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Leczenie powiktan CF i chordb
tfowarzyszgcycr

1. Utrzymanie optymalnego stanu
odzywienia i wzrastania

2. Zapobieganie niedozywieniu
CELE LECZEN'A loSciowemu (energia, biatko)
: | jakosciowemu (witaminy ADEK, sol) oraz
ZYW' ENlOWEGO powiktaniom CF (np. CFRD, sttuszczenie
waqtroby, osteoporoza)

3. Gdy wystepujg oznaki
pogorszenia stanu odzywienia lub

niedozywienie — intensywne leczenie
tych stanow




Ocena stanu odzywienid

o Pacjenci z mukowiscydozg w kazdym wieku sg narazeni na niedozywienie, dlatego
rutynowe oceny sposobu zywienia sq niezbedne do poprawy wynikow leczenia.

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

o U niemowlqgt i dzieci z mukowiscydozq zywienie uzngje sie za odpowiednie, gdy
parametry stanu odzywienia sq zblizone do zdrowej populacii.

Dla niemowlgt i matych dzieci (do 2. roku
zycia) dqgzy sie do osiggniecia co najmniegj

50. centyla masy ciata i dtugosci dla
populacji w tym samym wieku.




Ocena stanu odzywienid

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

W przypadku osob dorostych (wiek
powyzej 18 lat) z mukowiscydozg nalezy
dgzycC do uzyskania wskaznika BMI
> 22kg/m2 u kobieti =23kg/m?2
U mezCczyzn.




Ocena stanu
odzywienid

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

o morfologie krwi,

o

poziomy albuminy i prealbuminy,

(@)

stezenie zelazaq,

[¢]

stezenie witamin rozpuszczalnych w ttuszczach w osoczu,
panel wagtrobowy z krwi,
oraz pomiary elektrolitow.

o

o




Ocena stanu
odzywienia

o Do oceny sktadu ciata wykorzystywane sg takie
metody jak:

o absorpcjometria promieniowania rentgenowskiego
o podwaojnej energii (DEXA),

o antropometria (masa ciata, wzrost, pomiar obwodu
ramienia i fatdu skorno-ttuszczowego),

o impedancja bioelektryczna (BIA),

o pletyzmografia z przemieszczeniem powietrzaq,
o podwojnie znakowany pomiar wodly,

o sita chwytu recznego.

- o . A
Zdjgcie: Shytterstock™="



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 niedozywienia wymienia sie:

NIEWYDOLNOSC
ZEWNATRZ- STRATY
WYDZIELNICZA ENERGETYCZNE
TRZUSTKI

AVANON
LAPOTRZEBOWANIA
ENERGETYCZNEGO

NIEPRZESTRZEGANIE
LALECEN
LEKARSKICH

EFEKT UBOCIZNY
STOSOWANEGO
LECZENIA

CZYNNIKI
PSYCHOLOGICZNE

NIEDOSTATECZNE
SPOZYCIE
POKARMOW

I NeNe!
FINANSOWE




Skutki niedozywienia

(¢]

spadek toleranciji wysitku,

(0]

spadek odpornosci,

(0]

pogorszenie stanu zdrowia,

o

Zahamowanie wzrostu,

(0]

WZrost ryzyka rozwoju osteoporozy/osteopenii,

(0]

gorsza jakosc zycia,

O

krotsza oczekiwana dtugosc zycia,

(¢]

spadek funkcji poznawczych,

(0]

zwiekszone ryzyko Smiertelnosci.




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

Leczenie zywieniowe

S

Niedozywienie w
mukowiscydozie jest
wynikiem kombinaciji kilku
czynnikdw — wysokich
strat energetycznych,
wysokiego
zapotrzebowania
energetycznego oraz
niewystarczajgcego
spozycia sktadnikdw
odzywczych.

Podstawowq przyczyng
utraty energii sq

czesto wynikajgce ze
ztego trawienia
spowodowanego
niedostatecznym
uwalnianiem enzymow
trzustkowych do Swiatta
jelita
(zewngtrzwydzielnicza
niewydolnos¢ trzustki).

zaburzenia wchtaniania,

=

Straty energii sg
wieksze, gdy
zaburzenia trawienia
wynikajg ze zmian

Zwiekszone
zapotrzebowanie
energetyczne wynika
z przewlektego

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

zaburzenia czynnosci
watroby).

oddechowych oraz
zwiekszonego wysitku
oddechowego (kaszel,
dusznose).



