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Odzywianie w mukowiscydozie

Prawidtowo zbilansowana dieta dostarcza organizmowi wszystkich niezbednych sktadnikow
pokarmowych do jego prawidtowego rozwoju, zarowno fizycznego, jak i psychicznego. W
mukowiscydozie odpowiedni sposob zywienia odgrywa bardzo wazna rolg 1 stanowi jeden z
elementow leczenia. Opoznienie wzrastania i niedozywienie maja $Scisty zwiazek z funkcja ptuc

1 dlugoscig zycia chorych na mukowiscydozg.

U chorych na mukowiscydozg zwigkszone ryzyko niedozywienia zwigzane jest ze wzrostem
zapotrzebowania energetycznego organizmu, a jednoczes$nie ze zmniejszong podaza energii,
wynikajacg z niedoboru enzymow trawiennych oraz gorszego taknienia.

Mamy do czynienia z mechanizmem ,,bt¢dnego kota” zaburzen energetycznych, wiazacym si¢ ze
zwigkszeniem jelitowej utraty energii dostarczanej z pokarmem w mniejszych ilo$ciach oraz
zwigkszeniem zapotrzebowania na energie, wynikajagcym z samej choroby. Zmiany oskrzelowo-
phucne prowadza do nasilenia pracy migsni oddechowych i zwigkszonego wydatku energetycznego.
Zewnatrzwydzielnicza niewydolno$¢ trzustki prowadzi do zaburzen trawienia biatek i thuszczow

i ich wchlaniania, co powoduje stabsze wykorzystanie sktadnikow odzywczych. Czesto wystepuja
zaburzenia taknienia, zmniejszajace 1lo$¢ spozywanych positkow.

Leczenie zywieniowe w mukowiscydozie opiera si¢ na:

© indywidualnie dopasowanej, wysokokalorycznej diecie,
© suplementacji enzymow trzustkowych,
© podazy witamin i soli

Zalecenia dietetyczne

Dieta powinna by¢ dostosowana indywidualnie do zapotrzebowania kazdego chorego, co
uwarunkowane jest wieloma czynnikami, tj. przebiegiem choroby oskrzelowo - ptucnej, mutacjami
w genie CFTR, chorobami towarzyszacymi, stopniem wydolnosci trzustki, wiekiem i1 oczywiscie
aktywnoscig fizyczng. U wigkszosci pacjentow wprowadzamy diete¢ wysokoenergetyczna,
wysokottuszczowa 1 wysokobiatkowg (tabela 1). Nalezy pamig¢tac, ze dieta wiasciwa dla chorego na
mukowiscydoze nie jest odpowiednia dla ludzi zdrowych, u ktérych moze wywolywac otytos¢

i tzw. choroby cywilizacyjne.

Tab. 1 Przeci¢tne zapotrzebowanie zywieniowe u chorych na mukowiscydoze

Skladniki Zalecenia podazy

Energia 120-150 % zapotrzebowania zdrowych osobnikow
Biatka ok. 15 % energii

Thuszcze ok. 35-45 % energii

Weglowodany 0k.40-50 % energii




U czes$ci pacjentow standardowa dawka energii 1 sktadnikow pokarmowych moze by¢
wystarczajaca. Dotyczy to zwlaszcza 0sdb z zachowang czynnoscig trzustki i niewielkim
zaawansowaniem zmian plucnych.

Zrédla skladnikéw odzywezych i ich znaczenie w Zywieniu

Sktadniki odzywcze to zwigzki wystgpujace w produktach roslinnych i zwierzgcych, ktoére po
spozyciu ulegaja strawieniu i przyswojeniu (oprocz btonnika). Nasz organizm budujg gtéwnie
biatka, thuszcze 1 weglowodany. Ciato cztowieka zawiera ok. 20% biatka, 10-15% ttuszczu, 1%
weglowodandw, 4-5% sktadnikéw mineralnych i ok. 65% wody. Sktadniki te ulegajg statej
wymianie: cze¢$¢ zostaje zuzyta w celach energetycznych, czgs¢ wydalona, a czgs$¢ ulega
ponownemu wchlonigciu i wykorzystaniu, dlatego niezbedne jest ciagle dostarczanie ich

Z zewnatrz.

