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I Streszczenie
Mukowiscydoza (cystic fibrosis, CF) to choroba genetyczna, przewlekta, wptywajaca na funkcjonowanie wielu uktadéw
i narzadéw w organizmie. Ze strony uktadu oddechowego choroba manifestuje sie przewlektym kaszlem, dusznoscia,
obturacja oskrzeli, przewlektymi zakazeniami pateczka ropy btekitnej (Pseudomonas aeruginosa) i gronkowcem ztocistym
(Staphylococcus aureus). Ze strony ukfadu pokarmowego obserwuje sie niewydolnos¢ zewnatrzwydzielnicza trzustki, za-
burzenia trawienia i wchtaniania, biegunki i béle brzucha. U chorych z CF pojawiajg sie takze zaburzenia funkcji watroby
i ptodnosci, zaburzenia gestosci masy kostnej oraz niedobory witamin i sktadnikéw mineralnych. Z przebiegiem mukowi-
scydozy zwigzane jest takze wystepowanie zaburzen w stanie odzywienia pacjentéw. U ich podtoza lezy wiele czynnikow,
do ktérych mozna zaliczy¢: zwiekszony wydatek energetyczny organizmu, niewydolnos¢ zewnatrzwydzielniczg trzustki,
ktérej skutkiem sg zaburzenia trawienia i wchtaniania, jak réwniez wspotistniejace choroby, btedy dietetyczne czy zaka-
zenie Pseudomonas aeruginosa. U ok. 70% chorych na CF stwierdza sie niedozywienie, u czesci pacjentow odnotowuje sie
niedobdr masy ciata, niedobo6r wzrostu, obnizong grubos¢ fatdu ramiennego oraz zmniejszong mase tkanki bezttuszczowej.
Powszechne sg ponadto niedobory witamin rozpuszczalnych w ttuszczach. We wspomaganiu leczenia mukowiscydozy
zaleca sie stosowanie diety wysokoenergetycznej, wysokobiatkowej i wysokottuszczowej. Ponadto, zalecana jest pra-
widtowo dobrana suplementacja diety takimi sktadnikami odzywczymi jak: s6d, cynk, witaminy A, D, E i K. Ze wzgledu na
wystepowanie niewydolnosci trzustki zaleca sie podaz enzymoéw trzustkowych. Nalezy réwniez rozwazy¢ suplementacje

diety probiotykami oraz zastosowanie odzywek wysokoenergetycznych.

I Stowa kluczowe
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WPROWADZENIE

Mukowiscydoza, inaczej zwldknienie torbielowate (cystic
fibrosis, CF), jest chorobg genetyczna, dziedziczong w spo-
sob autosomalny recesywny. Szacuje sie, ze 1 na 25 0s6b
z populacji rasy kaukaskiej to nosiciele mutacji patogenne;j.
Zwloknienie torbielowate to schorzenie nieuleczalne, wcigz
postepujace, ograniczajace dtugos¢ zycia i doprowadzajace
z czasem do pogorszenia si¢ czynnosci ptuc [1-3].

Czesto$¢ wystepowania mukowiscydozy szacuje si¢ na
1: 2500 urodzen wsrdéd populacji kaukaskiej [2]. Wyniki
badan przeprowadzonych w poludniowo-wschodniej Polsce
wskazujg, ze CF dotyczy 1: 7477 zywych urodzen [4]. Srednia
dlugos¢ zycia chorych na mukowiscydoze wydtuzyla si¢ na
przestrzeni czasu od 14 lat w latach 70. XX wieku do 30 lat
obecnie [5].

Do objawéw mukowiscydozy naleza: zmiany oskrzelowo-
-plucne, niewydolno$¢ zewnatrzwydzielnicza trzustki oraz
podwyzszone stezenie jonéw Na* i Cl' w pocie. Moze si¢ takze
pojawié: polipowatos¢ nosa, zapalenia zatok przynosowych
czy zaburzenia rozwoju [1, 5].

Zaburzenia stanu odzywienia sa czgstym powiklaniem
u pacjentéw z CF. U ich podloza lezy wiele czynnikéw, do
ktérych mozna zaliczy¢: zwiekszony wydatek energetyczny,
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niewydolno$¢ zewnatrzwydzielnicza trzustki, ktorej skut-
kiem sa zaburzenia trawienia i wchlaniania, jak réwniez
wspolistniejace choroby, bledy dietetyczne czy zakazenie
P. aeruginosa. U ok. 70% chorych na CF stwierdza si¢ niedo-
zywienie, u czesci pacjentéw odnotowuje sie: niedob6r masy
ciala, niedobor wzrostu, obnizong grubos¢ fatdu ramiennego
oraz zmniejszong mase tkanki bezttuszczowej. Powszechne
sa ponadto niedobory witamin rozpuszczalnych w ttusz-
czach. Ze wzgledu na to, ze stan odzywienia chorego jest
$cisle skorelowany z funkcjonowaniem uktadu oddechowego,
zaleca si¢ systematyczng obserwacje pacjenta i prewencje
zaburzen stanu odzywienia [6-8].

Leczenie Zywieniowe jest wiec nieodlacznym elementem
terapii CF, ktdre ma istotny wplyw na przebieg choroby. Od-
powiednio dobrana terapia Zywieniowa moze by¢ skuteczna
dla poprawy stanu zdrowia pacjenta, jego jakosci Zycia oraz
funkeji ptuc.

SCHORZENIA WSPOLWYSTEPUJACE

Mukowiscydoza jest choroba wieloukladowa i ma wplyw
nie tylko na ukltad oddechowy, ale zaburza réwniez funk-
cjonowanie wielu innych narzadéw i uktadéw w organizmie.