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 odzywienia.

o Do podstawowych inferwenciji zywieniowych stosowanych w leczeniu mukowiscydozy
nalezq:

Ustalenie optymalnej Dopasowanie

Ocena kalorycznosci diety suplementaciji

i monitorowanie oraz zawartosci preparatami
stanu odzywienia poszczegolnych enzymow

makrosktadnikow trzustkowych

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




/apoftfrzebowanie na energie

o Wedtug wytycznych Europejskiego Towarzystwa Gastroenterologii, Hepatologii
i Zywienia Dzieci (ESPGHAN) spozycie energii u 0sdb z mukowiscydozg powinno miescic¢
sie w zakresie 120-150% zapotrzebowania energetycznego dla zdrowych rowiesnikow
tej samej pici.

o Dzienne zapoftrzebowanie energetyczne bedzie zalezne od ciezkosci choroby, sytuacii
klinicznej, okresu rozwoju czy stanu odzywieniaq.

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

o Zaawansowana choroba przewlekta oskrzelowo-ptucna, zewngtrzwydzielnicza
niewydolnosc trzustki, choroby wgtroby czy zaostrzenia infekcyjne powodujg
zdecydowany wzrost zapotrzebowania na energie (u niektorych pacjentédw nawet do
200%).



Makrosktadniki

o Pacjenci z mukowiscydozg, oprocz wysokiego zapofrzebowania energetycznego,
mMajq zwiekszone zapotrzebowanie na poszczegdline makrosktadniki — biatko i thuszcze.

o W porownaniu ze zdrowymi rowiesnikami u pacjentow z mukowiscydozg
zapotrzebowanie na biatko wzrasta nawet dwukrotnie.

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

o Zaleca sie by catodzienna racja pokarmowa przedstawiata sie nastepujgco:

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

z biatka z ttuszczow z weglowodanow




Makrosktadniki - biatko

o 15-20% catkowitej podazy energii powinno pochodzc z biatka

o Dzieci z mukowiscydozg majg zwiekszone zapotrzebowanie na biatko z powodu stanu
zapalnego i zwiekszonej pracy miesni oddechowych.

o Zrodta biatka powinny obejmowad zardéwno biatka zwierzece (mieso, ryby, jaja.
nabiat), jak i roslinne (nasiona roslin strgczkowych, tofu, tempeh orzechy).



Makrosktadniki - weglowodany

> 40-50% catkowitej podazy energii powinno pochodzi¢ z weglowodanow.

o Zaleca sie wybor weglowodandw ztozonych, takich jak petnoziarmiste produkty

zZbozowe, warzywa i owoce, ktdre dostarczajg btonnika, witamin i sktadnikow
mineralnych.

O

Nalezy unikac nadmiaru cukrow prostych, cho¢ w przypadku problemow

z utrzymaniem masy ciata, mozna rozwazy< ich wieksze spozycie, jako zrodta tatwie]
dostepnej energii.



Makrosktadniki - ttuszcze

o

(@)

35-40% catkowitej podazy energii powinno pochodz¢ z ttuszczéw. Ttuszcze sq szczegdlnie

wazne, poniewaz sq zrodtem skoncentrowanej energii.

Warto wybierac ttuszcze z rodziny n-3 i n-6 (3-5% energetycznosci diety), takie jak te zawarte
w oliwie z oliwek, awokado, ttustych rybach morskich oraz orzechach. Niemnigj jednak, ze
wzgledu na wysokie zapotrzebowanie energetyczne, rowniez ttuszcze nasycone

(np. z ttustego nabiatu | miesa) mogg by¢ akceptowane w umiarkowanych ilosciach.

Wysoka masa ttuszczowa, ale niska bezttuszczowa masa ciata (miesni) niekoniecznie
korelujg z lepszg czynnoscig ptuc, a w rzeczywistosci dajg zte prognozy dotyczgce
przebiegu mukowiscydozy.

