ineE.E
vy e |

. 34
- N
N
) W)ﬁ 3
. QU
-y g
A 41....n.. 5
\ . 4
et
. S
F [
5 A..o. »




CYSTICKA FIBROZA %‘

.;.. -
Ll .
oA R A
111111111 -
)))))))
S e R
LE R
. Al A
PN e
Al s,
- 2

Mukoviscidoza %Cf

v Klub nemocnych
cystickou fibrézou

AR
1:3000

Vrozeny defekt chloridového kanalu, vedouci
k poruse transportu elektrolytu



Projevy CF |

vysoka koncentrace elektrolytl v potu - slany
chronicky kasel a opakované respiracni infekce
hyperviskozita sekretu sliznice

snadna dehydratace a poruchy iontového
hospodarstvi

chronickeé poskozeni plic
insuficience zevni sekrece pankreatu

neprospivani a podvyziva — porucha vstrebavani
zivin, deficit vitaminu



Projevy CF |

Mekoniovy ileus (cca u 15% novorozencu)
Gastroesofagealni reflux

Zvysena kyselost zaludku (hyperacidita) — bolesti
zaludku

Zuzeni tlustého streva — v dusledku nadmeérné saturace
pankreatickych enzymu

Myokarditida

Osteopordza — porusené vstrebavani vapniku, vitamint
atd

Bolesti kloubl — oznacované jako CF artritida
Sterilita — obzvlasté u muzu
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Jaka je pricina malnutrice u CF??

Pankreaticka insuficience (postihuje vice nez 90
% nemocnych)

Gastroesofagealni reflux
Uporny kasel provazeny zvracenim
Nechutenstvi

Chronicka plicni infekce (Pseudomonada
aeruginosa)

Ztraty bilkovin v hnisu vznikajicim v DC
Casto pfitomen DM — dal3i ztraty



Jak hodnotit vyzivovy stav u CF

Télesna vyska — rustova retardace, typicky
catch-up po lécbé, vyska mezi 10.-25. per.

Télesna hmotnost k vysce — nad 10. per.
hodnotime jako normalni, 3.-10. per. hranicni
podvaha, pod 3. per. malnutrice

Habitus: velké bricho a hrudnik, kachekticke
koncetiny

Obvod paze — dobry ukazatel



Dulezitost vyzivy u CF

* Stav vyzivy nemocnych s CF je zakladnim
faktorem, ktery ovlivhuje prognézu nemoci

* Nutricni status ovlivinuje kvalitu zivota a
dlouhodobé preziti nemocného

* Vyziva — vliv na rust a vyvoj jedince +
vyznamne souvisi se stavem plicni funkce,
rozvojem infekcnich komplikaci



Terapie pankreatické insuficience

Substituce pankreatickymi enzymy

Kapsle mikropelet s obsahem enzymu plnény
do zelatinovych kapsli (pr.:Kreon)

Kapsle se rozpada v zaludku, v alkalickém
prostredi se zacnou uvolnovat, max. ucinek v
distalnim duodenu a jejunu

Hlavni slozkou je enzym lipaza



Nutricni pozadavky

E=130-200 % normy
B=120-150 % normy
T = 40-45 % CEP, max. 8 g/kg/den

MCT tuky — sekundarni porucha resorpce tuku
(postizeny jatra a zluCové cesty)



Nutricni pozadavky

Suplementace soli

Vysokeé ztraty potem (hl. sodik a draslik) —
hrozi rozvrat vnitrniho prostredi

NaCl podavat i kojencum
Suplemetace vitaminu rozpustnych v tucich
(A, D, E, K— neni potreba)

Suplementace Ca, P, Mg, Zn, Se, Fe (neni
rutinni, ale Casté)



Kojenci

Kojeni + suplementace soli + pankreatické
enzymy
150-200 ml/kg/den

Obohacovat maltodextrin (Fantomalt) +
bilkovinu (Protifar)

Zavazny MAS - bilkovinné hydrolyzaty s MCT
tuky (Nutrilon A.Digestiv care)

Prikrmy — 3-4 mésic, obohacovat tukem



Déti starsi (1rok a vice)

* Vysokoenergeticka strava
* Sest jidel (3 hlavni, 2 svaciny a druha veclefe)
* Bohata na bilkoviny

* Vétsinou problém polykani kapsli s enzymy

* Nekdy odmitaji tekuté multivitaminy



Déti 4-6 let

Jidla a svacinky je nutné mit presné
naplanované.

Energeticka potreba Cini 2000-2800 kcal
denné.

Doporucovany jsou plnotucné mlécné vyrobky
(hlavné mléko) s kazdym jidlem.

Dale: maslo ve vSem, syry navic na pokrmech,

pudinky, zmrzlina, dressingy do salatu a dalsi.



Dospivani 13-18 let

Akcelerace rustu, rozvoj hormonalni ¢innosti,
FA, velky psychosocialni tlak, propuka plicni
infekce

Zpomaleni rustu
Opozdény nastup puberty
Veétsi riziko divky



Nutricni podpora

. Zvysit pocet jidel, navysit energetickou
hodnotu jidel

. Nutricni obohaceni modulovanymi dietetiky
(Fantomalt, Maltodextrin, Protifar, MCT
oleje)

. Sipping

4. EV: NG sonda, PEG
. PV



Modulované dietetika

* Fantomalt (Nutricia) — maltodextrin,
obohaceni sacharidy, 1 odmérka=4,5g=17
kcal

* Protifar (Nutricia) — kasein, obohaceni
bilkovinami, 1 odmeérka = 2,2 g proteinu =9,3
kcal

* MCT olej (Nutricia, MeadJohnson) —
obohaceni tuky, 1 ml = 7,5 kcal



Dieta €.11 - vyzivna

Energie: 12 000 KJ
Bilkovin: 105 g
Tuky: 80 g
Sacharidy: 420
Vitamin C: 100



Indikace

* Tak kde chceme zvysit téelesnou hmotnost

* Malnutrice

* Zavazne chronické infekce (TBC, CF)

* Nadorova onemocneéni

* Rekonvalescence

* Po operacich

* Aj...

Podminkou je, aby pacient ujed|l danou porci !!



Hlavni zasady |

Pravidla racionalni stravy

Fyziologicky pomeér zivin

Pestra, chutna

Oblibena jidla

Jidlo podavano 6x denneée

Lze podavat dlouhodobé, v domaci péci

Technologicka uprava bez omezeni



Hlavni zasady Il

Bohatsi snidané a presnidavky
Zaradit predkrm nebo moucnik
Svacinu doplnit maslem

Il veCere — ovoce, pecivo

Potraviny s vyssi energetickou hodnotou v malém
obsahu

Pozor na zvysené zarazovani vyssiho mnozstvi
sacharidovych pokrmu — spiSe zarazujeme jidlo
Castéji a je snaha o zvysSeni davky bilkovin (maso,
mléko, mlécné vyrobky, vajicka,..)



Jak obohatit stravu?



Vybér potravin

Vysokoenergetické, vysoky obsah bilkovin

Mléko a MV — plnotucné, smetanové (dle moznosti se
pridavaji do vétsiny pokrmu)

Smetana syr — k zahusténi omacek, do salatu, slehacka na
sladké pokrmy

Vejce

Maso na vSechny zpusoby, ryby

Tucna jidla a tuky, pridavaji se rostlinné oleje a maslo
Lusténiny- samostatna jidla, polévky, pomazanky
Brambory, ryze, téstoviny — prilohy, do salatu, polévek
Cerealie, sladké pokrmy

Na svaciny — pudink, kalorické tycinky, orechy
Tekutiny!!!



