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W RAMACH WSTEPU... TROCHE HISTORII

Mukowiscydoza (ang. Cystic Fibrosis - CF) jest chorobg wielouktadows i zostata
odkryta w latach 30. XX wieku [1]. Dorothy Andersen, ktéra jako pierwsza na-
zwata chorobe ,zwtdknieniem torbielowatym trzustki”, zaobserwowata takze,
ze moze by¢ ona spowodowana niedoborem witaminy A [2]. W tym czasie prze-
widywana dtugosc zycia wynosita okoto szes$ciu miesiecy. Gtéwnga cechg charak-
terystyczna choroby byty objawy ztego wchtaniania i niedozywienie. Zalecano
wtedy diete niskottuszczowg z suplementacjg witaminy A. Nastepnie w latach
60. XX w. popularna byta dieta sktadajaca sie z hydrolizatu biatek z surowicy
wotowej, polimerdéw glukozy i $redniotaricuchowych kwaséw ttuszczowych [3].
Innymi stowy, positki w gtéwniej mierze sktadaty sie z przygotowanej z prosz-
ku mieszanki zawierajgcej wymienione sktadniki. Znaczaca poprawa stanu od-
zywienia skutkujgca wydtuzeniem zycia nastgpita w latach 70. XX w. W o$rod-
ku leczenia mukowiscydozy w Toronto w Kanadzie zalecono diete o wysokiej
zawartosci ttuszczéw nasyconych i przyjmowanie do 100 tabletek enzyméw
trzustkowych dziennie®[4]. W 1988 r. opublikowana zostata przetomowa praca,
podkreslajgca pozytywny wptyw diety wysokottuszczowej na poprawe stanu
odzywienia i dtugosé przezycia [5]. Poczatek lat 80. ubiegtego wieku to takze po-
jawienie sie kwasoodpornych enzymoéw trzustkowych?. Poprawito to znaczaco
wchtanianie ttuszczu, a w konsekwencji stan odzywienia [6]. Od tego czasu naj-
czesciej zalecang strategig zywieniowa u chorych na mukowiscydoze jest dieta
wysokokaloryczna i wysokottuszczowa [7].

W ciagu ostatnich szesciu dekad zaobserwowano niezwyktg poprawe
wynikéw zdrowotnych u oséb chorych na mukowiscydoze. Wptyneto na to
wiele czynnikéw, m.in. kompleksowa, wielodyscyplinarna opieka, odpowiednie
leczenie uktadu oddechowego i postepowanie zywieniowe [8]. Jednym z gtow-
nych czynnikéw postepu byto takze wprowadzenie badan przesiewowych no-
worodkéw z mozliwoscig wczesnego rozpoczecia leczenia, co pozwolito za-
pobiec przedwczesnemu pogorszeniu funkcjonowania uktadu oddechowego
i stanu odzywienia [9]. Obecnie w catej Polsce od 2009 r. wprowadzony jest
przesiew noworodkowy w kierunku mukowiscydozy. Umozliwia to wczesne
witaczenie leczenia zywieniowego, ktdre przeciwdziata ciezkiemu niedozywie-

' Dostepne w tamtym czasie enzymy trzustkowe miaty inng forme i nie byty w postaci
kwasoodpornych granulek.
2 Forma, jaka jest obecnie stosowana.
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niu [10]. Nie oznacza to jednak, ze niedozywienie juz w ogdle nie wystepuje
wsrod chorych na mukowiscydoze, ale jest mniej czestym zjawiskiem.

Jaki ma by¢ stan odzywienia w mukowiscydozie?

Ocena stanu odzywienia jest niezbednym narzedziem dla ustalenia odpowied-
niego postepowania zywieniowego. Najprostszg i najszybszag metodg oceny
stanu odzywienia sg pomiary masy i dtugosci lub wysokosci ciata. Dla chorych
na mukowiscydoze korzystny wptyw na funkcje ptuc i przebieg choroby ma
utrzymanie proporcji masy ciata do wysokosci na poziomie =50 centyla (do 2.
roku zycia) oraz BMI =250 centyla (u dzieci od 2. do 18. roku zycia). Dla dorostych
rekomendowane sa wartosci BMI >22 kg/m? dla kobiet oraz BMI >23 kg/m?
dla mezczyzn. Pozostate kategorie stanu odzywienia zestawiono w aneksie 1.
Osiggniecie wskazanych wartosci nie zawsze jest mozliwe u kazdego pacjenta,
réwniez ze wzgledu na predyspozycje genetyczne. W celu monitorowania sta-
nu odzywienia, szczegdlnie w grupie pediatrycznej, zaleca sie wiec nanoszenie
dokonanych na wizycie pomiaréw antropometrycznych na aktualne siatki cen-
tylowe i $ledzenie dtugofalowego rozwoju. U starszych dzieci i oséb dorostych
bezttuszczowa masa ciata i zawartos¢ mineratéw kosci sg bardziej wrazliwymi
wskaznikami deficytéw w stanie odzywienia niz jedynie BMI. Wyzsza zawartos¢
tkanki ttuszczowej (a obnizona tkanki miesniowej) wptywa na gorszy przebieg
choroby. Wskazana jest wiec regularna ocena sktadu ciata za pomoca narzedzi
dostepnych w danym osrodku leczenia mukowiscydozy, np. za pomocg impe-
dancji bioelektrycznej (ang. bioelectrical impedance analysis - BIA) [11].