U chorych z zewnatrzwydzielnicza niewydolnosciq trzustki ilos¢ ttuszczu w diecie powinna
byC ograniczona przy jednoczesnej intensyfikacji leczenia preparatami enzymow
trzustkowych.

U chorych z biegunkq ttuszczowq czes¢ energii powinna pochodzc z Srednio
tancuchowych kwasow ftuszczowych (MCT), ktore sq tatwie] przyswajalne nawet
W przypadku obnizonego stezenia kwasow zotciowych.



Sktadniki mineralne | pierwiastki
sladowe - s&d

o Pacjenci z mukowiscydozg mogg miecC wieksze zapotrzebowanie na sél, wapn, zelazo,
cynk i selen w wyniku zwiekszonej potliwosci, ztego wchtaniania jelit i przewlektego
zapalenia.

o Komitet zywienia ESPGHAN sugeruje aby stezenie sodu oceni¢ poprzez pomiar
frakcyjnego wydalania sodu (FENa), utrzymujgc poziom FENa miedzy 0,5-1,5%. Jesli
konieczna jest suplementacja, kapsutki chlorku sodu mozna podawac kilkka razy
dziennie.

o Zalecany jest dodatek soli do positkdw, wody, mleka. Starsze niemowleta oraz dzieci
i mtodziez powinny zjadac stone produkty — 4 tyzeczki soli dostarcza ok. 575 mg sodu.



Sktadniki mineralne | pierwiastki
sladowe - wapn

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

o Dzienne spozycie wapnia powinno osiggac¢ wartosci zalecane dla zdrowej populacii
polskiej. Osoby z deficytem wapnia w diecie powinny zwiekszyC spozycie mleka
i produktow mlecznych, ktére sg gtownym zrodtem tego sktadnika. Jesli spozycie
wapnia razem z dietg nadal bedzie niewystarczajgce, nalezy rozwazyC wdrozenie
suplementaciji.

o Stezenie wapnia u pacjentow powinno byC¢ oceniane minimum raz w roku.



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 nlieodpowiednie 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 niedoboru zelaza, nalezy rozwigzac problem lezgcego u podstaw stanu
zapalnego, a suplementacja zelazem powinna byc¢ stosowana tylko wtedy, gdy
niedobdr nadal wystepuje.

o U dzieci, mtodziezy i dorostych pacjentow poziom zelaza w surowicy powinien byc
monitorowany corocznie, z rozroznieniem miedzy niedokrwistoscig z niedoboru zelaza a
niedokrwistoscig zwigzang z przewlektym stanem zapalnym. Jesli podejrzewa sie
niedobdr zelaza, czestotliwosc monitorowania powinna zostac zwiekszona.



Sktadniki mineralne | pierwiastki
sladowe - cynk

o Niedobor cynku moze sie wigzac z wieloma roéznymi objawami mukowiscydozy, w tym
opodznieniem wzrostu, zwiekszong podatnoscig na infekcje, opdznionym dojrzewaniem
ptciowym, problemami ze wzrokiem i anoreksjg spowodowang ostabieniem smaku
(hipogeuzja).

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

o Suplementacja cynku u 0sdéb z mukowiscydozg, ktore majg udowodniony niedobor
cynku lub sg narazone na ryzyko niedoboru cynku, moze byc¢ rozwazanda. Rutynowa
dodatkowa suplementacja cynku u 0sob z mukowiscydozg moze nie przyniesc korzysci
klinicznych.

o Ocena statusu cynku powinna obejmowac oznaczenia biochemiczne w potgczeniu
z badaniem klinicznym i ocenq spozycia tego pierwiastka wraz z dietq.



Sktadniki mineralne | pierwiastki
sladowe - selen

o Selen jest waznym sktadnikiem przeciwutleniagjgce] peroksydazy glutationowe]
| odgrywa wiodqgcq role w odpowiedzi immunologiczne.

