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Abstract

Cystic fibrosis (CF) is a systemic chronic disease that is characterized by chronic
obstructive changes, recurrent respiratory tract infections, and digestive disorders and their
consequences. In CF, digestive tract disorders include three functions: digestion, absorption
and motor activity. Education on the subject of modified nutrition principles and their impact
on the course of the disease, prevention of complications, length and quality of life of the
child is a function of the therapy set.
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Streszczenie
Mukowiscydoza (CF) jest ogdlnoustrojowa choroba przewlekta, ktora charakteryzuje sie
przewlektymi zmianami obturacyjnymi, nawracajacymi infekcjami drég oddechowych oraz
zaburzeniami procesOw trawienia i ich konsekwencjami. W CF zaburzenia ze strony ukladu
pokarmowego dotycza trzech jego funkcji: trawienia, wchlaniania i motoryki. Edukacja na
temat zmodyfikowanych zasad zywienia i ich wptywu na przebieg choroby, profilaktyke
powiktan, dtugos¢ i jakos¢ zycia dziecka jest waznym elementem terapii.

Stowa kluczowe: mukowiscydoza, zmodyfikowane zasady zywienia.

Cystic fibrosis (CF - cystic fibrosis, mucoviscidosis, dysporia bronchoenteropancreatica
congenita familiaris) is a chronic systemic disease

progressive, incurable, shortening patients' lives. CF is the most common genetic disease
in the Caucasian population, inherited in an autosomal recessive manner.

Symptomatic CF is characterized by chronic obstructive changes, recurrent respiratory
tract infections, and digestive processes disorders and their consequences [8]. Gastrointestinal
disorders include: digestion, absorption of fats, proteins, carbohydrates and gastrointestinal
motility. The problem is pancreatic exocrine insufficiency, liver and biliary tract problems,
and intestinal problems.

Gastrointestinal symptoms depending on their location are described below.

1. Pancreas - the cause of changes within the pancreas is the presence of thick secretions
in the pancreatic ducts, as a result of which the organ digests itself by enzymes, develops
inflammation, steatosis and fibrosis. Disturbances in the exocrine function of the pancreas that
are characteristic of CF are the cause of malnutrition, growth disorders, and deficiency of fat-
soluble vitamins (A, D, E, K). A child with CF gives more often, looser, slippery, fatty and
stinky stools. If pancreatic islets are involved in the process of steatosis and fibrosis, then
glucose intolerance develops, followed by diabetes [3, 12].

2. Liver and bile ducts - thick bile in the liver ducts causes their fibrosis, the consequence
of which may be cirrhosis. Children with CF have hepatomegaly (hepatomegaly), elevated
liver enzymes (ALAT, AST) in blood serum, insulin resistance. In the advanced stage of the
disease, liver failure and portal hypertension develop, followed by bleeding from esophageal
varices. Some children have symptoms characteristic of cholelithiasis (pain in the right
hypochondrium, bile colic attacks). Liver complications are an independent factor of
premature mortality in children with CF [10].

3. Gastroesophageal reflux disease - is a problem in about 20% of newborns and infants
under 6 months of age. In older children, reflexes are usually asymptomatic [1, 2].

4 Jelita

- Distal mecal obstruction syndrome (DIOS) - a symptom is recurrent spasmodic
abdominal pain which persists after defecation, vomiting, and symptoms of acute or subacute
intestinal obstruction. The cause is exocrine pancreatic insufficiency, impaired electrolyte
transport through the intestinal wall, and abnormal intestinal motility [1].

- Intestinal mucosa obstruction - is the first symptom of CF in about 15% of newborns.
Typical of its symptoms are: failure to give meconium within 48 hours after birth, vomiting,
enlargement of the abdominal circumference. Obstruction can cause intestinal perforation and
meconium peritonitis [1].

- Rectal prolapse - most often in malnourished children donating large amounts of stool

[1].
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- Intussusception - a condition in which part of the intestine bends and slides into the
adjacent fragment of the intestine. A typical symptom is pain and intestinal obstruction [1].

Disorders of the functions of individual organs of the digestive system affect the child's
nutritional status, psychomotor development, level of immunity, the course of
bronchopulmonary disease and the frequency of its exacerbations, length and quality of life of
the child.

The energy demand of children with CF is higher than their healthy peers and amounts to
130-150% of the daily requirement of a healthy person. When assessing the energy needs of a
child with CF, the following should be taken into account: the child's age and sex, general
condition, level of physical activity, periods of intense growth and sexual maturation, co-
morbidities, indicators of the respiratory function, CRP level, absorption and digestion of
nutrients [ 11].