DOSTEP DO NOWYCH LEKOW PRZYCZYNOWYCH

Dalszym etapem postepu w leczeniu mukowiscydozy i jednoczesnie ogrom-
nym przetomem byto pojawienie sie lekéw przyczynowych - modulatoréw
biatka CFTR. Jako pierwszy w 2012 r. zostat zatwierdzony przez Amerykan-
ska Agencje ds. Zywnosci i Lekéw (ang. Food and Drug Administration - FDA)
iwakaftor (Kalydeco), dzieki czemu posiada on najwiecej badan naukowych
dotyczacych efektywnosci i skutecznosci. Poniewaz leki przyczynowe sa
przeznaczone dla okreslonych typdéw mutacji, nalezy zawsze wyniki ich badan
interpretowac odnosnie do specyficznego genotypu [12]. W Polsce od mar-
ca 2022 r. leki przyczynowe sg refundowane w ramach programu lekowego.
Szczegbdtowe ich zestawienie wraz z wiekiem, od ktérego mozna je stosowag,
przedstawiono w tabeli 1[13].

Szczegdlne znaczenie kliniczne ma terapia wysokoefektywnymi modu-
latorami CFTR (ang. highly effective modulator therapy - HEMT), do ktérych
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nalezg Kalydeco oraz Kaftrio (eleksakaftor/tezakaftor/iwakaftor). W Polsce
refundacja leku Kalydeco jest dostepna dla pacjentéw z mutacjami bramkuja-
cymi w przynajmniej jednym allelu genu CFTR oraz leku Kaftrio dla pacjentéw
homozygotycznych pod wzgledem mutacji F508del genu CFTR (czyli posia-
dajacych dwie mutacje F508del) lub dla pacjentéw heterozygotycznych pod
wzgledem mutacji F508del z mutacjg o minimalnej wartosci funkcji (MF) genu
CFTR[12].

Tabela 1. Modulatory biatka CFTR objete refundacjg w Polsce (w ramach pro-
gramu lekowego) [13].

Nazwa leku Wiek pacjenta

KALYDECO
iwakaftor

ORKAMBI
lumakaftor z iwakaftorem

SYMKEVI
tezakaftor/iwakaftor w skojarzeniu co najmniej 6 lat
z iwakaftorem

KAFTRIO
eleksakaftor/ tezakaftor /iwakaftor co najmniej 12 lat
z iwakaftorem

12 miesiecy i starsi

co najmniej 2 lata

NOWE WYZWANIA ZYWIENIOWE

Interwencja dietetyczna jest kluczowym elementem opieki od momentu po-
stawienia diagnozy dotyczacej mukowiscydozy. Chociaz korzysci ptynace
z wysokoenergetycznej, wysokottuszczowej diety dla stanu odzywienia i dtu-
gosci przezycia chorych na mukowiscydoze sg niepodwazalne, to dtugotermi-
nowe powiktania zwigzane z odzywianiem staja sie coraz wazniejsze, aczkol-
wiek pozostaja niesprecyzowane [14].

Z pewnoscia to, co ulegto zmianie na przestrzeni lat, to trend w stanie odzy-
wienia. Wedtug rejestru pacjentéw Amerykanskiej Fundacji Mukowiscydozy
z2020r. w ciggu ostatnich 20 lat zmniejszyt sie odsetek osdb dorostych niedo-
zywionych (BMI<18,5) z 16,2% do 4,3%. Natomiast wzrost odsetek dorostych
z nadwagg lub otytosciag z 14,3% do 37%. Nadwaga i otytosé nie dotycza tez
jedynie chorych z wydolng trzustka, ale takze tych z niewydolnoscig zewna-
trzwydzielniczg [15].