Choroba refluksowa przetyku (gastroesophageal reflux
disease, GERD) jest powszechnie wystepujacym schorzeniem
u 0s6b z mukowiscydoza i moze wystepowac u 35-81% pa-
cjentéw [9]. Uwaza sie, Ze odgrywa ona role w patogenezie
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choroby ptuc. U 0s6b z CF, u ktérych wystepuje choroba re-
fluksowa czesciej obserwuje si¢ zwigkszenie liczby zaostrzen
plucnych oraz nizsze parametry funkeji ptuc. Stwierdzono,
ze pacjenci z CF i choroba refluksowa przetyku majg 5-10%
nizsza FEV, (forced expiratory volume in one second % of vital
capacity) anizeli chorzy bez refluksu [10].

Czynnikami ryzyka wystapienia GERD u pacjentéw z CF
sq: zwiekszona czestotliwo$¢ relaksacji dolnego zwieracza
przetyku, dluzszy czas oprdzniania zoladka, zwickszony
gradient ci$nienia zolagdkowego, choroba ptuc, niektére leki,
wysoka zawarto$¢ ttuszczu w diecie oraz niektdre zabiegi
fizjoterapeutyczne. Leczenie polega na wprowadzeniu od-
powiedniej farmakoterapii oraz zmianie nawykéw zywie-
niowych [11].

Cukrzyca wspolwystepujaca z mukowiscydoza (cystic fi-
brosis related diabetes, CFRD) powstaje w wyniku zmniej-
szonej liczby komorek B-trzustki wysp Langerhansa, a co
za tym idzie, opdznienia i obniZenia poziomu wydzielania
insuliny [12]. Ryzyko jej wystgpienia wzrasta wraz z wiekiem.
Ocenia sig, ze cukrzyca wystepuje u ponad 30% chorych na
CF w wieku powyzej 18. roku zycia oraz u 50% pacjentéw
majacych wiecej niz 30 lat [6]. W zwigzku z tym, ze po-
czatki cukrzycy moga przebiegaé bezobjawowo, zaleca sie,
aby chorzy na CF poczawszy od 10. roku zycia raz do roku
wykonywali doustny test tolerancji glukozy (oral glucose
tolerance test, OGTT) [12].

U chorych na mukowiscydoze obserwuje sie zaburze-
nia gestosci masy kostnej. Gesto$¢ kosci jest obnizona, co
prowadzi do rozwoju osteopenii i osteoporozy [13]. She-
ikh i wsp. [14], wykorzystujac badanie densynometryczne
metoda dwuwigzkowej absorbcjometrii (dual-energy x-ray
absorptiometry, DEXA), stwierdzili niska gesto§¢ mineralna
kosci u 45% pacjentéw chorych na mukowiscydoze. Dane
zebrane przez Paccou i wsp. [15] wskazujg na wystepowanie
osteoporozy u blisko 24% chorych na CF, osteopenii u 38%,
ztaman kregéw doznato 14%, a innych ztaman ok. 20%
pacjentow.

U chorych na CF zmiany w gestosci masy kostnej maja
roznorodng etiologie. Jedng z przyczyn zaburzen gestosci
masy kostnej moze by¢ niewydolnos¢ trzustki, ktéra prowa-
dzi do zaburzen wchlaniania substancji odzywczych, w tym
tluszczow. Niesie to niedobory witamin rozpuszczalnych
w ttuszczach. Obecnos¢ niedoboréw witamin D i K w orga-
nizmie pacjenta z CF to jedna z przyczyn wystapienia obni-
zonej gestosci masy kostnej. Inne czynniki predysponujace
to: wiek, niedostateczna masa ciala, niedobér hormonoéw
plciowych, cukrzyca, stosowanie glikokortykosteroidéw,
brak aktywnosci fizycznej czy choroba ptuc [3, 13].

Zespot jelitowego przerostu bakteryjnego (small intestinal
bacterial overgrowth, SIBO), czyli nadmierna kolonizacja
gornego odcinka przewodu pokarmowego przez bakterie,
moze istotnie wplywacé na funkcjonowanie przewodu pokar-
mowego u chorych na mukowiscydoze. Do typowych obja-
wow SIBO, zaburzajacych procesy trawienia i wchtaniania,
mozna zaliczy¢: dyskomfort i wzdecia brzucha, bebnice oraz
nadmierne oddawanie gazéw. SIBO moze istotnie wplywa¢
na wystepowanie stanu zapalnego u pacjenta, a co za tym
idzie, na ekspresje genéw odpowiedzialnych za wytwarzanie
i sekrecje $luzu w przewodzie pokarmowym [6, 16].

ZABURZENIA STANU ODZYWIENIA

Przyczyn zaburzen stanu odzywienia wsréd chorych na
mukowiscydoze jest kilka. Jedng z nich jest zwiekszony
spoczynkowy wydatek energetyczny (resting energy expen-
diture, REE). Jego podlozem moze by¢ defekt genetyczny lub
zaburzenia oskrzelowo-ptucne, ktére niosg wzmozong prace
mies$ni oddechowych [17].

Czynnikiem przyczyniajacym si¢ do wystgpienia zabu-
rzen stanu odzywienia sa dysfunkcje w obrebie przewodu
pokarmowego. U chorych na mukowiscydoze dochodzi do
nieprawidtowosci w funkcjonowaniu trzustki. Pojawia sie
zewnatrzwydzielnicza niewydolnos$¢ tego narzadu, ktéra
dotyka prawie 90% pacjentdéw, co skutkuje zaburzeniami
trawienia, wchianiania i powstawaniem znaczacych niedo-
boréw witamin antyoksydacyjnych [6, 18].