An important element in treating a child with CF is compliance with modified
nutrition principles based on a high-calorie and balanced diet. The goal of dietary treatment is
to prevent malnutrition and help to maintain the child's proper nutritional status,
supplementing deficiencies of vitamins and minerals. The dietary regime begins with the
diagnosis of the disease, i.e. in the neonatal period, and applies throughout the patient's life.

In the neonatal and infant period, the most desirable form of feeding a child is natural
feeding. Mother's milk contains all enzymes and nutrients necessary for the child's
development, antibodies protecting the child against pathogenic microorganisms, unsaturated
fatty acids and facilitates the absorption of nutrients. In children with too low weight gain,
milk replacers, type Milupa Cystilac, are additionally used, which contain a high content of
MCT fats and fat-soluble vitamins (1 ml of milk provides the child with 1 kcal) [8]. In infants
with CF, solid foods are introduced as in healthy peers, i.e. between 4 and 6 months of age.
High-calorie products with a high fat and protein content are recommended for children with
CF. The CF child's menu should include products from all food groups: milk and milk
products, animal protein, fatty marine fish (herring, mackerel, salmon), cereal products,
vegetable oils (linseed oil, rapeseed oil), vegetables and fruit. DHA supplementation at a dose
of 20-40 mg / kg / day for children and 1-2 g / day for adolescents and adults is recommended
[7]. To increase the caloric content of meals served to the child, you can add: mayonnaise,
butter, cream, yellow cheese. If a child with CF has diabetes, then the amount of
carbohydrates consumed must be modified. Fiber plays an important role in the diet of a child
with CF, the lack of which or insufficient supply causes constipation and stomach aches (<10
g / day) [6]. A child with CF should eat main meals at fixed times, in the meantime should eat
snacks.

Absorption disorders, chronic infections and inflammation, and dietary errors can
cause iron deficiency, resulting in weakness, faster fatigue, pale skin, a tendency to infection,
and a worsening of lung function. Systematic monitoring of iron in the blood, intensive
supplementation and increased consumption of iron-rich products is recommended [9].
Periodic monitoring of serum zinc is also recommended. Deficiencies of this element can
inhibit the growth of a child, increase susceptibility to infection, are the cause of taste
disturbances and vision problems. An important element of the CF baby's diet are probiotics,
which shorten the time of food retention in the intestines, restore the natural intestinal
microflora, facilitate digestion, increase the child's immunity, participate in the production of
group B vitamins. In children with CF due to the presence of too thick and sticky secretions in
the discharge pipes, an increased supply of fluids is advisable, in order to liquefy it and make
it easier to evacuate to the outside. A child with CF must take a lot of fluids in hot weather,
during feverish illnesses, during physical exertion, as well as during vomiting and diarrhea
[16].
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In CF, pancreatic secretory dysfunction already occurs in the fetal period, and their
deficiency is demonstrated by: weak weight gain, fat, loose, abundant, fat diarrhea, fetid
stools, abdominal pain and bloating [13]. Therefore, from the first months of the child's life,
supplementation with pancreatic enzyme preparations is necessary. The pancreatic enzyme
preparations are in the form of acid-resistant enteric microgranules, they must be swallowed
whole, not chewed, dissolved or added to the milk bottle. Infants and young children should
be given a spoon with juice or fruit puree. Pancreatic enzyme preparations are given at the
beginning and during all meals containing protein and fats, as well as while eating bars, cakes,
etc. Pancreatic enzyme preparations are not given to non-fat, low-protein, vegetables, fruits
(except avocados) , chewing gums, lollipops, honey, corn chips, juices, coffee, tea, water. The
dose of the preparation is determined by the doctor individually for each child. Appropriate is
one that reduces fat loss with feces, normalizes weight gain, relieves bloating and abdominal
pain [4, 7]. Too small a dose of the preparation is evidenced by: lack or small weight gain,
frequent abundant and smelly stools. In turn, preparations administered in excessive doses are
the cause of constipation, abdominal pain and increase the risk of developing fibrosing
colonopathy. When administering pancreatic enzymes:

- systematically monitor the child's weight,

- systematically determine the concentration of elastase-1 in the stool (the concentration of
elastase-1 <100 mcg / g of stool indicates an abnormal result),

- assess stool fat excretion (excretion> 7 g / day in patients> 10 years of age and> 4-5 g in
children aged 2-10 years indicates an abnormal result) [15].