> Mimo, ze odnotowano niskie stezenie selenu u niektorych pacjentdw z mukowiscydozg,
pierwiastek fen ma wagski zakres terapeutyczny. Niektére preparaty zastepujgce
enzymy frzustkowe zawierajq selen w odpowiednich i bezpiecznych ilosciach.

o Brakuje wystarczajgcych danych lub dowoddw, aby stwierdziC jakiekolwiek korzysci
z dodatkowej suplementacji selenem w zakresie wynkow zywieniowych lub
oddechowych.



/alecane dawki soli (NaCl) | wapnia
U pacjentdw z mukowiscydozg

Sol (NaCl)
wiek dawka/dobe
Niemowleta karmione piersig < 6 mz. 50-100 mg/kg mc.

Niemowleta z czynnikami zwiekszonego ryzyka* | do 232 mg/kg mc.

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

> 11rz 1200-1800 mg
Wapn

> 6. mMz. 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

> 25rz. 950 mg

*wysokie temperatury, gorgczka, biegunka, wymioty, straty przez przetoke jelitowqg (u niemowlgt z niedroznoscig smaotkowq)



Witaminy

o Zaburzony mechanizm wchtaniania ttuszczu wynikajgcy z niewydolnosci frzustki moze
powodowacC U 0sOb z mukowiscydozg niedobdr witamin rozpuszczalnych w ftuszczach,
zwtaszcza witamin A, E, K. Bez odpowiedniej ekspozycji na stonce dodatkowo moze
wystepowac niedobdr witaminy D.

o Niedobor witamin rozpuszczalnych w ttuszczach jest powszechny i wystepuje u 10-35%
dzieci z niewydolnosciqg trzustki.

o Celem oceny i leczenia jest skorygowanie suboptymalnych poziomdow i osiggniecie
optymalnych wartosci biochemicznych tych witamin.



Witaminy

o Niedobdr witamin rozpuszczalnych w wodzie (kwas foliowy, witamina Bi2 i witamina C)
wystepuje rzadko w niepowiktane] mukowiscydozie. Jednak wszystkim kobietom
planujgcym cigze zaleca sie codzienng suplementacje 400 uyg kwasu foliowego w
okresie przedkoncepcyjnym oraz caty pierwszy trymestr, aby zapobiec wadom cewy
nerwowe;.

o Niedobdr witaminy Bi2 moze wystgpic u pacjentdw, ktorzy przeszli rozlegtg resekcje
koncowego odcinka jelita kretego, zwigzang z powiktang niedroznoscig smaotki,

o Suplementacja witaminy C moze byC konieczna u pacjentdw z mukowiscydozg
narazonych na niedobdr tej witaminy zwtaszcza z powodu niskiego spozycia warzyw
i owocow. W takich przypadkach nalezy udzielic wskazowek dietetycznych, a jesli
niedobory sie utrzymujq to wtgczyC dodatkowq suplementacije.



/alecane dawkowanie wybranych
witamin u pacjentow
Z mukowiscydozg

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

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

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

Witamina E 50IUL 1 rz.
100-400 IU > 1 rz.
Witamina K 0,3-1,0mg=<1rz.

1-10mg > 1 rz




Enzymy frzustkowe

o Wskazaniem do rozpoczecia suplementacji enzymow  frzustkowych u  dzieci
Z mukowiscydozg jest niewydolnos¢ zewngtrzwydzielnicza frzustki (przewlekta biegunka
ttuszczowa, staby przyrost masy ciata lub jego brak).

o Celem ich podawania jest utrzymanie optymalnego stanu odzywienia i wzrastania.
Przyjimowanie  enzymow  trzustkowych  prowadzi do  poprawy  wynikow
antropometrycznych oraz zmniejszenia problemow zotgdkowo-jelitowych zwigzanych z
uposledzonym trawieniem.

o Enzymy frzustkowe sg zwykle podawane doustnie w postaci mikrogranulek
dojelitowych, co zapobiega ich inaktywacji przez kwas zotgdkowy | zapewnia
dostarczenie ich w postaci aktywnej do dwunastnicy.