Poradnik dla rodzicow i chorych na mukowiscydoze



Trend zwigzany ze zwiekszajaca sie masg ciata pojawit sie jeszcze przed
wiaczeniem leczenia przyczynowego. Dane naukowe przedstawiajg rozne
zakresy czestosci wystepowania, ktore dla nadwagi wynosza od 6 do 25,6%,
aw przypadku otytosci 1-9,9% pacjentéw [16].

Bez watpienia dtugoletnie zalecenia zywieniowe typowe dla mukowiscydo-
zy moga miec¢ wptyw na taki stan rzeczy. Z drugiej strony réwniez obserwo-
wany jest Swiatowy trend w rosnacej liczbie oséb z nadwagg i otytoscig wsréd
zdrowej populacji [17].

Dlaczego potrzebne s3 zmiany w diecie?

Do niedawna jakos$¢ diety i jej wptyw na konsekwencje zdrowotne nie byty
rozwazane. Ponizej znajduje sie podsumowanie danych naukowych pokazuja-
ce jednak potrzebe zmian zywieniowych:

e Codzienna dieta dzieci i mtodziezy z mukowiscydozg (6-13 lat) sktadata sie
ze znacznie wiekszego odsetka pokarmow i napojow, ktore byty kaloryczne,
ale bez wartosciowych sktadnikéw odzywczych, w poréwnaniu do diety oséb
zdrowych z grupy kontrolnej dobranych pod wzgledem wieku i ptci [18].

e Profil sktadnikéw odzywczych byt nieoptymalny w grupie pediatrycznej
(w wieku od 2. do 18. lat), szczegdlnie w odniesieniu do nadmiernego spo-
zycia cukru i nasyconych kwaséw ttuszczowych. Wynikato to gtéwnie z wy-
sokiego spozycia przetworzonej zywnosci, miesa i nabiatu oraz niskiego
spozycia ryb, orzechéw i roslin straczkowych [19].

e Drzieci i mtodziez (Srednia wieku 11-12 lat) osiggnety optymalny stan od-
Zywienia oraz spetnity zalecenia dotyczace spozycia energii i ttuszczu, ale
przekraczaty spozycie produktéw bedacych Zrédtem nasyconych kwaséw
ttuszczowych. Dodatkowo obserwowano niskie spozycie weglowodanéw
i btonnika [20].

e Dorosli z mukowiscydozg spozywali wiecej produktéow przetworzonych
z ,dodanym” cukrem i bogatych w kwasy ttuszczowe trans w poréwnaniu
do grupy kontrolnej (zdrowi ochotnicy). Wptyneto to na wyzszg ilos¢ tkanki
ttuszczowej w obrebie narzadéw wewnetrznych oraz podwyzszone steze-
nie glukozy na czczo [21].

e Dorosli pacjenci z nadwagg mieli wyzsze stezenie tzw. ,ztego” cholesterolu
LDL i tréjglicerydow [22].

e U dorostych pacjentéw z nadwaga lub otytoscia (BMI225-27 kg/m?) pomi-
mo lepszej funkcji ptuc odnotowano wyzsze cisnienie krwi, cholesterol cat-
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kowity i LDL, zwiekszone wydzielanie insuliny, czyli czynniki, ktore wpty-
waja niekorzystnie m.in. na choroby uktadu krazenia [23, 24].

DO 2APAMIETANIA

Jakos¢ diety zarowno wsrod dzieci, jak i dorostych jest nieodpowiednia
2e wzgledu na nadmierne spozycie wysokoprzetworzonych positkow

(takich jak m.in. fast food, stodycze, stodzone napoje), co w konse-
kwencji moze prowadzi¢ do nadwagi, otytosci i dalszych dodatkowych
komplikacji 2 nich wynikajgcych.

WPLYW MODULATOROW BIALKA CFTR NA ASPEKTY
ZYWIENIOWE

Modulatory biatka CFTR znaczaco wptywaja na przebieg choroby. W bada-
niach klinicznych i obserwacyjnych u chorych na mukowiscydoze stosujg-
cych leczenie przyczynowe obserwowano poprawe funkcji ptuc, jakosci zycia,
zmniejszenie czestosci zaostrzen, obnizenie stezenia chlorkéw w pocie oraz
poprawe stanu odzywienia, jednakze zakres tych zmian zalezny jest od ro-
dzaju stosowanego leku. Podkresla sie, ze modulatory biatka CFTR wykazuja
najwieksza korzysc terapeutyczng, jesli terapie rozpocznie sie odpowiednio
wczesnie u pacjentéw bez zaawansowanej choroby ptuc [25].

Jakie zmiany zachodza w stanie odzywienia?