Bialka

Biatko jest sktadnikiem budulcowym wszystkich komorek 1 tkanek naszego organizmu. Wchodzi w
sktad enzymow 1 hormonodw, ktore biorg udziat np. w regulowaniu cis$nienia krwi, a takze procesow
przemiany materii. Uczestniczy w utrzymaniu odpowiedniego bilansu wodnego, rOwnowagi
kwasowo-zasadowej, jest nosnikiem niektorych witamin. Do bialek zaliczamy takze przeciwciata

1 inne elementy uktadu odpornosciowego. Biatka sg nieustannie wytwarzane i rozktadane w naszym
organizmie. Organizm ludzki nie magazynuje niektérych aminokwasow (sktadowe elementy biatka),
a wykorzystuje je nieustannie w procesach wzrostu, rozwoju, regeneracji, dlatego istotne jest ciaglte
dostarczanie ich z pozywieniem. Przy niedostatecznej podazy biatka z pozywieniem organizm
wykorzystuje swoje rezerwy.

W mukowiscydozie biatko powinno by¢ Zrodtem okoto 15% spozywanej energii, jednak
zwigkszenie jego spozycia moze by¢ konieczne w przypadku niedozywienia.

Zrodta bialka
W kazdym positku powinien znalez¢ si¢ co najmniej jeden produkt wysokobiatkowy. Biatko
powinno pochodzi¢ przede wszystkim z produktow pochodzenia zwierzecego:

* tluste produkty nabiatowe (mleko petnotluste, sery np. zoity, mozzarella, mascarpone, thusty
twarog, feta; fermentowane napoje mleczne: jogurty np. typu greckiego, kefiry, lody,
$mietana),

* jaja (gotowane, jajecznica, omlety, pasta),

* migso, wedliny,

* ryby,

* nasiona ros$lin stragczkowych (groch, fasola, soja, soczewica).

Przy niewystarczajacej podazy mozna skorzysta¢ z gotowych preparatow wysokobiatkowych
dostepnych na recepte (Protifar, Resource instant protein).

Thuszcze

Thiszcze sq gtéwnym Zrédlem energii dla naszego organizmu i stanowia podstawowg forme jej

zapasu. Thuszcz jest rowniez zrodtem niezbednych do zycia i zdrowia sktadnikow odzywczych:

niezbednych nienasyconych kwasow ttuszczowych (NNKT) z rodziny n-6 i n-3, oraz nosnikiem
witamin rozpuszczalnych w thuszczach (A, D, E, K).



W przesztosci, gdy preparaty trzustkowe nie byly jeszcze znane, leczenie dietetyczne u chorych na
mukowiscydoze polegalo na ograniczeniu spozycia ttuszczow. Obecnie dzicki odpowiedniej podazy
enzymow trzustkowych trawienie 1 wehtanianie thuszczow jest mozliwe. Dzisiejsze zalecenia
mowig o zwigkszonym zapotrzebowaniu na ttuszcze, powinny one dostarczy¢ ok. 35-45% energii.
Z 1 grama tluszczu uzyskujemy dwa razy wiecej energii niz z bialek czy weglowodanow.

Nasz organizm wykorzystujac thuszcze w procesach energetycznych, zuzywa mniej tlenu niz
podczas przemiany weglowodanow czy biatek, co moze mie¢ znaczenie u chorych z
niewydolnoscig oddechowa, odcigzajac ich uktad oddechowy.

Osoby chore na mukowiscydoze zazwyczaj maja niski poziom cholesterolu we krwi, dlatego nie ma
potrzeby ograniczania spozycia thuszczéw zwierzgcych.

Dieta powinna obfitowa¢ w oleje roslinne i thuste ryby morskie bogate w niezbedne
nienasycone kwasy thuszczowe (NNKT), szczegélnie w kwasy omega-3. Polskie Towarzystwo
Mukowiscydozy rekomenduje podaz kwasu DHA, najlepiej w czystej postaci.
Rekomendowana dawka czystego DHA wynosi 40 mg/kg m.c./dobe dla dzieci oraz 2 g/dobe
dla mlodziezy i doroslych, przy zakladanej masie ciala ok. 70 kg.

Zrédla thuszczow

* Olej Iniany, olej rzepakowy, oliwa z oliwek, olej z pestek winogron spozywane na surowo

jako dodatek do satatek, zup, jogurtow, ziemniakow itp.

* Maslo ekstra 82% ttuszczu. Do smarowania pieczywa, dodatek do zup, sosoOw, warzyw.