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



Enzymy frzustkowe

o Preparaty enzymatyczne rekomendowane chorym na CF to leki zawierajgce
pankreatyne — mieszanine zwierzecych enzymow frzustkowych o aktywnosci lipazy,
amylazy i proteazy, ktére umozliwiajg trawienie przede wszystkim ttuszczow, ale rowniez
biatek i weglowodandow (gtdwnie skrobi).

o Podawane sg w postaci dojelitowych kapsutek, w ktdrych pankreatyna zamknieta jest
w peletkach powlekanych otoczkg odporng na dziatanie soku zotgdkowego.

o Zewnetrzna otoczka kapsutki z tatwoscig rozktada sie w zotgdku, dzieki temu peletki sie
uwalniajg i rownomiernie mieszajg z miazgg pokarmowq. Na skutek zmiany pH (z
kwasnego panujgcego w zotgdku na lekko zasadowe panujgce w dwunastnicy) po
dotarciu do jelita cienkiego otoczka peletki rozpuszcza sie, uwalniajgc aktywne enzymy
trzustkowe, ktore umozliwigjg frawienie, a przez to i wchtanianie sktadnikdw
odzywczych.



Enzymy frzustkowe

o Enzymy trzustkowe powinny by¢ podawane do kazdego positku i przekgski
zawierajgcej ttuszcz, dlatego zawsze nalezy sprawdziC informacje dotyczgce wartosci
odzywczej produktu zawarte na opakowaniu. Nalezy podkreslic, ze ttuszcz nie zawsze
jest widoczny, np. 100 g widrkow kokosowych zawiera 63 g ttuszczu!

o Enzymow nie nalezy podawac do produktow  wysoko weglowodanowych
(bezttuszczowych, czyli — zelki ,,miski”, owoce, warzywa (z wyjgtkiem awokado),
galaretki, kisiel, gumy do zucia, landrynki, lizaki, chrupki kukurydziane, pieczywo
,suche”, pieczywo posmarowane tylko dzemem lub tylko miodem, soki, napoje itp.).

o Kapsutek (lub tez samych peletek) nie mozna gryz¢&, zu¢, miazdzyC, gdyz moze
doprowadzic to do rozpuszczenia otoczki, wczesniejszego uwolnienia enzymow
trzustkowych, a w efekcie do utraty ich aktywnosci.

o Dawka enzymow powinna byC ustalona w oparciu o ilos¢ spozytego ttuszczu
| obliczana indywidualnie dla kazdego pacjental



Enzymy frzustkowe

o Enzymy frzustkowe mogqg by¢ podawane doustnie na poczgtku zywienia enteralnego
(EN) oraz w nocy, jesli pacjent jest obudzony. Enzymy w formie nieotoczonej lub w
proszku mogg byc mieszane z pozywieniem, jesli doustne przyjmowanie enzymow nie
jest mozliwe. Niemowletom nalezy je podawac tyzeczkq jaoko zawiesine z niewielkg
iloScig soku lub musu owocowego.

o Mikrogranulek nie mozna bezposrednio dodawac do mieszanki mlecznej, poniewaz
zasadowe pH powoduje przedwczesng aktywacje enzymow. Konsekwencjg tego
moze byc¢ uszkodzenie btony sluzowej jamy ustnej i 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 trzustkowych
U dziecl z mukowiscydozg

Wiek Dawkowanie (j. FIP lipazy)
<Tlrz 2000-4000/120 ml mleka modyfikowanego lub kobiecego

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

500/kg mc./positek — dawka poczgtkowa

> 413 1000-2500/kg mc./positek — dawka maksymalna lub
' 10000/kg/d lub

2000-4000/ g ttuszczu z przekgsek

Nie nalezy przekraczac dawek maksymalnych, tj.
10 000 . lipazy na kg masy ciata na DOBE oraz 2500 |.
lipazy na kg masy ciata na POSILEK.



Poradnictwo dietetyczne w
mukowiscydozie - niemowleto

o U niemowlgt z rozpoznang mukowiscydozq zalecane jest karmienie pokarmem matki.

o Nalezy zwiekszyC spozycie energii u niemowlgt karmionych piersig, kidre majg
niezadowalajgcy przyrost masy ciata, poprzez czestsze karmienie | wzmachianie
odciggnhietego mleka matki.