Jak wspomniano wczesniej, obecnie najwiecej danych dotyczacych wptywu
modulatoréw na stan odzywienia dotyczy iwakaftoru (Kalydeco) ze wzgledu na
najdtuzszy czas stosowania go u pacjentéw. W tabeli 2 podsumowano wptyw
wysokoefektywnych modulatoréw na aspekty zywieniowe i uktad pokarmowy.

Tabela 2. Podsumowanie wptywu wysokoefektywnych modulatoréw biatka
CFTR na stan odzywienia i uktad pokarmowy [26] wraz z modyfikacjami
wtasnymi

Oceniana zmienna Kalydeco Kaftrio

Masa ciata przyrost przyrost

przyrost w mtodszych gru-

e do ustalenia

Wysokosc¢ ciata

BMI przyrost przyrost

Poradnik dla rodzicow i chorych na mukowiscydoze 7



Oceniana zmienna Kalydeco Kaftrio
Tkanka ttuszczowa przyrost do ustalenia
Bezttuszczowa masaciata | przyrost lub bez zmian do ustalenia

do ustalenia, wedtug opisu
Choroby watroby przypadkéw zmniejszenie do ustalenia
sttuszczenia watroby
. . wzrost stezenia elastazy-1
Niewydolnos$¢ zewnatrz- . .
L . w mtodszych grupach wie- | do ustalenia
wydzielnicza trzustki
kowych
Woydatki energetyczne spadek do ustalenia
zmiany we florze jelitowej
Mikrobiom jelitowy Raiezagigigs7 enia kal- do ustalenia
protektyny (markera stanu
zapalnego jelit)
poprawa gli-

Zaburzenia tolerancji
glukozy

poprawa tolerancji glukozy
u pacjentow z cukrzycg

w przebiegu mukowiscy-
dozy

kemii, gtéwnie
u pacjentow

z cukrzyca

w przebiegu

mukowiscydozy

Jak przedstawiono w powyzszej tabeli, w przypadku Kaftrio szereg czynni-
kow jest jeszcze niepoznanych i wymaga dalszych badan i obserwaciji.

W najnowszym badaniu klinicznym BMI ulegto znacznej poprawie u 487
pacjentéw powyzej 12. roku zycia leczonych Kaftrio.

Na podstawie doniesien konferencyjnych, dotyczacych mniejszej liczby
pacjentéw, obserwowano réwniez przyrost masy ciata, srednio od okoto 2 do
5 kg w ciggu 3-6 miesiecy. Zmniejszat sie odsetek chorych niedozywionych,
ale tez wzrosta liczba tych z nadwagg badz otytoscia. Przyrosty w masie ciata
dotyczyty zwiekszenia bardziej tkanki ttuszczowej niz miesniowej. Jednakze
nie jest to sytuacja, ktéra dotyczy wszystkich chorych. Czesé pacjentow (nie-
wielki odsetek) nie uzyskiwata przyrostéow masy ciata, a nawet nastepowat jej
spadek [28, 29].

Nowe oblicze zywienia w mukowiscydozie



DO 2APAMIETANIA

Dotychczasowe wyniki sugerujg potrzebe dopasowania zalecer diete-
tycznych do stanu odzywienia. 2jawisko nadwagi i otytosci do tej pory
nie dotycayto wielu chorych.

2apobieganie nadwadze i otytosci powinno stac sie rutynowq czesciq

programu postepowania 2ywieniowego u chorych na mukowiscydoze.

Wymagana jest wiec ponowna edukacja na temat nowych potrzeb
energetycanych | wsparcia w zmianie ustalonych 2achoways zywienio-
wych u tych chorych, ktdrzy doswiadczajq nadmiernych prayrostow
masy ciata.

Co z suplementacja enzymatyczna?

Obecnie nie ma wskazan do zmniejszenia lub zaprzestania suplementacji
enzymatycznej w momencie wtaczenia leczenia modulatorami biatka CFTR.
Wozrost stezenia elastazy-1 obserwuje sie gtéwnie u najmtodszych dzieci
(w wieku 12-24 miesiecy) leczonych iwakaforem [30]. Wéréd dorostych sto-
sujacych ten sam lek nie obserwowano klinicznie znacznej zmiany [31]. W gru-
pie pediatrycznej zanotowano natomiast pojedyncze przypadki, u ktérych
niewydolna trzustka zmienita sie w wydolng, nawet po 2, 4 lub 7 latach stoso-
wania iwakaftoru, co wigzato sie z odstawieniem suplementacji enzymatycz-
nej. W innych przypadkach zmniejszano tylko dawki enzymdw [32]. Redukcja
dawki enzyméw byta odnotowywana réwniez wsrdd nielicznych dorostych
stosujgcych Kaftrio, ale byty tez osoby, u ktérych konieczne byto wtaczenie
suplementac;ji [33].