* Olej rzepakowy i oliwa z oliwek do smazenia.

* Migso i drob.

* Thuste ryby morskie (tosos, halibut, makrela, §ledz), ktore sg Zrédtem kwasoéw omega-3.

* Tluste przetwory mleczne (sery zolte, $mietana).

o Zbltko jaja (dodatek do zup, kaszek, budyniow).

* Orzeszki ziemne, pestki dyni, pestki stonecznika.

» Awokado.
Chipsy i frytki w odpowiednich ilosciach. Nie mogg one stanowi¢ podstawy diety, jednak czasami
mozna po nie siegnac.

Weglowodany

Weglowodany (cukry) to grupa zwiazkéw chemicznych, ktora w organizmie pelni funkcje
metaboliczng lub budulcowa. Nadaja rowniez cech organoleptycznych (wyglad, smak, struktura,
barwa) spozywanym potrawom i produktom. Weglowodany to dla naszego organizmu gltéwne
zrodio energii, ktora jest wykorzystywana w miare naszych potrzeb. Przy niedostatecznej podazy
weglowodanow dochodzi do niecatkowitego spalania kwasow ttuszczowych 1 zakwaszenia
organizmu. Spozywane w nadmiarze, szczegdlnie biaty cukier i stodycze, sg przeksztatcane w
naszym organizmie w thuszcze i odktadane w postaci podskornej tkanki tluszczowe.

W mukowiscydozie spozycie wgglowodandéw powinno stanowi¢ ok. 40-50% udziatu energii.
Produkty zawierajace weglowodany musza znalez¢ si¢ w kazdym positku.

Zrodla weglowodanow
* Pieczywo: buiki, chleb pszenny, graham, pieczywo tostowe, chrupkie. Nie nalezy spozywac
duzej ilosci chleba razowego ze wzgledu na wysoka zawartos¢ btonnika pokarmowego.
* Kasze, ryz, makaron. Wybieramy drobne kasze: jaglang, jeczmienng, manne.



* Potrawy maczne: pierogi, nalesniki, kluski, racuchy, spaghetti.

* Ziemniaki: zapiekanka z ziemniakow, kluski §laskie, kopytka, placki ziemniaczane, pyzy,
lub podawane w formie puree z mastem i $§mietang.

* Owoce i warzywa. Owoce spozywamy bez ograniczen, szczeg6lnie wskazane sg: banany,
winogrona, suszone $liwki, daktyle, rodzynki, orzechy wtoskie, orzeszki ziemne, awokado.
Warzywa nalezy spozywac¢ wedhug normy fizjologiczne;.

* Stodycze. Poza chorymi na cukrzyce, nie ma potrzeby ograniczania stodyczy, jednak zawsze
podajemy je po positku. Nadmierne spozycie cukrow prostych moze powodowac wzdecia

i gazy.

Blonnik pokarmowy (wtokno pokarmowe) jest odporny na dziatanie enzyméow trawiennych
przewodu pokarmowego. Okreslany jest jako substancja balastowa. Btonnik zawiera w swoim
sktadzie frakcj¢ rozpuszczalng i nierozpuszczalng.

Wib6kno pokarmowe nierozpuszczalne w wodzie (otrgby, produkty zbozowe z grubego przemiatu,
owoce, musli, orzechy) uczestniczy w procesach trawienia, pobudza wydzielanie $liny, wigze wodg
1 zwigksza objetos¢ tresci pokarmowej, wpltywa na perystaltyke jelita grubego.

Blonnik rozpuszczalny (suche nasiona roslin straczkowych, owies, warzywa dyniowate, ptatki
owsiane, $liwki, banany) catkowicie ulega rozktadowi bakteryjnemu w jelicie grubym, tzn. stanowi
pozywke dla bakterii, szczegdlnie Lactobacillus 1 Bifidobacteria (dzialanie prebiotyczne). Btonnik
rozpuszczalny jest glownym Zrédiem krotkotancuchowych kwasow ttuszczowych (SCFA), ktore
obnizaja pH w jelicie i hamujg rozwoj patogennej flory. Ma zdolno$¢ tworzenia zelow w jelicie
cienkim, gdzie moze spowalnia¢ pasaz jelitowy, obniza tez popositkowa glikemi¢ i wptywa na
poziomu insuliny. Pektyny (frakcja btonnika rozpuszczalnego) maja zdolno$¢ absorbowania wody,
dzigki czemu majg zastosowanie w leczeniu biegunek.