Choroba refluksowa przetyku (GERD) jest istotnym czyn-
nikiem predysponujacym do wystapienia niedozywienia,
ktore, jak pokazujg wyniki badan, wystepuje u 72% chorych
na mukowiscydoze [8]. Innym czynnikiem wplywajacym na
stan odzywienia pacjentéw z mukowiscydoza jest zakazenie
Pseudomonas aeruginosa. Jest to najczestszy patogen drog
oddechowych diagnozowany u chorych na CF. Jego obecno$é¢
odnotowuje si¢ u 20-40% chorych dzieciiu ponad 80% do-
rostych. Pseudomonas aeruginosa ma niekorzystny wplyw
na stan odzywienia oraz rozwdj somatyczny dzieci i mto-
dziezy z mukowiscydoza. Widoczna jest zalezno$¢ miedzy
zakazaniem P. aeruginosa a zmniejszeniem: wzrostu, masy
ciala, wskaznika BMI czy grubosci faldu skérnego [6, 19, 20].

Na stan odzywienia istotny wptyw ma takze odpowied-
nia podaz tluszczéw, energetyczno$¢ diety i przestrzeganie
zalecen zywieniowych [17]. Obserwuje si¢ zbyt niskg podaz
kalorii wraz z dieta w stosunku do zwigkszonego zapo-
trzebowania energetycznego. Chaves i wsp. [21] stwierdzili,
ze w ok. 80% diet badanych pacjentéw z mukowiscydoza
podaz energii i thuszczdw byta niewystarczajaca. Wiekszo$é
badanych spozywata mniej niz zalecane zapotrzebowanie
energetyczne, ktore wynosi 150% zapotrzebowania dla os6b
zdrowych. Natomiast spozycie ttuszczéw typu trans oraz
nasyconych kwasow ttuszczowych (NKT) byto w normie i nie
przekraczalo zalecanych wartoéci. Inne wyniki otrzymali
Smith i wsp. [22] w badaniu, w ktérym spozycie tluszczéw
okreslono na 40% udzialu energii z dziennego zapotrzebowa-
nia energetycznego, co jest zgodne z zaleceniami dla chorych
na mukowiscydoze. Jednoczesnie udzial energii z NKT byt
powyzej dozwolonych wartosci. U pacjentéw z CF odnotowu-
je sie takze zbyt niskie stezenie wielonienasyconych kwasow
tluszczowych (WNKT) w surowicy krwi. Jedynie u 12%
pacjentdw stwierdzono prawidlowe stezenia kwasu linolo-
wego (C18:2, LA). Jest to o tyle istotne, Ze jego prawidlowe
stezenie w surowicy krwi moze korelowa¢ z poprawa stanu
odzywienia i funkeja ptuc u pacjentéw z CF [23]. Walkowiak
i wsp. [24] przeprowadzili analize wieloczynnikowa deter-
minant kliniczno-zywieniowych profilu WNKT u chorych
na mukowiscydoze, ze szczeg6lnym uwzglednieniem kwasu
linolowego. Autorzy pracy wykazali, ze u chorych na CF
wystepowal zwigzek pomiedzy sposobem zywienia i na-
sileniem ekspresji klinicznej choroby a niedoborem kwasu
linolowego.

Pacjenci z mukowiscydozg maja gorsze wyniki parame-
tréw somatycznych niz ich zdrowi réwiesnicy. Badania po-
kazuja, ze 40% chorych na CF ma niedobér masy ciala,
28% o0s6b — niedobor wzrostu, a ok. 11% dzieci z CF ma
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niskorostos¢. Stwierdza sie rowniez obnizong grubo$¢ faldu
ramiennego oraz zmniejszong mase tkanki beztluszczowej
(fat free mass, FEM). Analizowano réwniez zalezno$¢ pomie-
dzy stanem odzywienia badanych dzieci a wynikami badan
spirometrycznych. Najlepsze parametry funkcjonowania
uktadu oddechowego osiggnety dzieci charakteryzujace sie
prawidlowym stanem odzywienia organizmu, natomiast
najgorszymi wynikami odznaczaly si¢ dzieci skrajnie nie-
dozywione. Wykazano wigc istotny zwiazek miedzy funkcjg
pluc a stanem odzywienia [23, 25].

U chorych na CF powszechnie diagnozuje si¢ niedobory
witamin rozpuszczalnych w ttuszczach (A, D, E, K). Niedobér
jednej lub wiecej z nich obserwuje sie u 45% dzieci z muko-
wiscydoza. U wigkszosci rozpoznaje si¢ takze niewydolnos¢
trzustki [26]. Wysunieto hipoteze, ze stezenie witaminy
A wosoczu krwi jest skorelowane z toczgcym si¢ stanem za-
palnym i ciezko$cig choroby. Zmniejszenie stezenia retinolu
w osoczu moze by¢ zwigzane z toczacym si¢ stanem zapalnym
w organizmie, a nie niedoborem witaminy A w diecie. U cho-
rych na CF podaz witaminy A, zaréwno z pokarmem, jak i tej
pochodzacej z suplementéw diety, dostarczato 187-419% za-
lecanego spozycia (Recommended Dietary Allowances, RDA).
Nie zauwazono jednak znaczacej korelacji pomiedzy podaza
witaminy A z dietg a stezeniem retinolu w osoczu. Badani
pacjenci z niskim stezeniem witaminy A w osoczu, charak-
teryzowali sie wyzszym stezeniem biatka CRP (C - reactive
protein) i pogorszona funkcja ptuc w poréwnaniu z chorymi,
u ktorych stezenie witaminy A ksztaltowalo sie w granicach
normy. Zaobserwowano réwniez nizsze stezenie witaminy
A w osoczu u 0so6b, u ktérych rozpoznano wspolistniejacy
z mukowiscydoza chorobe watroby [27, 28, 29]. Chefchow-
ska i wsp. [30] przeprowadzili ocen¢ wplywu stosowania
diety hiperkalorycznej ze zwickszong zawartoscig witamin
antyoksydacyjnych retinolu (141 pg/100 ml) i a-tokoferolu
(3,7 mg/100 ml) na ich st¢zenia w osoczu dzieci chorujacych
na mukowiscydoze. Preparat byl podawany przez 6 miesiecy.
Wykazano, ze przed rozpoczeciem podawania preparatu
stezenia witamin A i E wynosily odpowiednio 1,13 pmol/l
i 11,56 umol/l. Po miesiecznym zywieniu dietg specjalnego
przeznaczenia zywieniowego zaobserwowano istotny wzrost
stezen witaminy A i E, ktorych stezenie wynosito odpowied-
nio 1,40 pmol/11 17,85 pmol/l. Autorzy badania wskazali, ze
stosowana dieta istotnie wplywala na normalizacje stezen
witamin A i E, a takze na tagodzenie objawéw klinicznych
wystepujacych u pacjentéw z mukowiscydoza.