Stosowanie Kaftrio wptywato takze na poprawe objawédw ze strony uktadu
pokarmowego. Na podstawie analizy specjalnie opracowanego kwestionariu-
sza, pacjenci w wieku od 12. do 62. lat deklarowali zmniejszenie béléw brzu-
cha, czestosci wyprdznien, symptomow refluksu zotgdkowo-przetykowego,
poprawe apetytu oraz jakosci zycia [34].

Nalezy takze miec na uwadze, ze jednym z objawdw niepozadanych lecze-
nia modulatorami biatka CFTR moze by¢ biegunka [35], ktéra towarzyszy tak-
ze niedopasowanej suplementacji enzymatyczne;j.

Poradnik dla rodzicow i chorych na mukowiscydoze 9



DO 2APAMIETANIA

Bardziej czujna obserwacja wtasna pacjenta (ilos¢ lub jakosé wypréz-
nien, béle brzucha) oraz monitorowanie stezenia elastazy-1 mogq uta-
twic¢ decyzje kliniczne dotyczgce dawkowania enzymiw trzustkowych
u 0sob stosujgcych modulatory biatka CFTR.

Obecnie brak jest wytycznych, ktore wskazywatyby na koniecz-
nos$¢ modyfikacji dawek enzymow podczas rozpoczecia leczenia przy-
czynowego.

Samodzielne 2mniejszanie lub odstawianie enzymow moze zaburzac
ocene ewentualnych objawdw niepozqdanych leczenia (np. biegunki).

Czy potrzebna jest modyfikacja witamin?

Suplementacja witaminami rozpuszczalnymi w ttuszczach w czasie le-
czenia modulatorami biatka CFTR jest zagadnieniem o znikomej liczbie
badan. U chorych leczonych Orkambi przez jeden rok wzrastato stezenie
witaminy A. Zaobserwowano natomiast niewielki spadek w stezeniu wi-
taminy E [36]. Za wysokie stezenie witaminy A odnotowano u chorych le-
czonych Kaftrio, cho¢ nie byty to liczne przypadki [37, 38, 39]. Natomiast
poziom stezenia witaminy D po roku leczenia Kaftrio ulegt niewielkiej
poprawie [40].

DO 2APAMIETANIA

Kontrola stezenia witamin podczas leczenia modulatorami moze byc
niezbedna w celu ustalenia prawidtowej suplementacji.

Dawkowanie moze ulec 2mianie, a szczeqdlng uwage nalezy 2wrdcié
na witamine A.

Przed oznaczeniem stezenia warto przekazaé specjaliscie rzetel-
nq informacje o dotychczasowej suplementacji (czy byta regularna)
w celu podjecia najlepszych decyzji klinicznych (np. 2eby niepotrzebnie
nie modyfikowaé dawki, jezeli witaminy nie byty prayjmowane).

10
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Co z suplementacja chlorkiem sodu?

Aktualnie brak jest jakichkolwiek doniesien czy badan w sprawie ewentualnej
potrzeby modyfikacji suplementacji chlorkiem podczas leczenia modulatora-
mi biatka CFTR. W praktyce klinicznej rozsagdne moze by¢ ograniczenie sto-
nych przekasek w ramach poprawy jakosci diety (zob. nizej).

Jak prawidtowo przyjmowad leki przyczynowe?

Skutecznos¢ leczenia zalezy takze od prawidtowego przyjmowania lekéw.
Zgodnie z informacja producenta [41] leki przyczynowe trzeba przyjmowac
wedtug ponizszych zasad:

e Tabletki nalezy potyka¢ w catosci (chyba, ze lek jest postaci granulatu)
2 razy dziennie co 12 godzin.

e Tabletek nie nalezy zué, kruszy¢ ani dzieli¢ przed potknieciem, poniewaz
obecnie nie ma dostepnych danych klinicznych uzasadniajgcych inne meto-
dy podawania.

e Lekinalezy przyjmowac z positkiem zawierajacym ttuszcz.
Nie jest doktadnie okreslona ilo$¢ ttuszczu konieczna do spozycia.

W praktyce klinicznej stosowana jest podaz produktéw zawierajgcych oko-
to 10 gramoéw ttuszczu, ich dobor zalezy od preferencji i stanu odzywienia pa-
cjenta.