In children with CF, nutrition diaries, systematically managed by child carers, help in
determining the enzyme dose and estimating the amount and nutritional value of the diet. The
diary should record everything that the child eats during the day, using home measurements
(spoon, glass), note the quantity and quality of stools, vitamins and dietary supplements [13].

In children with CF due to large losses of NaCl through the skin, and thus the risk of
hyponatraemia is supplemented with sodium chloride. This is particularly important in hot
weather, feverish diseases, diarrhea, vomiting, and increased physical activity of the child.
NaCl must be administered as prescribed by the doctor in the form of tablets or table salt in a
wafer [8]. Older children, adolescents and adults are recommended to add food, eat products
rich in NaCl (e.g. chips, salty sticks, cheese) and drink isotonic beverages containing
electrolytes [7].

Absorption disorders are the cause of vitamin deficiencies, mainly fat-soluble (A, D, E, K).
Therefore, it is necessary to periodically monitor their concentration and supplementing their
deficiencies. The correct concentration of fat-soluble vitamins and B-carotene is shown in the
table below.

Tab. I. Desired concentration of fat-soluble vitamins and -carotene in blood serum

Vitamin Desired serum concentration
AND 200-800 meg /1,
D > 30 ng / ml,
E E>54mg/g.
K K <2 ng/ml,
B-carotene 0.4-3.0 mmol / 1,

Source: own study based on: Kowalska M., Mandecka A., Regulska-Ilow B. Nutritional disorders in
cystic fibrosis - nutritional recommendations and dietary supplementation. General Medicine and Health
Sciences, 2017, Volume 23, No. 2, 115-121

The concentration of fat-soluble vitamins in the blood should be determined at least once
a year, and after dose modification after 3-6 months. In the case of a deficiency of water-
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soluble vitamins, their supplementation is recommended in the event of insufficient supply
with the diet [4].

If, despite compliance with dietary recommendations, the child has low weight gain, and
there are symptoms of malnutrition, then it is necessary to make a decision about another form of
nutrition for the child, e.g. through gastrostomy [7]. Children with gastrostomy are cared for by a
home enteral nutrition clinic. The nurse from the counseling center teaches the child / his carers
the principles of preparing and serving meals and liquids, securing drains against falling out,
maintaining their patency and the principles of skin care around gastrostomy, its observation and
prevention of complications. It also monitors the child's weight gain and assesses his psychomotor
development [5].A child with gastrostomy must also take pancreatic enzyme preparations at a
dose determined by the physician. The first dose should be taken before the start of the
infusion, the next after about 3 hours after the start of the infusion, and if the industrial diet is
used halfway.

The need to educate carers of children and children with CF themselves is conditioned by
the complex etiopathogenesis of the disease, the multitude of symptoms, and the progression
of disease changes. Nursing staff play a special role in education. In order for education to
bring the desired results, it should be preceded by a diagnosis of the knowledge and skills of
child guardians in the field of childcare, attitude towards the child and his illness, assessment
of the social and living situation of child guardians. Education should also include the child.
The scope of information provided to the child and the skills taught should be adapted to the
child's age, level of intellectual development, his ability to acquire knowledge and acquire
skills related to self-care, as well as the desire to participate in this process. An important
element of education is the transfer of knowledge about the disease and the principles of its
therapy.

- cystic fibrosis and the principles of its therapy,

- principles of feeding a CF child and the purposefulness of compliance with them,

- the impact of the child's nutritional status on his psychomotor development, immunity level,
bronchopulmonary disease course and frequency of exacerbations, prophylaxis of
complications, length and quality of life of the patient,

- the rules in force when the child receives pancreatic enzyme preparations, objective
indicators indicating the correct selection of the dose of the enzyme given to the child,
symptoms indicating the wrong dose of the enzyme taken by the child, possible complications
and their prevention,

- the rules for composing and methods of preparing meals, calculating their calorific value,

- the advisability and principles of keeping a nutrition diary,

- the need for child carers to report for consultation with a dietitian,

- the need for systematic measurements of the child's body weight, laboratory tests.

In older children, it is necessary to consolidate the desired habits related to the quality and
amount of food intake and pancreatic enzyme preparations.

Conclusions

1. Ciystic fibrosis is a systemic disease and its symptoms affect many organs and systems,
mainly the respiratory and digestive systems, appear at different periods of life, and their
severity is also different.