Powszechnie spotykanym niedoborem w CF jest deficyt
witaminy D. Czesto$¢ jego wystgpowania w mukowiscy-
dozie szacuje si¢ na 90%. Zbyt niskie stezenie witaminy
D w osoczu u 0s6b z CF kojarzone jest z nieprawidlowym
funkcjonowaniem ukiadu oddechowego, w tym z takimi
chorobami jak astma czy przewlekla obturacyjna choroba
pluc. Nizsze stezenie 25(OH)D wystepuje rzadziej u dzieci,
kobiet i chorych z wydolng trzustka niz u pacjentéw doro-
stych, mezczyzn i oséb z niewydolnoécia trzustki. Nizsze
stezenie 25(OH)D maja réwniez pacjenci z mukowiscydozg,
u ktérych jednoczesnie zdiagnozowano chorobe watroby lub
infekcje bakteryjng. Widoczna jest réwniez istotna korelacja
pomiedzy stezeniem 25(0OH)D a funkcja ptuci takimi para-
metrami jak: FEV % i natgzona pojemnos¢ zyciowa FVC%
(forced vital capacity) [31, 32].

Zwigkszone zapotrzebowanie na witamine E wérod cho-
rych na CF wynika z faktu, iZ zmagaja si¢ oni z przewlekla
choroba drég oddechowych, co wigze si¢ z nasileniem stresu

oksydacyjnego [33]. Na niedobdr witaminy K szczegdlnie
narazone s osoby chore na mukowiscydoze. Deficyt wita-
miny K obserwowano u prawie 30% pacjentéw z CF, ktérzy
mieli mniej niz 18 lat, a za przyczyne uwaza si¢ zaburzenia
wchlaniania tluszczéw, choroby watroby czy przewlekla
antybiotykoterapie [34].

U ok. 30-60% chorych na mukowiscydoze odnotowuje
sie niedobory zelaza. Moga one by¢ spowodowane: zaburze-
niami wchlaniania, zbyt niskg podaza tego makrosktadnika
z dieta, krwiopluciem, refluksem czy przerostem bakteryj-
nym jelita [9].

Stan odzywienia w mukowiscydozie jest jednym z czynni-
kow, ktory ma wplyw na przebieg choroby i proces leczenia,
atym samym na dlugoé¢ i jakos¢ zycia pacjentdéw. Zaburzenia
stanu odzywienia wplywaja nie tylko na wystgpienie niedo-
zywienia, niedoboréw witamin i skladnikéw mineralnych,
opdznienie wzrostu czy okresu dojrzewania u chorych dzie-
ci, widoczna jest takze istotna korelacja pomiedzy stanem
odzywienia a funkcja pluc. Stad tak wazne jest wdrozenie
prawidlowej terapii Zzywieniowej juz od wczesnych etapow
zycia chorego [7, 35, 36]. W tabeli 1 przedstawiono zasady
wdrazania interwencji dietetycznej u pacjentéw z mukowi-
scydoza, poczawszy od oceny stanu odzywienia pacjenta
w zaleznoéci od wieku.

LECZENIE DIETETYCZNE | ZALECENIA ZYWIENIOWE

Celem leczenia dietetycznego w mukowiscydozie jest przede
wszystkim zapewnienie odpowiednio kalorycznej i zbilan-
sowanej diety. Ma to spomdc w utrzymaniu prawidlowego
stanu odzywienia pacjenta, zapobiega¢ lub leczy¢ niedozy-
wienie oraz uzupelnia¢ niedobory witamin i skladnikow
mineralnych.

U wiekszosci pacjentow z CF zalecana jest dieta wysoko-
energetyczna, wysokobiatkowa i wysokotluszczowa. Cze-
sto konieczna jest suplementacja enzymami trzustkowymi,
chlorkiem sodu i witaminami rozpuszczalnymi w tlusz-
czach oraz stosowanie odzywek wysokoenergetycznych. Je-
zeli stosowana dieta nie przynosi oczekiwanych rezultatéw,
dobrym rozwigzaniem wydaje si¢ zastosowanie Zywienia
dojelitowego i pozajelitowego. Panuje poglad, aby zalecenia
zywieniowe byly wdrozone jak najszybciej po rozpoznaniu
choroby [3, 12].

U niemowlat z mukowiscydoza, tak jak i u zdrowych dzieci,
rekomendowane jest karmienie piersig. Mleko matki zawiera
naturalnie wystepujace w nim enzymy, posiada wlasciwosci
immunologiczne, jest bogate w niezbedne nienasycone kwasy
tluszczowe (NNKT) oraz zwigksza przyswajalno$¢ thuszczow
i innych sktadnikéw odzywezych [9]. U noworodkéow, ktdre
byly karmione piersig, odnotowano lepsza czynnosé¢ pluc
oraz mniejsze ryzyko rozwiniecia si¢ infekcji anizeli u tych,
ktére nie byty karmione mlekiem matki. Jedli karmienie
piersia nie zapewnia odpowiedniej podazy sktadnikéw po-
karmowych, nalezy wzbogaci¢ diete dziecka o mieszanki
dla niemowlat lub dodatek ttuszczu czy weglowodandw.
Pokarmy stale wprowadza si¢ w 4-6 miesigcu zycia [37].

