0,75 26 0,91 31 10 141,5 34,2 - 65,5-87,3 | 73,7-98,3 81,9-109
1 146.7 38.1 0.75 29 0.91 35 11 146,7 38,1 - 69,1-92,2 | 77,8-104 | 86,4-115
12 152.9 427 0.74 3 0.9 38 12 152,9 42,7 - 73,9-98,5 83,1-111 92,4-123
13 160,2 48,1 - 79,5-106 89,4-119 99,3-132
13 160,2 48,1 0,73 35 0,9 43
14 167,2 53,8 - 85,3-114 95,9-128 107-142
14 167,2 53,8 0,72 39 0,89 48 15 172,5 59 = 90,4-121 | 102-136 | 113-151
15 172:5 59 0,72 42 0,88 52 16 75,7 63,3 - 94,5-126 106-142 118-157
16 175.7 633 0,71 45 0,87 55 17 177,6 66,9 - 97,8-130 110-147 122-163
18 178,7 69,9 - 90,2-120 102-135 113-150
17 177,6 66,9 0,7 47 0,86 58 T Ev=Y
18 178,7 69,9 0,66 46 0,83 58




TLUSZCZE — UDZIAL W DIECIE

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

Skiadnik Poziomy spozycia

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

Tak niskie, jak to jest mozliwe do osiagnigcia

w diecie zapewniajacej
wiasciwa wartos¢ zywieniowa

4% energii

0,5% energii

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

Tak niskie, jak to jest mozliwe do osiagnigcia

w diecie zapewniajacej 8.11.2025
wiasciwg wartos¢ zywieniowa




DLUGOYANCUCHOWE KWASY TLUSZCZOWE —
UDZIAL W DIECIE

Tabela 3. Zalecenia dotyczace wystarczajacego spozycia (Al, Adequate
Intake)! kwasoéw tluszczowych omega-3 (n-3) i omega-6 (n-6) w diecie
niemowlat, dzieci i mlodziezy

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

ALA0,5% E

DHA 100 mg/dobe LA4%E

ALA: 50-100 mg/100 kcal

DHA: 20-50 mg/100 keal S AL L

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. 1,0% FA

ALA0,5% E

DHA + EPA: 1-2 porcje

ryb i owocéw morza/tydzien, LA 4% E 8.11.2025

w tym raz ryby tluste lub
250 mg/dobe




WEGLOWODANY — UDZIAt W DIECIE

Tabela 8. Normy na weglowodany ustalone jako referencyjny zakres spozycia (RI)

Weglowodany
Grupa/wiek ( % energii)
RI
Niemowleta'
6-11 miesiecy”* 45-55
Dzieci
1-3 lata 45-65
4-6 lat 45-65
7-9 lat 45-65
Chlopcy
10-12 lat 45-65
13-15 lat 45-65
16-18 lat 45-65
Dziewczeta
10-12 lat 45-65
13-15 lat 45-65
16-18 lat 45-65

8.11.2025



ROZKLAD WARTOSCI ENERGETYCZNEJ DZIENNEJ
RACJI POKARMOWE]J

SNIADANIE 35% 30% 25%

Il SNIADANIE 10% 10%
OBIAD 40% 35% 35%
PODWIECZOREK 10%
KOLACJA 25% 25% 20%




LAPOTRZEBOWANIE NA MAKROSKtADNIKI
U PACJENTOW Z MUKOWISCYDOZA

Biatko:
20%

Ttuszcze:

35-40%

\

-

Weglowodany:
40-45%

~
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