2. In the course of CF, all organs of the digestive system are affected by the disease process,
and the disorders concern: digestion, absorption and motor activity.

3. An important element of therapy for a child with CF is nutritional management, which
begins with the diagnosis of the disease and lasts throughout the child's life.

4. Adherence to the modified rules of nutrition of a child with CF aims to: ensure weight
gain and maintain it at a level close to normal, prevent malnutrition, improve the child's
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general condition, ensure the proper development of the child's psychomotor movement,
prevent the progression of changes in the respiratory system, support the evacuation of
secretions from the roads tract.
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Abstract

Cystic fibrosis (CF) is a systemic chronic disease that is characterized by chronic
obstructive changes, recurrent respiratory tract infections, and digestive disorders and their
consequences. In CF, digestive tract disorders include three functions: digestion, absorption
and motor activity. Education on the subject of modified nutrition principles and their impact
on the course of the disease, prevention of complications, length and quality of life of the
child is a function of the therapy set.

Key words: cystic fibrosis, modified nutrition rules.

Streszczenie
Mukowiscydoza (CF) jest ogdlnoustrojowa choroba przewlekta, ktora charakteryzuje sie
przewlektymi zmianami obturacyjnymi, nawracajacymi infekcjami drég oddechowych oraz
zaburzeniami procesOw trawienia i ich konsekwencjami. W CF zaburzenia ze strony uktadu
pokarmowego dotycza trzech jego funkcji: trawienia, wchlaniania i motoryki. Edukacja na
temat zmodyfikowanych zasad zywienia i ich wptywu na przebieg choroby, profilaktyke
powiktan, dtugos¢ i jakos¢ zycia dziecka jest waznym elementem terapii.

Stowa kluczowe: mukowiscydoza, zmodyfikowane zasady zywienia.

24



Mukowiscydoza (ang. CF —  cystic  fibrosis,  mucoviscidosis,  dysporia
bronchoenteropancreatica congenita familiaris) jest ,,ogélnoustrojowa chorobg przewlekta
o postepujacym przebiegu, nieuleczalng, skracajaca zycie pacjentow. CF jest najczestsza w
populacji kaukaskiej chorobg genetyczna, dziedziczong w sposob autosomalny recesywny.
CF w pelnoobjawowej postaci charakteryzuje si¢ przewleklymi zmianami obturacyjnymi,
nawracajacymi infekcjami drog oddechowych oraz zaburzeniami procesOw trawienia i ich
konsekwencjami [8]. Zaburzenia ze strony ukladu pokarmowego dotycza: trawienia,
wchlaniania thuszczéw, biatek, weglowodandw 1 motoryki  przewodu pokarmowego.
Problemem jest niewydolno$¢ zewnatrzwydzielnicza trzustki, problemy ze strony watroby i
drog zo6tciowych oraz jelit.
Objawy ze strony przewodu pokarmowego w zaleznosci od ich lokalizacji opisano ponize;j.
1. Trzustka — przyczyna zmian w obrebie trzustki jest zaleganie gestej wydzieliny w
przewodach trzustkowych, w efekcie czego dochodzi do samotrawienia narzadu przez
enzymy, rozwoju stanu zapalnego, sthuszczenia i jej zwtoknienia. Charakterystyczne dla CF
zaburzenia zewnatrzwydzielniczej funkcji trzustki s3 przyczyna niedozywienia, zaburzen
wzrastania, niedoboréw witamin rozpuszczalnych w thuszczach (A, D, E, K). Dziecko z CF
oddaje czesciej, luzniejsze, $liskie, thuszczowe i1 cuchnace stolce. Jezeli procesem stluszczenia
1 zwldknienia objete zostang wyspy trzustkowe wowczas rozwija si¢ nietolerancja glukozy, a
nastepnie cukrzyca [3, 12].
2. Watroba i drogi z6fciowe — zalegajaca w przewodach watrobowych gesta z6t¢ powoduje
ich widknienie, konsekwencja czego moze by¢ marskos¢ watroby. U dzieci z CF stwierdza si¢
hepatomegali¢ (powickszenie watroby), podwyzszenie warto$ci enzymoéw watrobowych
(ALAT, AspAT) w surowicy krwi, insulinoopornos¢. W zaawansowanym stadium choroby
dochodzi do rozwoju niewydolnosci watroby 1 nadci$nienia w ukladzie wrotnym,
nastepstwem czego s3 krwawienia z zylakéw przetyku. U czesci dzieci wystepuja objawy
charakterystyczne dla kamicy zotciowej (dolegliwosci bolowe w prawym podzebrzu, napady
kolki zo6lciowej). Powiklania ze strony watroby s3a niezaleznym czynnikiem przedwczesnej
umieralnos$ci dzieci z CF [10].
3. Refluks zotadkowo-przelykowy — jest problemem ok. 20% noworodkéw i niemowlat
ponizej 6 miesigca zycia. U dzieci starszych refleks zazwyczaj przebiega bezobjawowo [1, 2].
4. Jelita
- Zespot dystalnej niedroznosci smotkowej (DIOS) - objawem sa nawracajace kurczowe bole
brzucha, ktoére nie ustepuja po wyprdznieniu, wymioty, objawy ostrej lub podostrej
niedroznosci jelit. Przyczyng jest zewnatrzwydzielnicza niewydolnos$¢ trzustki, zaburzony
transport elektrolitow przez $ciang jelit, nieprawidlowa motoryka jelit [1].
- Niedrozno$¢ smotkowa jelit — jest pierwszym objawem CF u ok. 15% noworodkow.
Typowe jej objawy, to: nie oddanie przez noworodka smotki w czasie 48 godzin po urodzeniu,
wymioty, powigkszenie obwodu brzucha. Niedrozno$¢ moze by¢ przyczyng perforacji jelita i
smotkowego zapalenia otrzewnej [1].
- Wypadanie odbytnicy — najczesciej u dzieci niedozywionych, oddajacych duze ilosci stolca
[1].
- Wglobienie jelita — stan, w ktorym czgs$¢ jelita si¢ zagina 1 wslizguje w sasiadujacy fragment
jelita. Typowym objawem jest bol 1 niedroznos$¢ jelita [1].