Przyktadowe produkty zawierajace od 10 do 13 g ttuszczu:
e Y% awokado,

e 20 gramow orzechéw wtoskich,

e 15 gramow masta,

e 3tyzeczki hummusu,

e 140 gramow jogurtu greckiego,

e 40 gramow sera z6ttego petnottustego,

e 2jajagotowane,

e doustny preparat odzywczy (jezeli jest wskazany i zalecony przez specjali-
ste), np. Nutridrink (125 ml), Fortimel Max (130 ml).

Poradnik dla rodzicow i chorych na mukowiscydoze :]_ 1



Pacjenci stosujacy zywienie enteralne powinni spozy¢ dodatkowy positek
zawierajacy ttuszcz podczas przyjmowania modulatoréw.

Trzeba unika¢ pokarméw i napojow, ktére moga obnizyc skutecznosé badz
zwiekszy¢ toksycznosdé lekéw, zawierajacych m.in.:

e grejpfruty,
e gorzkie lub kwasne pomarancze
oraz

e nie stosowac ziela dziurawca [42].

ZMIANA TRENDU W DIECIE

Na modyfikacje w codziennej diecie chorych na mukowiscydoze wptyw
ma nie tylko postep w leczeniu, lecz réwniez wydtuzanie sie ich zycia.
W 2020 r. Amerykanska Akademia Zywienia i Dietetyki opublikowata
zalecenia zywieniowe, w ktorych pojawito sie sformutowanie, ze dieta
w mukowiscydozie powinna opierac sie na wyborze tzw. ,zdrowych pro-
duktow”. Bez wprowadzenia zmian kondycja zdrowotna dorostych i dzieci
z mukowiscydozg moze by¢ bowiem w przysztosci zagrozona przez sto-
sowanie produktéw bogatych tylko w ,kalorie”, a ubogich w inne war-
tosciowe sktadniki odzywcze. Autorzy sugeruja, ze dla wszystkich oséb
z mukowiscydozg uzasadnione jest spozywanie produktéw, ktére wigza
sie z pozytywnymi skutkami zdrowotnymi w populacji ogdlnej. Zaleca sie
wiec wtaczenie do ich diety: warzyw, owocéw, produktéow petnoziarni-
stych, owocow morza, jaj, roslin strgczkowych, orzechéw i nasion, pro-
duktéw mlecznych, miesa i drobiu. Wybér zalezy od indywidualnej tole-
rancji i preferencji pacjenta [43].

Zalecenia zywieniowe dla chorych na mukowiscydoze staja sie wiec
bliskie do tych w populacji ogélnej, a szczegdlng uwage nalezy poswiecic
jakosci diety. W tabeli 3 zestawiono produkty, ktére powinny by¢ prefero-
wane w codziennej diecie, oraz te, ktére nalezy w diecie ograniczy¢. Gtéw-
nej zmiany bedg wymagaty produkty bedace zrédtem ttuszczu i weglowo-
danéw.
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Tabela 3. Przyktadowe modyfikacje dietetyczne niezbedne dla poprawy zdro-
wego sposobu zywienia w mukowiscydozie (w oparciu o [16, 44] wraz z wta-
snymi zmianami)

Makrosktadniki/ Preferowane Produkty wskazane
grupy produktow produkty do ograniczenia
Wyroby cukiernicze gotowe*
(np. ciasta, ciastka, cukierki)
Cukier (wszystkie rodzaje)
Stodzone ptatki $niadaniowe
Produkty zbozowe (np. czekoladowe, karmelowe
(w tym petnoziarniste) itp.)
oraz r’c')ine rqdzaje Sztuczny miéd
ptatkow zbozowych, Zelki
kasz, ryzu, makaronu el
Napoje zawierajace cukry
Weglowodany Ziemniaki dodant?: .
) . - napoje energetyzujace,
Nasiona roslin _ nektarv. svro
straczkowych (np. ¥, 3Y p.y,
groch, fasola, béb, - stodzone napoje gazowane
soja, soczewica, I niegazowane
ciecierzyca)
* Produkty mogg by¢ zrédtem
zaréwno cukrow prostych,
jak i nasyconych kwaséw
ttuszczowych oraz ,trans” -
nalezy zapoznac sie z informacja
umieszczona na etykiecie
I?r?dukty bedacg Produkty bedace zrodtem
zrodtem ttuszczéw .
. ttuszczéw nasyconych:
nienasyconych
(szczegbty zob. tab. 4) | —smalec,
Ttuszcze Oleje roslinne - stonina,
Orzechy, masta - margaryny twarde
orzechowe (w kostce),
Ttuste ryby - oleje tropikalne: palmowy,
Awokado el