Pomimo wielu korzystnych dziatan blonnika pokarmowego chorzy na mukowiscydoze nie powinni
spozywa¢ go w nadmiernych iloéciach. Blonnik wigze kwasy zo6tciowe, co dodatkowo zmniejsza
wchtanianie thuszczow, daje uczucie sytosci, a to moze obnizy¢ kaloryczno$¢ diety. Dlatego dieta w
mukowiscydozie nie powinna by¢ oparta gtéwnie o produkty z ,,grubego przemiatu”, czyli chleb
razowy, grube kasze, ciemne makarony, otrgby pszenne itp. Powinny one stanowi¢ zdrowy dodatek

do diety.

Witaminy

Konieczna jest stala suplementacja witamin rozpuszczalnych w tluszczach (A, D, E, K), szczeg6lnie
u chorych z objawami zewnatrzwydzielniczej niewydolnosci trzustki.

Dawkowanie witamin powinno by¢ dopasowane indywidualnie do kazdego chorego, ich st¢zenie
musi by¢ kontrolowane przynajmniej raz w roku. W praktyce dobrze jest korzysta¢ z preparatow
wielowitaminowych dedykowanych dla chorych na mukowiscydoze, np. AQuADEK's.

Suplementacja soli

Bardzo wazne jest uzupehianie diety w sol, szczeg6lnie podczas upatow, goraczki, wymiotow,
biegunki, zwigkszonej aktywnosci fizycznej. Do tego celu mozemy oczywiscie wykorzystac sol
kuchenna, jednak u niemowlat i dzieci lepiej wybra¢ 10% roztwor NaCl (1 ml 10% NaCl = 100 mg
NacCl).

Wedtug Polskiego Towarzystwa Mukowiscydozy zapotrzebowanie na s6l to:

50-100 mg/kg m.c./dobe u niemowlat (wigksze zapotrzebowanie w pierwszych miesigcach zycia),



25-50 mg/kg m.c./dobg u dzieci w wieku 1-10 lat,

1200-1800 mg/dobe > 11 roku zycia.

U starszych os6b w okresie zwigkszonego zapotrzebowania na s6l warto siggna¢ po napoje
izotoniczne (Powerade, Oshee, Isostar).

Suplementacja enzymatyczna

Niewydolno$¢ zewnatrzwydzielnicza trzustki stanowi gldéwng przyczyne niedozywienia u
pacjentow z mukowiscydoza. U 85% chorych daje ona objawy kliniczne w postaci biegunek
thuszczowych, konieczne jest u nich stosowanie preparatdéw enzymow trzustkowych (Kreon,
Lipancrea, Pangrol). Dawke enzyméw nalezy dopasowa¢ indywidualnie do chorego. O prawidtowo
dobranej suplementacji enzymatycznej §wiadczy normalizacja wyproznien (bez widocznego
thuszczu, uformowane, bez charakterystycznego zapachu), ustapienie b6low brzucha i wzde¢ oraz
staty przyrost masy ciata.

Zgodnie z zaleceniami Polskiego Towarzystwa Mukowiscydozy dawki poczatkowe wynosza:

dla niemowlat 2000-4000 j. FIP lipazy/kg masy ciata na positek

1000 j. FIP lipazy/kg m.c./positek u dzieci ponizej 4 r.z.

500 j. FIP lipazy/kg m.c./positek u dzieci powyzej 4 r.z.

1/2 dawki do przekasek.

Dawki zaczynamy od najmniejszej i zwigkszamy stopniowo, obserwujac objawy kliniczne i nie
przekraczajac dawek maksymalnych.

Dawki maksymalne to:

maks. 10 000 j. FIP lipazy/kg masy ciata na dobe (jezeli chory wazy 30 kg, maksymalnie w ciagu
doby moze przyja¢ 12 kapsutek Kreonu 25 000),

maks. 2500 j. FIP lipazy/kg m.c. na positek (jezeli chory wazy 30 kg, maksymalnie do jednego
positku moze przyjac¢ 3 kapsutki Kreonu 25 000).

Podstawowe zasady przyjmowania enzymow:

Enzymy podajemy do positkow 1 przekasek zawierajacych thuszcz.

Preparaty enzymatyczne przyjmuje si¢ zawsze przed positkiem, dodatkowa dawke w polowie
wigkszego positku, a jezeli jedzenie trwa dtuzej niz 30 min, to takze pod koniec.