Zaburzenia funkcji poszczegolnych narzadéw uktadu pokarmowego maja wplyw na stan
odzywienia dziecka, jego rozwoj psychoruchowy, poziom odpornosci, przebieg choroby
oskrzelowo-phucnej i czgstosé jej zaostrzen, dtugosc¢ 1 jakos¢ zycia dziecka.

Zapotrzebowanie energetyczne dzieci z CF jest wyzsze niz ich zdrowych rowiesnikow i
wynosi 130-150 % dziennego zapotrzebowania osoby zdrowej. Przy ocenie zapotrzebowania
energetycznego u dziecka z CF nalezy uwzgledni¢: wiek 1 pte¢ dziecka, jego stan ogdlny,
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poziom aktywnosci fizycznej, okresy intensywnego wzrostu i1 dojrzewania plciowego,
choroby wspotistniejace, wskazniki stanu czynnosciowego uktadu oddechowego, poziom
CRP, stopien wchlaniania i strawienia sktadnikéw odzywczych [11].

Waznym elementem w terapii dziecka z CF jest przestrzeganie zmodyfikowanych zasad
zywienia, opartych na wysokokalorycznej i zbilansowanej diecie. Celem leczenia
dietetycznego jest profilaktyka niedozywienia i pomoc w utrzymaniu prawidlowego stanu
odzywienia dziecka, uzupelnianie niedoboréw witamin i sktadnikéw mineralnych. Rezim
dietetyczny rozpoczyna si¢ od momentu rozpoznania choroby, tj. w okresie noworodkowym 1
obowigzuje przez caly okres zycia pacjenta.

W okresie noworodkowym 1 niemowlecym najbardziej pozadang forma zywienia
dziecka jest karmienie naturalne. Mleko matki w swoim sktadzie zawiera wszystkie enzymy i
sktadniki odzywcze konieczne do rozwoju dziecka, przeciwciata chroniace dziecko przed
drobnoustrojami chorobotwoérczymi, nienasycone kwasy thuszczowe oraz ulatwia
przyswajanie skladnikéw odzywczych. U dzieci ze zbyt niskimi przyrostami masy ciata
dodatkowo stosuje si¢ preparaty mlekozastepcze, typu Milupa Cystilac, ktére w swoim
sktadzie zawieraja duza zawarto$¢ ttuszczy MCT 1 witamin rozpuszczalnych w tluszezach (1
ml mleka dostarcza dziecku 1 kcal) [8]. U niemowlat z CF pokarmy state wprowadza si¢ tak
jak u zdrowych rowiesnikow, tj. miedzy 4 a 6 miesigcem zycia dziecka. Dla dzieci z CF
zalecane s3 produkty wysokokaloryczne, z duza zawartoscig thuszczy i biatka. W jadlospisie
dziecka z CF powinny znajdowac si¢ produkty ze wszystkich grup spozywczych: mleko 1 jego
przetwory, biatko pochodzenia zwierzecego, tluste ryby morskie ($ledz, makrela, losos),
produkty zbozowe, oleje roslinne (olej Iniany, rzepakowy), warzywa i owoce. Zaleca si¢
suplementacje kwasem DHA, w dawce 2040 mg/kg m.c./dobe dla dzieci oraz 1-2 g/dobe dla
mtodziezy i dorostych [7]. Celem zwigkszenia kalorycznosci podawanych dziecku positkéw
mozna dodawa¢ do nich: majonez, masto, $mietane, z6lty ser. W przypadku jesli dziecko z
CF ma cukrzyce wowczas konieczna jest modyfikacja ilo$ci spozywanych weglowodandw.
W diecie dziecka z CF wazng role odgrywa blonnik, ktorego brak lub zbyt niska podaz jest
przyczyng zapar¢ i bolow brzucha (<10 g/ dobe) [6]. Dziecko z CF powinno spozywac positki
gtéwne o stalych, w miedzy czasie powinno spozywac przekaski.