Szczegdlng uwage nalezy zwrdci¢ na podaz fluoru i zelaza.
Jesli ich zawarto$¢ w diecie jest niewystarczajaca, zalecana
jest suplementacja tymi sktadnikami. Rekomendowana jest
réwniez suplementacja chlorkiem sodu (szczeg6lnie w czasie
lata), witamin rozpuszczalnych w ttuszczach oraz enzymow
trzustkowych [37, 38].
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Tabela 1. Zasady wprowadzania interwencji dietetycznej u pacjenta
z mukowiscydoza [3, 9, 37, 38, 40]

Niemowleta i dzieci do 2.r.z.

- prawidtowy stan odzywienia oceniony na podstawie siatek
centylowych;

- prawidtowy stan odzywienia > 50. percentyla masy ciata

i wzrostu, okreslonego dla zdrowej populacji w tym samym
wieku;

- ocena stanu odzywienia co 1-2 tygodnie do momentu
osiagniecia prawidtowej masy ciata i wzrostu, a nastepnie co 1
miesiac przez rok.

Dzieci i mtodziez w wieku od 2.do 18.r.z.

- prawidtowy stan odzywienia > 50. percentyla BMI, okreslone-
go dla zdrowej populacji w tym samym wieku;

- kazdy pomiar wysokosci nalezy interpretowac, biorac pod
uwage wzrost rodzicow;

- rutynowa i regularna ocena stanu odzywienia co 3 miesiace.
Dorosli powyzej 18.r.z2.

- prawidtowy stan odzywienia: u kobiet BMI = 22 kg/m? u mez-
czyzn BMI = 23 kg/m?;

- rutynowa i regularna ocena stanu odzywienia co 3 miesiace.

Ocena stanu
odzywienia

Rozwazenie analizy sktadu ciata u wszystkich pacjentéw z wyko-
rzystaniem takich metod, jak:
- pomiar gestosci gosci metodg DXA (dual-energy X-ray absor-

Analiza skt
naliza skiadu ptiometry), wykonywany u pacjentéw od 8.do10. r.z.

ciala - bioelektryczna impedancja, wykonywany u pacjentéw od 7.
r.z.
— pomiar sity scisku dtoni.
- Do oceny jakosciowej diety — wywiad zywieniowy z ostatnich
24 godzin poprzedzajacych badanie;
Wywiad - Do oceny ilosciowej podazy energii i sktadnikéw odzywczych
zywieniowy - wywiad zywieniowy z ostatnich 3-5 dni;

- Ocena jakosci diety co 3 miesiace u dzieci oraz co 6 miesiecy
u pacjentéw dorostych.

Dobranie odpowiedniej strategii leczenia dietetycznego

Rekomendacje europejskie:

120-150% dziennego zapotrzebowania energetycznego
ustalonego na podstawie norm zywienia dla populacji polskiej,
z uwzglednieniem pici, wieku i masy ciata, dla pacjentéw z ryzy-
kiem niedozywienia.

Rekomendacje amerykanskie:

Energia 110-200% dziennego zapotrzebowania energetycznego
ustalonego na podstawie norm zywienia dla populacji polskiej,
z uwzglednieniem ptci, wieku i masy ciata, dla pacjentéw z ryzy-
kiem niedozywienia.
Pacjenci z prawidtowym stanem odzywienia - zapotrzebowanie
energetyczne zgodne z normami.

Podstawowe  Biatko: 20% udziatu energii z CaRP.

sktadniki Ttuszcze: 35-40% udziatu energii z CaRP.

odzywcze Weglowodany: 40-45% udziatu energii z CaRP.

:’:;:ZZ::I’:' Zawarto$¢ w CaRP zgodnie z normami dla populacji polskiej

. oraz wprowadzenie odpowiedniej suplementacji diety.
mineralne

*CaRP - catodzienna racja pokarmowa

U dzieci i mlodziezy z CF zapotrzebowanie energetyczne
szybko ulega zmianie. Jest to zwigzane ze zwiekszona ak-
tywnoscig fizyczng oraz okresem intensywnego wzrostu
i dojrzewania plciowego. Aby zapewni¢ utrzymanie pra-
widlowego rozwoju, wazne jest systematyczne monitorowa-
nie podazy kalorii z dietg oraz wdrazanie odpowiednich na-
wykéw zywieniowych. Nalezy unika¢ podawania pacjentom
produktéw niskokalorycznych lub o obnizonej zawartodci
tluszczu, a preferowac te wysokokaloryczne [37, 38].

Zywienie 0séb dorostych z mukowiscydoza skupia sie
gtéwnie na utrzymaniu prawidtowej masy ciala i zapobie-
ganiu niedozywieniu. Zalecana jest zywno$¢ bogatoener-
getyczna, o wysokiej zawartos$ci ttuszczu i soli. Wazne jest

dopasowanie diety do wspdlistniejacych schorzen oraz sto-
sowanie zalecen dotyczacych suplementacji diety [38, 39].

Aby zapewni¢ prawidlowy rozwdj dzieci i odpowiedni stan
odzywienia u 0séb dorostych chorych na mukowiscydoze,
konieczna jest wieksza podaz energii niz w populacji ogdlne;.
Zapotrzebowanie energetyczne zalezy od wieku, plci oraz
wzrostu. U osob z CF dodatkowymi czynnikami majacymi
wplyw na zapotrzebowanie energetyczne s3: wskaznik stanu
zapalnego w organizmie, funkcja ptucistopien wchlaniania
sktadnikéw odzywezych z pozywienia. Zaleca sie, aby podaz
energii dla chorych na mukowiscydoze wynosita 120-150%
dziennego zapotrzebowania energetycznego zdrowej osoby.
Niektore zalecenia proponujg nawet 110-200% dziennego
zapotrzebowania energetycznego [3, 37, 39].