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

o W niektorych przypadkach mozna rozwazy¢ wigczenie bardziej skoncentrowanych
preparatow, pod warunkiem, ze ich stosowanie jest monitorowane przez lekarza lub
dietetyka. Zarobwno u niemowlgt karmionych piersig jak i mlekiem modyfikowanym
konieczna jest suplementacja NaCl.

o U niemowlgt po niedroznosci smotkowej zaleca sie stosowanie hydrolizatow biatka
O znacznym stopniu hydrolizy z dodatkiem MCT.



Poradnictwo dietetyczne w
mukowiscydozie - niemowleto

o Prawidtowe przyrosty masy ciata i utrzymanie stanu odzywienia powyzej 50 percentyla bedq
wptywaty na prawidtowy rozwdj niemowlecia, opdzniaty postep choroby pfucne;
I zapobiegaty  chorobom  zaleznym  od  choroby  podstawowe; (cukrzycy,
osteopenii/osteocporozy) w pozniejszym okresie rozwoju.

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

o Pierwszg nowym pokarmem w diecie niemowlecia moze byc kleik ryzowy, ktory dodatkowo
zwigkszy kaloryczno$C positku mlecznego. Jezeli dziecko dobrze toleruje zmiany w diecie,
a ma problemy z uzyskaniem naleznych przyrostdw masy ciata, mozna przyrzgdzac
kaloryczne mieszanki sktadajgce sie np. z preparatu  Milupa Cystilac, mleka
modyfikowanego i kaszki mleczno-zbozowej (dopasowanej stosownie do  wieku
niemowlecia).



Zrédto:

Produkt dla niemowlat z
mukowiscydozg

Zawartosc energetyczna: 1 kcal/ml
Zawartosc biatka: 2,6 g/100 m|

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

Dodatek kwasow ttuszczowych LCP: AA (17,8 mg/100 ml) oraz
DHA (2,27 mg/100 ml) - wspomagajgcych prawidtowy rozwoj
uktadu nerwowego dziecka

Irodtem weglowodandow sq wolno wchtaniane
maltodekstryny oraz laktoza

Bezglutenowa

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


https://nutricia.pl/produkt/infatrini

| Milupa“ CYSTILAC
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Zrédto:

Produkt dla niemowlgt z
mukowiscydozg

o Milupa Cystilac moze byC stosowany jako jedyne zrodto
pozywienia u niemowlgt z mukowiscydozq. Zawiera wszystkie
niezbedne sktadniki odzywcze w ilosSciach adekwatnych do
wieku dziecka, z uwzglednieniem odpowiednie] ilosci
komponentdw, ktdre sg deficytowe w mleku kobiecym.

o W sktad preparatu wchodzg miedzy innymi:

o tatwo przyswajalne biatko wysokiej jakosci - hydrolizat kazeiny i
serwatki, ktérego frawienie i wchtanianie jest utatwione,

o specjalnie dobrany zestaw kwasow ttuszczowych MCT wraz z
dtugotancuchowymi kwasami ttuszczowymi,

o witaminy i mikroelementy, w tym takze séd i witaminy A, D, Ei K, w
ilosSciach zgodnych z zaleceniami (Tabela 1.).

o Milupa Cystlac  zapewnia odpowiedniq podaz  sktadnikow
odzywczych w zywieniu dzieci chorych na mukowiscydoze w
pierwszych latach zycia.


https://apteline.pl/milupa-cystilac-900-g

Poradnictwo diefetyczne w
mukowiscydozie — starsze dziecl |
dorosli

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

zwiekszajgc gestos¢ energetyczng poprzez dodatek ttuszczu oraz spozywajgc pokarmy
O wiekszej kalorycznosci.

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

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

o |stnieje ryzyko, ze zwiekszone spozycie energii moze sie wigzac ze zwiekszonym
spozyciem kwasow ftuszczowych nasyconych i kwasow ftuszczowych trans.



Produkt dla osob

fuvrmicn MUKOWIS CYd OZJg
ortimel

o

Produkt wysokoenergetyczny.

(0]

Do stosowania jako uzupetnienie diety.

o

Bezglutenowy.

o

Pakowany w atmosferze ochronne;.