Enzymoéw nie podajemy do owocow, warzyw, sokow, napojow, stodyczy, w ktorych nie ma thuszczu
1 biatka (zelki, gumy, chrupki kukurydziane, ciastka ryzowe, lody wodne).

Kapsutek nie wolno gryz¢, rozgniataé, przetrzymywac w ustach.

Nie wolno wsypywac granulek bezposrednio do buzi dziecka, mleka (pH zasadowe) lub positku.
Jezeli chory ma problem z potykaniem kapsulek, mozna je otworzy¢. Jednak po otwarciu ,,granulki
nalezy podawac¢ na kwasnym produkcie (sok jabtkowy, pomaranczowy, mus jabtkowy, kropla
cebionu).

2

Najbardziej optymalnym sposobem jest podawanie enzymow w przeliczeniu na spozyty
tluszcz.

Przeliczanie enzymow na 1 g thuszczu zawartego w positku

Mitodziez i dorosli 500-4000 j. FIP Lyzeczka masta 82% ok. 37 kcal — 4.5 g thuszczu
lipazy/1g thuszczu 2500 j. Lyzeczka oleju/oliwy ok.45 kcal — 5 g ttuszczu
Lyzeczka $mietanki 30% to ok. 29 kcal — 3 g thuszczu




Zakres dawki jest bardzo duzy i ustalenie jednego przelicznika dla wszystkich chorych nie jest
mozliwe. Dlatego dawkowanie enzymo6w powinno by¢ dostosowane indywidualnie dla kazdego
pacjenta. zwigkszanie kalorycznos$ci positkow.

Sposoby na zwig¢kszenie kalorycznosci positkow:

* Dodawaj starty ser zotty do zup, sosow, zapiekanek, gotowanych warzyw, ziemniakow
puree, ryzu, makaronu.

* Przy przygotowaniu kakao, ptatkow z mlekiem dodaj 4-5 tyzek stodkiej Smietany 30%.

* Przy panierowaniu kotletow dosyp troch¢ startych orzechéw wiloskich, mozna takze
wykorzysta¢ platki migdatow.

* Zupy zawsze wzbogacaj o tyzke oleju, oliwy, masta.

» Satatki i surowki posypuj pestkami stonecznika, dyni.

* Do omletéw, nalesnikow, gofrow wbij dodatkowe jajko i1 dodaj tyzeczke oleju.

* Zupy mozesz podawac w postaci kremow; wzbogacaj je o zottko, ttuszcz, ser z6tty.

* Wpybieraj kabanosy, szynk¢ wieprzowa tradycyjna, salami, pasztet zamiast poledwicy.

* Wprowadz awokado do swojego jadlospisu jako dodatek do satatek, past, deserow.

* Przygotuj sos ketchupowo-majonezowy do frytek, parowek, pizzy.

Wazne rady

» Staraj si¢ spozywac zawsze 5 positkow dziennie.

* Unikaj podjadania miedzy positkami stodyczy i picia stodkich sokow, staraj si¢ siggaé po nie
bezposrednio po positku (jedzac je wezesniej, odczujesz sytos¢ 1 mniej zjesz).

* Do popijania miedzy positkami wybieraj wode; stodkie soki i napoje moga zaburzac
faknienie.

* Wpybieraj zdrowe 1 wysokokaloryczne przekaski: orzeszki ziemne, pestki dyni, pestki
stonecznika.

* Kazdy positek powinien by¢ ekstra wzbogacony, np. jogurt z bananem, tyzeczka oleju
sezamowego I suszonymi owocami.

» Kluczowa jest odpowiednio dobrana suplementacja enzymatyczna,

* w innym przypadku, to co zjesz, nie wchtania si¢ prawidtowo.

* Przy braku efektywnos$ci wysokokalorycznej diety 1 wlasciwej podazy enzymow siggnij po
doustne suplementy pokarmowe (Nutridrink, Resource 2.0).

* W przypadku wystapienia niedozywienia pomimo stosowania prawidtowej diety, odzywek,
suplementacji enzymatycznej odpowiednio wcze$nie nalezy zdecydowac si¢ na zatozenie
PEG-a (przezskorna endoskopowa gastrostomia) i zywienie dojelitowe.

Opracowata Marzena Gazda Gléwny Dietetyk
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