Dieta pacjenta z CF powinna by¢ urozmaicona i zawie-
ra¢ zywnosc¢ ze wszystkich grup produktéw spozywczych.
W jadlospisie chorego powinny sie znalez¢ produkty mlecz-
ne, mieso i ryby, kasze i zboza, owoce i warzywa. Nalezy
wybieraé produkty wysokokaloryczne, bogatobiatkowe i wy-
sokotluszczowe. Aby zwigkszy¢ kaloryczno$¢ diety, moz-
na dodawa¢ masto do ziemniakéw czy warzyw, dolaczy¢
majonez do kanapek, mleko, zupy i puddingi zmiesza¢ ze
$mietang czy dodad starty zo6lty ser do zup, soséw i omletow
[23, 38-40].

Zapotrzebowanie na biatko osob chorych na mukowi-
scydoze jest wyzsze niz zdrowej populacji. Zalezy ono od
takich czynnikéw jak: wystepowanie zaburzen wchlaniania,
zwigkszona utrata azotu z kalem czy zmieniony metabolizm
bialek. Zgodnie z rekomendacjami dla chorych na CF, podaz
biatka z dieta powinna stanowic¢ 20% udziatu energii dzien-
nego zapotrzebowania energetycznego [3, 9].

Spozycie tluszczow przez osoby z mukowiscydoza po-
winno sie ksztaltowa¢ na poziomie 35-40% udzialu energii
z calodziennego zapotrzebowania energetycznego [3]. Inne
rekomendacje, by¢ moze bardziej praktyczne dla chorych
z CF, wskazujg, ze chorzy w wieku powyzej 5. roku zycia
powinni spozywac wiecej niz 100 g ttuszczéw na dzien [9].
Takie przedstawienie zalecent pozwala pacjentom na fatwiej-
sza samokontrole, ulatwia edukacje w zakresie spozycia
tluszczow oraz jest przydatne w optymalizacji dawki enzy-
mow trzustkowych.

Podaz weglowodandéw z dietg powinna stanowic¢ ok.
40-45% udziatu energii z calodziennego zapotrzebowania
energetycznego. W przypadku wspétwystepowania cuk-
rzycy konieczna jest modyfikacja spozycia weglowodandw
[3, 36-40].

Podaz btonnika pokarmowego z dietg u pacjentéw z mu-
kowiscydozg takze musi by¢ odpowiednio dopasowana. Nie
powinna ona by¢ zbyt niska (ponizej 10 g na dzien), poniewaz
moze to prowadzi¢ do wystgpienia zapar¢ i bolow brzucha.
Zbyt wysoka podaz blonnika pokarmowego réwniez nie
jest wskazana, gdyz nadmiar blonnika w diecie powoduje
uczucie sytoéci, czego skutkiem moze by¢ niedostateczna
podaz energii. Optymalne jest dostarczanie od 10 do 30 g
blonnika pokarmowego na dobe, dla dorostych pacjentéw [9].

Istotnymi skladnikami w diecie oséb z CF s3 WNKT.
Zaleca si¢ spozywanie tlustych ryb morskich ($ledzia, ma-
kreli, tososia) i olejow roslinnych, takich jak olej Iniany czy
rzepakowy, ktére sa dobrym Zrédlem wielonienasyconych
kwasow ttuszczowych z rodziny omega-3 [39]. Niedobor
kwasu dokozaheksaenowego (DHA) moze prowadzi¢ do
redukcji swoistego dziatania blokujacego tzw. jadrowy czyn-
nik transkrypcyjny NF-kB, a co za tym idzie, hamowania
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ekspresji wielu genéw odpowiedzialnych za aktywacje pro-
cesow zapalnych [24].

Zaburzenia wchlaniania u 0sob z CF $cisle taczg sie z niedo-
borami witamin, szczegélnie tych rozpuszczalnych w ttusz-
czach. Innymi czynnikami majacymi wptyw na niedobory
tych witamin sg: niewystarczajace ich spozycie, choroby
watroby czy resekcja jelita [9, 38].

Nieprawidlowe stezenie sodu w osoczu u chorych na CF
zwigzane jest z nadmierng jego utratg gléwnie z potem (np.
podczas goraczki, intensywnego wysitku fizycznego czy
goracych dni), ale réwniez w trakcie wymiotdw, biegunek.
Podaz sodu mozna zwigkszy¢ przez: dosalanie potraw, wy-
bieranie produktéow bogatych w ten skladnik, takich jak:
stone przekaski czy ser z61ty i picie ptyndéw bogatych w séd,
np. napojow przeznaczonych dla sportowcow [3].

Ze wzgledu na wysoki wskaznik wystepowania osteopenii
iosteoporozy oraz zwigkszone ryzyko ztaman kosci u dzieci
i dorostych z CF, zwraca si¢ uwage na odpowiednie spozy-
cie wapnia [3, 40]. Dzienna podaz wapnia z dieta u osoby
z mukowiscydoza powinna wynosi¢ tyle samo co dla osoby
zdrowej w tym samym wieku i tej samej pici [3].

SUPLEMENTACJA DIETY

Ze wzgledu na wzmozone pocenie, zaburzenia wchlania-
nia jelitowego oraz przewlekly stan zapalny, u chorych na
mukowiscydoze wystepuje zwieckszone zapotrzebowanie na
niektére skladniki mineralne, takie jak: s6d, wapn, zelazo,
cynk oraz selen [3]. W tabeli 2 zebrano informacje dotyczace
zalecanych dawek wybranych suplementéw diety dla pacjen-
tow z mukowiscydoza.

Niemowleta i dzieci chorujace na mukowiscydoze sg nara-
zone na niedobory sodu z powodu strat tego sktadnika przez
skore [40]. Sugeruje sie, ze potrzebe suplementacji soli moz-
na oceni¢ przez ulamkowe wydzielanie sodu i utrzymanie
poziomu FEN (fractional excertion of sodium) na poziomie
0,5-1,5% [3].