Zaburzenia wchtaniania, przewlekte zakazenia i stany zapalne oraz btedy dietetyczne
moga by¢ przyczyna niedoboru zelaza, efektem czego jest oslabienie, szybsze meczenie sig,
blado$¢ powtok skornych, sktonno$¢ do infekeji, a takze pogorszenie funkeji pluc. Zaleca si¢
systematyczne monitorowanie st¢zenia zelaza we krwi, intensywng suplementacje i
zwigkszone spozycie produktow bogatych w zelazo [9]. Zalecana jest tez okresowa kontrola
stezenia cynku w surowicy krwi. Niedobory tego pierwiastka moga zahamowaé wzrastanie
dziecka, zwigkszaja podatno$¢ na infekcje, sa przyczyng zaburzeh w odczuwaniu smakow 1
probleméw ze wzrokiem. Waznym elementem diety dziecka z CF sa probiotyki, ktore
skracaja czas zalegania pokarmdéw w jelitach, przywracaja naturalng mikroflore jelitowa,
utatwiajg trawienie, podnosza odpornos¢ dziecka, uczestnicza w produkcji witamin z grupy B.
U dzieci z CF ze wzgledu na zaleganie zbyt gestej 1 lepkiej wydzieliny w przewodach
wyprowadzajacych wskazana jest zwickszona podaz pltynow, celem jej uplynnienia i
tatwiejszej ewakuacji na zewnatrz. Dziecko z CF musi przyjmowa¢ duza ilo$¢ plynow
podczas upatdéw, w czasie chordb przebiegajacych z goraczka, podczas wysitku fizycznego, a
takze w czasie wymiotow i biegunki [16].

W CF zaburzenia funkcji wydzielniczej trzustki wystepuja juz w okresie ptodowym, a o
ich niedoborze $wiadczg: stabe przyrosty masy ciala, biegunki tluszczowe, luzne, obfite,
tluszczowe, cuchngce stolce, bole i wzdecia brzucha [13]. Z tego tez wzgledu od pierwszych
miesiecy zycia dziecka konieczna jest suplementacja preparatami enzymatycznymi trzustki.
Preparaty enzymatyczne trzustki maja forme¢ kwasoodpornych mikrogranulek dojelitowych,
muszg by¢ polykane w calosci, nie moga by¢ rozgryzane, rozpuszczane ani dodawane do
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butelki z mlekiem. Niemowletom i matym dzieciom nalezy je podawac tyzeczka z sokiem lub
przecierem owocowym. Preparaty enzymatyczne trzustki podaje si¢ na poczatku i w trakcie
wszystkich positkéw zawierajacych w swoim skladzie biatko 1 tluszcze, a takze w czasie
spozywania batondw, ciastek, itp. Preparatow enzymatycznych trzustki nie podaje si¢ do
produktéw bezttuszczowych, niskobiatkowych, warzyw, owocéw (za wyjatkiem awokado),
gum do zucia, lizakéw, miodu, chrupek kukurydzianych, sokéw, kawy, herbaty, wody.
Dawka preparatu jest ustalana przez lekarza indywidualnie dla kazdego dziecka. Za
odpowiednig przyjmuje si¢ taka, ktora niweluje utrate thuszczu z katem, normalizuje przyrost
masy ciata, tagodzi wzdgcia i1 bole brzucha [4, 7]. O zbyt malej dawce preparatu $wiadcza:
brak lub mate przyrosty masy ciata, czeste obfite i cuchngce stolce. Z kolei preparaty
podawane w zbyt duzych dawkach sa przyczyna zaparé¢, bolow brzucha i zwigkszaja ryzyko
rozwoju kolonopatii wtokniejacej. Przy podawaniu enzymow trzustkowych nalezy:

- systematycznie kontrolowa¢ mase ciata dziecka,

- systematycznie oznacza¢ stezenie elastazy-1 w stolcu (stgzenie elastazy-1 < 100 mcg/g
stolca wskazuje na wynik nieprawidtowy),

- ocenia¢ wydalanie thuszczow w stolcu (wydalanie > 7 g/dobe u pacjentow > 10 roku zycia i
> 4-5 gu dzieci w wieku 2—10 lat wskazuje na wynik nieprawidlowy) [15].

U dzieci z CF w ustaleniu dawki enzymow oraz oszacowania ilo$ci i warto$ci odzywczej
diety pomocng role odgrywaja systematycznie prowadzone przez opiekunow dzieci
dzienniczki zywieniowe. W dzienniczku nalezy zapisywaé wszystko to, co dziecko zjada w
ciggu doby, postugujac si¢ miarami domowymi (tyzka, szklanka), odnotowywac ilo$¢ 1 jakos¢
oddawanych stolcow, przyjmowanych witamin i suplementow diety [13].

U dzieci z CF ze wzgledu na duze straty NaCl przez skorg, a przez to ryzyko wystapienia
hiponatremii rekomendowana jest suplementacja chlorkiem sodu. Jest to szczeg6lnie istotne
w okresie upatow, chordb przebiegajacych z goraczka, w czasie biegunki, podczas wymiotow,
zwigkszonej aktywnosci fizycznej dziecka. NaCl musi by¢ podawany zgodnie z zaleceniami
lekarza w postaci tabletek lub soli kuchennej w optatku [8]. Starszym dzieciom, mtodziezy 1
dorostym zaleca si¢ dosalanie potraw, spozywanie produktow bogatych w NaCl (np. chipsy,
stone paluszki, ser zotty) oraz picie napojow izotonicznych zawierajacych elektrolity [7].

Zaburzenia wchianiania sg przyczyna niedoboréw witamin, gtownie rozpuszczalnych w
thuszczach (A, D, E, K). Stad tez konieczne jest okresowe monitorowanie ich stezenia
1 uzupetnianie ich niedoboréw. Prawidlowe stezenie witamin rozpuszczalnych w tluszczach i
B-karotenu obrazuje ponizsza tabela.

Tab. I Pozadane st¢zenie w surowicy krwi witamin rozpuszczalnych w tluszczach 1 f-
karotenu

Witamina Pozadane st¢zenie w surowicy
krwi
A 200—800 mcg/l,
D > 30 ng/ml,
E E > 5.4 mg/g.
K K <2 ng/ml,
B-karoten 0,4-3,0 mmol/l,

Zrédlo: opracowanie wlasne na podstawie: Kowalska M., Mandecka A., Regulska-Ilow B. Zaburzenia
stanu odzywienia w mukowiscydozie — zalecenia Zywieniowe i suplementacja diety. Medycyna Ogolna i Nauki o
Zdrowiu, 2017, Tom 23, Nr 2, 115121

Stezenie witamin rozpuszczalnych w ttuszczach we krwi powinno by¢ oznaczane nie rzadziej
niz raz do roku, a po modyfikacji dawki po 3—6 miesigcach. W przypadku niedoboru witamin
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rozpuszczalnych w wodzie suplementacja ich jest zalecana w przypadku niedostatecznej ich
podazy wraz z dieta [4].

Jesli mimo przestrzegania zalecen dietetycznych dziecko ma niskie przyrosty masy ciata,
wystepuja objawy niedozywienia konieczne jest wowczas podjecie decyzji co do innej formy
zywienia dziecka, np. poprzez gastrostomi¢ [7]. Dzieci z gastrostomia pozostaja pod opieka
poradni prowadzacej domowe zywienie dojelitowe. Pielegniarka z poradni uczy dziecko/ jego
opiekundéw zasad przygotowywania i podawania positkow 1 ptynow, zabezpieczenia drenow
przed wypadnigciem, utrzymania ich droznos$ci oraz zasad pielggnacji skory wokot
gastrostomii, jej obserwacji 1 profilaktyki powiktan. Monitoruje takze przyrosty masy ciala
dziecka 1 ocenia jego rozwdj psychoruchowy [5]. Dziecko z gastrostomig takze musi
przyjmowaé preparaty enzymatyczne trzustki w dawce okreslonej przez lekarza. Pierwsza
dawke nalezy przyjac¢ przed rozpoczeciem wlewu, kolejng po uptywie ok. 3 godzin od jego
rozpoczecia, a w przypadku stosowania diety przemystowej w potowie wlewu.