Poradnik dla rodzicow i chorych na mukowiscydoze
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Makrosktadniki/

grupy produktow

Preferowane
produkty

Produkty wskazane
do ograniczenia

Mieso

Dréb

Ryby

Jajka

Nasiona roslin stracz-
kowych (np. groch,
fasola, bob, soja,

Ttuste miesa np. zeberka,
golonka

Ttuste wedliny, np. boczek,
mielonki
Konserwy miesne

Wedliny podrobowe np.
salceson, pasztety, paréwki,
kietbasa, kaszanka

Biatka soczewica, ciecierzyca)
Orzechy i nasiona Sery topione o
Serki, jogurty, twarozki
Mleko, naturalne pro- | o\ocowe i desery mleczne*
dukty mleczne ) )
fermentowane Wszystkie powyzsze produkty
(jogurty, kefiry), sa takze zrodtem ttuszczéow
twarogi, sery zotte, nasyconych
skyr, serek ziarnisty * Dodatkowo zawieraja
cukry proste
Owoce Wszystkie swieze 5
i mrozone
Warzywa Wszystkie swieze _
i mrozone
- Produkty typu fast food,
np. gotowe zapiekanki, hot
dogi, hamburgery, kebab,
mrozone pizze, zapiekanki
- Wyroby garmazeryjne
- Mix mrozonych w panierkach, ttustych
warzyw i owocow sosach
B I - Frytki z restauracji
Y mesiter ad sieciowych, mrozone
Produkty/ straczkowych - Stone przekaski
i np. chipsy, stone paluszki
dania gotowe ~ Zupy kremy p- chipsy. P

- Pasty i przeciery
warzywne

- Prazynki, krakersy,
nachosy

Powyzsze produkty moga
by¢ zrédtem zaréwno cukréw
prostych, jak i nasyconych
kwasow ttuszczowych oraz
J2trans” - nalezy zapoznac sie
z informacjg umieszczona na
etykiecie
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Jakie ttuszcze wybraé?

Ttuszcze w diecie chorych na mukowiscydoze stanowig zawsze wazny ma-
krosktadnik. Obecnie nalezy przyjrzec sie jakosci spozywanego ttuszczu, a nie
tylko jego ilosci (ktéra powinna by¢ dostosowana indywidualnie). Z danych
naukowych jednoznacznie wynika (co przedstawiono powyzej), ze chorzy spo-
zywaja nadmierng ilos¢ ttuszczéw nasyconych. Rowniez w zdrowej populacji
szczegolnie istotne dla zachowania zdrowia jest obnizenie spozycia produk-
tow zawierajacych duzg ilos¢ nasyconych kwasow ttuszczowych (ang. Satura-
ted Fatty Acids - SFA). Nasycone kwasy ttuszczowe powodujg bowiem wzrost
poziomu cholesterolu catkowitego i jego frakcji LDL (tzw. ,zty cholesterol”)
w surowicy krwi. Kwasy te sa tez czynnikami ryzyka rozwoju choréb serco-
wo-naczyniowych. Przyczyniajg sie do rozwoju m. in. raka jelita grubego i raka
piersi, zwiekszaja niebezpieczenstwo udaréw. Zrédtem ttuszczéw nasyconych
sg najczesciej produkty pochodzenia zwierzecego, takie jak smalec czy ttuste
miesa i wedliny. Kwasy ttuszczowe nasycone wystepujg rowniez w duzej ilo-
$ci w ttuszczu kokosowym oraz palmowym. Niekorzystne dla zdrowia sg takze
izomery trans kwaséw ttuszczowych nienasyconych (ang. Trans Fatty Acids -
TFA), tzw. ttuszcze ,trans”. Powstaja one gtoéwnie w procesie przemystowego
utwardzania olejow roslinnych. Najwiecej tych ttuszczéw jest w produktach
przetworzonych, np. gotowych wyrobach cukierniczych (drozdzowki, ciasta,
ciasteczka), stonych przekaskach (paluszki, krakersy, chipsy), batonach. Duza
ilos¢ izomerdw trans znajduje sie takze w gotowych daniach smazonych (np.
frytkach) oraz daniach typu fast food. Ttuszcze ,trans” rowniez podwyzszaja
cholesterol, ale dodatkowo jeszcze obnizajg poziom tzw. ,dobrego” choleste-
rolu, czyli frakcji HDL. Przyczyniaja sie do rozwoju chordb sercowo-naczynio-
wych, udaru i cukrzycy typu 2 [45].