Niedobry cynku mogg prowadzi¢ do zahamowania wzro-
stu, podatno$ci na infekcje, pogorszenia odczuwania smaku
czy problemdw ze wzrokiem. Dlatego u 0s6b z CF, bedacych
w grupie ryzyka niedoboréw tego sktadnika, proponowana
jest jego suplementacja. Sugeruje si¢ podawanie cynku w po-
dzielonych dawkach [3].

Selen jest waznym skladnikiem antyoksydacyjnym i od-
grywa istotng role w odpowiedzi immunologicznej organi-
zmu. U chorych na mukowiscydoze¢ nie zaleca si¢ jednak
rutynowej jego suplementacji, z wyjatkiem oséb zamieszka-
tych na wybranych obszarach, gdzie panuje niska zawartos¢
tego skladnika w glebie [3].

Niewydolnos¢ trzustki u pacjentéw z mukowiscydoza
wigze sie z ryzykiem zaburzen wchlaniania ttuszczéw oraz
witamin rozpuszczalnych w tluszczach [3, 39]. Uzupelnianie
podazy witamin rozpuszczalnych w ttuszczach ma na celu
utrzymanie odpowiedniego ich stezenia w surowicy krwi.
Dla witaminy A wynosi ono 200-800 mcg/l, a dla B-karotenu
0,4-3,0 mmol/l. Stezenie witaminy D powinno by¢ utrzyma-
ne na poziomie > 30 ng/ml. W przypadku witaminy K doko-
nuje sie pomiaru stezenia biatka indukowanego niedoborem
witaminy K (Protein Induced by Vitamine K Absence, PIVKA
II), ktére powinno wynosi¢ < 2 ng/ml. Stezenie w osoczu
krwi witaminy E powinno ksztaltowa¢ si¢ na poziomie >
5,4 mg/g [41-45]. Badania stezenia witamin rozpuszczalnych

Tabela 2. Zalecane dawki wybranych suplementéw diety, dla pacjentéw
z mukowiscydoza [3, 9, 39-45]

Rekomendowana dawka suplementu/

Suplement .
P zalecany okres dawkowania

Sod (Nacl)

Niemowleta karmione piersig (0-6
miesiac zycia)

Niemowleta ze szczegélnymi wskaza-
niami (np. wymioty, biegunki)
Starsze dzieci oraz osoby doroste

Cynk (Zn)

Niemowleta i dzieci < 2. roku zycia z ry-
zykiem wystagpienia niedoboréw cynku
Dzieci od 2. do 18. roku zycia z ryzykiem
wystapienia niedoboréw cynku

Doroéli > 18. roku zycia z ryzykiem
wystapienia niedoboréw cynku

1-2 mmol/kg m.c./d

do 4 mmol/kg m.c./d

wzbogacenie diety o stone pokarmy lub
chlorek sodu w kapsutkach lub fiolkach,
wg wskazan lekarza

1 mg/kg/d (maksymalnie 15mg/d),
przez okres 6 miesiecy

15 mg/d, przez okres 6 miesiecy
25 mg/d, przez okres 6 miesiecy

Witaminy
N 2000-6000 j.m. w 1. roku Zycia
Witamina A 3000-100000 j.m. > 1. roku Zycia
N 400 j.m./d dla niemowlat
Witamina D 400-800 j.m./d > 1. roku zycia *
50-100 mg/d dla niemowlat
Witamina E 100-300 mg/d dla dzieci w wieku 1-10 lat
200-40 mg/d dla dzieci > 10. roku zycia
Dawka podstawowa**: 0,15-0,3 mg/d
N u dzieci 0,3-0,5 mg/d u dorostych
Witamina K Dawka terapeutyczna: 2,5-20 mg/
tydzien
0,5-1,0 mg/kg m.c./d (maksymalnie
- karoten 30 mg/d)
Enzymy trzustkowe
Niemowleta 2000-4000j. FIP lipazy/120 ml mieszanki

mlecznej lub jedno karmienie piersia

Dzieci < 4. roku zycia 1000 j. FIP lipazy/kg m.c./positek

Dzieci > 4. roku zycia 500 j. FIP lipazy/kg m.c./positek

*W wyjatkowych przypadkach wymagane moga by¢ wyzsze dawki (do 2000 j.m./d)
** Wskazana ocena wiarygodnych markeréw ustrojowych zasobéw witaminy K
m.c. - masa ciata; /d — na dobe; j.m. - jednostka miedzynarodowa; FIP — jednostka aktywnosci
enzymatycznej wg ustalert Miedzynarodowej Federacji Farmaceutycznej

w ttuszczach we krwi u 0s6b z CF musza by¢ wykonywane
nie rzadziej niz raz do roku, a po modyfikacji dawki po 3-6
miesigcach [3].

Niedobory witamin rozpuszczalnych w wodzie wystepuja
rzadko u chorych na mukowiscydoze. Suplementacja tej
grupy witamin wskazana jest w przypadku niedostatecznej
podazy ich z dietg. Wyjatek stanowig witamina B,,, ktorej
suplementacja, w dawce 100 mcg jeden raz w miesigcu, jest
konieczna u pacjentéw po wykonanej reseke;ji jelita cienkiego
oraz kwas foliowy u kobiet planujacych cigze¢ oraz bedacych
w pierwszym trymestrze cigzy, w dawce 400 mcg na dobe [9].

U chorych na CF zmiany w funkeji wydzielniczej trzust-
ki pojawiaja si¢ juz w okresie ptodowym, stad czesto od
pierwszych miesiecy zycia konieczna staje si¢ suplemen-
tacja enzymami trzustkowymi [39, 40]. Deficyt enzymow
trzustkowych manifestuje sie takimi objawami jak: biegunki
tluszczowe, zespdl niedozywienia, béle i wzdecia brzucha.
Poza klasycznymi symptomami, aby stwierdzi¢ zaburzenia
czynnosci trzustki, konieczne jest przeprowadzenie badan
laboratoryjnych. Do wykorzystywanych narzedzi diagno-
stycznych nalezg: badanie stezenia elastazy-1 w stolcu, gdzie
za nieprawidlowy wynik uznaje sie stezenie < 100 mcg/g
stolca oraz wydalanie tluszczéw w stolcu, tu za niewlasciwe
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uznaje sie wydalanie > 7 g/dobe dla chorych majacych wigcej
niz 10 lati> 4-5 g dla dzieci w wieku 2-10 lat [12, 40].