(e]

Sterylizowany UHT

o Wskazania: Zywnos$¢ specjalnego  przeznaczenia
medycznego. Do postepowania dietetycznego w
niedozywieniu zwigzanym z chorobq.

o Wskazanie do refundacji: mukowiscydoza.

Zrédto:


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

ONS - Oral Nutrition Support

Wysokoenergetyczne, doustne preparaty zywieniowe (ONS) mogg byc¢ korzystne dla
pacjentow z pogarszajgcym sie stanem odzywienid, pomimo zastosowanica
wczesniejszych modyfikacji diety.

Krotkotrwate stosowanie indywidualnie przypisanych ONS zwieksza spozycie energii
oraz poprawia stan odzywienia pacjentéw z mukowiscydozg.

o

(e}

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

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

(0]

(e}



Rodzaj interwenciji zywieniowych w zaleznosci od
stanu odzywienia pacjentdw z mukowiscydozg

Rodzaj interwenciji zywieniowej

Prawidtowy stan odzywienia -
profilaktyczne poradnictwo
Zywieniowe

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

Trwate niedozywienie 2 zywienie
dojelitowe

<2r.z

wiek

2-18 rz.

> 18rz.

Parametry stanu odzywienia warunkujgce okreslony

Masa ciata i dtugosc ciata =
50. percentyla

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

Utrzymujqgce sie zaburzenia
stfanu odzywienia masa
ciata i dtugosc¢ ciata < 10.
percentyla

rodzqgj 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/m2 (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

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

zahamowanie wzrostu



Inferwencje zywieniowe

Zywienie enteralne Zywienie parenteralne
(zywienie drogq (zywienie drogq
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 potrzeb i

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

preferencji pacjenta.



Podsumowanie

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

Spozycie energii u 0s6b 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 sytuacji, 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 pacjento

|

i

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

13.03.2018

Kreon: Pacjentka nie Biegunki
2000j/ @ 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 szczegolng uwage na podaz
enzymow  frzustkowych. Zawartos¢ ttuszczu w  positku  mozna
oszacowacC na podstawie strony internetowej ilewazy.pl lub aplikacii
Fitatu.

o ZAproponujzmiany 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)

Il Sniadanie: 1 kreon (10 000 j)
o Butka kajzerka z mastem, szynkq wieprzowq i ketchupem (560 g+ 10g +30 g + 10 g)

Obiad: 2 kreony (20 000 j)
o Ziemniaki, kotlet drobiowy panierowany, mizeria ze Smietanqg 18%, kompot z wisni
(270g + 120 g + 100 g + 250 ml)
Kolacja: 2 kreony (20 000 j)

o Butka kajzerka z mastem, serem z6ttym i ketchupem, herbata z cukrem
(50g+10g+40g+10g+ 250 ml +10 Q)

O

(0]

O

(0]

Przekagski w ciggu dnia:
o Biszkopty (5 szt.), fruskawki (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)

02.10.2024


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

02.10.2024



Ttuszcze — udziat w dieclie

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

02.10.2024



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

02.10.2024



Weglowodany — udziat w diecie

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

Weglowodany
(% energii)

Grupa/wiek

RI

02.10.2024



02.10.2024

Rozktad wartosci energetycznej dziennej
racji pokarmowe]

SNIADANIE 35% 30% 257

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

KOLACJA 25% 25% 20%




2.10.2024

/apotrzebowanie ha makroskradniki
U pacjentdow z mukowiscydozg

Biatko: 20% Ttuszcze: 35-40% Weglgﬁggd ny:



Zdjecie: Shutterstock

Bibliografia:
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Lalecenia quzenic zZywieniowego U dzieci - Polskie
Towarzystwo Zywienia Klinicznego Dzieci, red. J.
Ksigzyk, 2021

Ratajczak AE, Zawada A, Moszak M,
Grzymistawski M, Dobrowolska A. Zalecenia
dietetyczne u pacjentow z mukowiscydozqg
powiktang cukrzycq. Piel Zdr Publ. 2019;9(2):133—
140. doi:10.17219/pzp/94584
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