Konieczno$¢ edukacji opiekunéw dzieci jak i samych dzieci z CF uwarunkowana jest
ztozong etiopatogeneza choroby, mnogoscia objawow, progresja zmian chorobowych. W
edukacji szczeg6lng role odgrywa personel pielegniarski. Aby edukacja przyniosta pozadane
efekty powinna by¢ poprzedzong diagnoza wiedzy i1 umiej¢tnosci opiekundéw dzieci w
zakresie sprawowania opieki nad dzieckiem, postawa wobec dziecka i jego choroby, oceng
sytuacji socjalno-bytowej opiekunéw dziecka. Edukacja nalezy objaé takze dziecko. Zakres
informacji przekazywanych dziecku i nauczanych umiejetnosci nalezy dostosowaé do wieku,
poziomu rozwoju intelektualnego dziecka, jego zdolnosci do przyswajania wiedzy i
nabywania umiejetnosci zwigzanych z samoopieka, a takze chgci uczestniczenia w tym
procesie. Waznym elementem edukacji jest przekazanie wiedzy na temat choroby i zasad jej
terapii. Bioragc pod uwage wystepujace u dzieci z CF zaburzenia trawienia, wchianiania i
motoryki przewodu pokarmowego, a takze objawy ze strony przewodu pokarmowego w
ramach edukacji nalezy przekaza¢ informacje na temat:

- mukowiscydozy i zasad jej terapili,
- zasad zywienia dziecka z CF i celowosci ich przestrzegania,
- wplywu stanu odzywienia dziecka na jego rozwoj psychoruchowy, poziom odpornosci,
przebieg choroby oskrzelowo-ptucnej i czestos¢ jej zaostrzen, profilaktyke powiktan, dhugosé
1 jakos$¢ zycia pacjenta,
- zasad obowigzujacych podczas przyjmowania przez dziecko preparatow enzymatycznych
trzustki, obiektywnych wskaznikow $wiadczacych o prawidlowym dobraniu dawki enzymu
podawanej dziecku, objawoéw wskazujacych na niewlasciwg dawke enzymu przyjmowanego
przez dziecko, mozliwych powiktan i ich profilaktyki,
- zasad komponowania i sposoboéw przygotowywania positkow, wyliczania ich wartosci
kaloryczne;,
- celowosci 1 zasad prowadzenia dzienniczka zywieniowego,
- konieczno$ci zglaszania si¢ opiekunow dziecka na konsultacje z dietetykiem,
- koniecznos$ci systematycznych pomiaréw wagi ciata dziecka, wykonywania badan
laboratoryjnych.

U starszych dzieci konieczne jest utrwalanie pozadanych nawykoéw zwigzanych z jakoscia
1 1loscig przyjmowanych pokarméw oraz preparatow enzymatycznych trzustki.

Whioski:
1. Mukowiscydoza jest chorobg ogdlnoustrojowa, a jej objawy dotycza wielu narzadoéw i

uktadoéw, glownie uktadu oddechowego i pokarmowego, pojawiajg si¢ w rdznych
okresach zycia, rozne jest tez ich nasilenie.
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2. W przebiegu CF procesem chorobowym objete sa wszystkie narzady ukladu
pokarmowego, a zaburzenia dotyczg: trawienia, wchtaniania i motoryki.

3. Waznym elementem terapii dziecka z CF jest postgpowanie zywieniowe, ktore
rozpoczyna si¢ od momentu rozpoznania choroby i trwa przez caty okres zycia dziecka.

4. Przestrzeganie zmodyfikowanych zasad Zywienia dziecka z CF ma na celu: zapewnienie
przyrostow masy ciala i utrzymanie jej na poziomie zblizonym do normy, zapobieganie
niedozywieniu, poprawe¢ stanu ogélnego dziecka, zapewnienie prawidlowego rozwoju
psychoruchowego dziecka, zapobieganie progresji zmian w uktadzie oddechowym,
wspomaganie ewakuacji wydzieliny z drog oddechowych.
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