Enzymy trzustkowe podawane sg zwykle doustnie, naj-
lepiej aby byly przyjmowane w trakcie positku, aw dawce
dostosowanej do podazy tluszczow. Maja one postac tab-
letek dojelitowych, rzadziej proszku [12]. Dawka preparatu
zawsze musi by¢ okreslona indywidualnie i systematycznie
kontrolowana. Za odpowiednia dawke przyjmuje si¢ taka,
ktéra niweluje utrate ttuszczu z kalem, normalizuje przyrost
masy ciata u dzieci oraz powoduje ztagodzenie wzdec i bolow
brzucha [12]. Nie nalezy przekraczaé dawki 10 tys. j. lipazy/
kg m.c./dzien, poniewaz stwierdzono, ze gtéwnym czynni-
kiem wystgpienia kolonopatii wiokniejacej jest zazywanie
wysokich dawek enzymoéw trzustkowych [46].

Probiotyki wplywaja na czas pasazu jelitowego, wykorzy-
stywane sg do przywrocenia naturalnego sktfadu mikrobioty
jelitowej, wspomagaja procesy trawienne, zwiekszaja wydaj-
no$¢ uktadu immunologicznego, produkuja witaminy z gru-
py B oraz pelnig wiele innych funkcji. Bruzzese i wsp. [47]
przeprowadzili badanie, ktérego wyniki wskazuja, ze stoso-
wanie wsréd dzieci chorych na mukowiscydoze, u ktérych
wystepuje kolonizacja bakteriami P. aeruginosa, probiotykow
szczepow Lactobacillus GG (LGG) powoduje zmniejszenie
liczby epizoddw zaostrzen ptucnych, zredukowanie czesto$ci
hospitalizacji i dlugo$ci pobytow w szpitalu, przyrost masy
ciata oraz poprawe funkcji ptuc. Zauwazono takze mniej-
sza liczbe zaostrzen, ktére wymagalyby antybiotykoterapii,
w poréwnaniu z grupg kontrolng, jednak nie byta to znaczaca
réznica. Liczba wystepujacych zaostrzen ptucnych malata
réwniez po zastosowaniu mieszanki probiotykow, w ktérych
sklad wchodzity: L. acidophilus, L. bulgaricus, B. bifidum
oraz S. thermophile [47]. Przyjmowanie probiotykéw wywo-
tywalo takze znaczacy spadek markerdéw stanu zapalnego.
Nie wykazano zadnych reakcji niepozadanych u badanych
pacjentdw z CF, jednak nie zaleca sie suplementacji probio-
tykami u niemowlat ponizej 5. miesigca zycia [9, 48].

Zgodnie z zaleceniami Polskiego Towarzystwa Mukowi-
scydozy [12] uzasadniona jest suplementacja kwasem DHA,
najlepiej w czystej postaci. Dodatkowo nalezy pamieta¢, ze
suplementacja WNKT z rodziny omega-3 wymaga prawidfo-
wego stezenia witaminy E oraz p-karotenu w surowicy krwi.
Zaleca sie suplementacje czystym kwasem DHA u pacjen-
tow z CF, w dawce 20-40 mg/kg m.c./dobe dla dzieci oraz
1-2 g/dobe dla mtodziezy i dorostych. Taka suplementacja
moze wymagac¢ zwiekszenia dawek pobieranych enzymoéw
trzustkowych [24].

Badania pokazujg, ze przyjmowanie przez niedozywione
dzieci z mukowiscydozg doustnych suplementéw energe-
tycznych nie przyniosto dodatkowych korzysci w ich stanie
odzywienia. Nie wyklucza to mozliwosci ich stosowania, ale
pokazuje, Ze nie powinny one by¢ uznawane za istotng czes¢
dlugofalowej opieki klinicznej oraz ze konieczne sg dalsze
badania w tym kierunku [49].
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Nutritional status disorders in cystic fibrosis — dietary
recommendations and supplementation. A review

I Abstract

Cystic fibrosis (CF) is a genetic and chronic disease affecting the functioning of many systems and organs in the body.
From the respiratory system the disease is manifested by chronic cough, shortness of breath, bronchial obstruction, and
also chronic infections with Pseudomonas aeruginosa and Staphylococcus aureus. Gastrointestinal disorders observed in
CF include the exocrine pancreatic insufficiency, disorders of digestion and absorption, diarrhea and abdominal pain. In
patients with CF, there also appear impaired liver function, fertility disorders, bone density disorders and deficiencies of
vitamins and minerals. CF is also related with the occurrence of the nutritional status disturbances. As causes of the nutritional
status disturbances, a number of factors may be distinguished which include: increased energy expenditure, exocrine
pancreatic insufficiency, comorbidities, dietary mistakes or Pseudomonas aeruginosa infections. In more than a half of the
patients with CF, malnutrition is noted, some of them are underweight, with improper body height; also, a reduced mid-
arm circumference and reduced fat free mass are regularly observed. The shortages of fat-soluble vitamins are common. In
supporting CF treatment the introduction of a high energy intake is recommended in the nutrition of the diet, as well high
protein and high fat diets. In addition, dietary supplementation is recommended by the intake of proper doses of selected
nutrients, such as: sodium, zinc, vitamins A, D, E and K. Considering the occurrence of pancreatic insufficiency, pancreatic
enzymes supplementation is recommended. Dietary supplementation with probiotics should also be considered, and the
use of high energy dietary supplements.
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