Ograniczajac produkty zawierajgce nasycone kwasy ttuszczowe i ttuszcze
y2trans”, warto zamieniac je na te, ktére sg korzystne dla zdrowia, czyli niezbed-
ne nienasycone kwasy ttuszczowe (NNKT), ktérych zrédta zestawiono w ta-
beli 4 [46]. Szczegdlnie korzystne dla zdrowia sg kwasy ttuszczowe omega-3,
ktére maja: ochronny wptyw na serce; zmniejszaja ryzyko miazdzycy; korzyst-
nie wptywaja na profil lipidowy, czyli gtéwnie redukuja stezenie triglicerydéw
W surowicy i podwyzszajg stezenie cholesterolu HDL; zmniejszaja ryzyko za-
krzepéw oraz maja dziatanie przeciwzapalne [47].

Poradnik dla rodzicow i chorych na mukowiscydoze
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Tabela 4. Preferowane zrodta ttuszczéow w diecie chorych na mukowiscydoze

Kwasy ttuszczowe wielonienasycone

Kwasy ttuszczowe
jednonienasycone Omega-3 Omega-6
Oleje: oliwa z oliwek, . . Olejez Iniany, z klg’rkow
. Oleje: Iniany, pszenicy, stonecznikowy,
rzepakowy, stonecznikowy, .
! . rzepakowy z pestek winogron,
kukurydziany, sojowy, . .=
z wiesiotka, z pestek dyni ryzowy, z wiesiotka,
’ Inne Zrédta: sojowy, kukurydziany
Inne srédta: siemie Iniane,
. ’ . ttuste ryby Inne Zrédta:
nasiona stonecznika, . , . .
. morskie: 0sos, siemie Iniane, nasiona
orzechy wtoskie, laskowe, . . .
. . . makrela, szprot, stonecznika, pestki dyni,
migdaty, pestki dyni, soja, . . .
20 sardynki orzechy wtoskie, soja,
oliwki, sezam, awokado sezam

Jakie weglowodany wybraé?

Weglowodany sg jednym z podstawowych sktadnikéw odzywczych i gtéwnym
zrodtem energii dla organizmu. Uzyskana z nich energia stuzy m.in. do utrzy-
mania cieptoty ciata, pracy narzadéw wewnetrznych oraz aktywnosci rucho-
wej. Weglowodany s3 jedynym zZrédtem energii dla mézgu, rdzenia nerwo-
wego i erytrocytow (glukoza). Zbyt niska ich podaz prowadzi do hipoglikemii,
moze tez powodowac przewlekte zmeczenie, sennosé i zaburzenia koncentra-
cji. Dodatkowo biatko, zamiast stuzy¢ celom budulcowym, zuzywane jest na
potrzeby energetyczne [48].

Weglowodany dzielg sie m.in. na nieprzyswajalne i przyswajalne dla ukta-
du pokarmowego. Do tych pierwszych zaliczamy gtéwnie btonnik pokarmowy.
Spozywanie btonnika pokarmowego zapewnia uczucie sytosci, a takze wspiera
funkcjonowanie uktadu pokarmowego, usprawnia wydalanie niestrawionych
resztek, co zapobiega zaparciom. Produkty bogate w btonnik do niedawna
byty niezalecane w diecie chorych na mukowiscydoze, wtasnie ze wzgledu na
efekt uczucia sytosci. Pokarmy zawierajace btonnik to produkty zbozowe pet-
noziarniste, do ktérych naleza: pieczywo razowe, kasza gryczana, jeczmienna,
jaglana, ptatki owsiane, jeczmienne, gryczane, zytnie i inne, a takze ryz brazo-
wy, ryz dziki, maki z petnego przemiatu, otreby pszenne i owsiane, warzywa
oraz owoce [49].
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llos¢ i czestosc spozywania produktéw btonnikowych powinna by¢ dopaso-
wana indywidualnie do pacjenta. Moze to by¢ szczegélnie istotne dla chorych
z mukowiscydozg z nadwaga i otytoscig oraz w grupie pacjentéw z zaburzenia-
mi tolerancji glukozy.

Produkty bogate w weglowodany to takze stodycze, ciasta, stodzone napo-
je, czyli te, ktore zawieraja tzw. cukier ,dodany”. To wtasnie one powinny pod-
lega¢ najwiekszemu ograniczeniu w diecie chorych na mukowiscydoze (zob.
tabela 3), powodujg bowiem wzrost ilosci tkanki ttuszczowej w organizmie, sg
przyczyng nadwagi, otytosci, insulinoopornosci. Nadmiar cukréow prostych do-
prowadza takze do wzrostu stezenia triglicerydéw w surowicy [48].

Stodycze, stodzone napoje itp. stanowity zawsze przyjemne i smaczne uzu-
petnienie wysokokalorycznej diety. Obecnie duzym, cho¢ koniecznym wyzwa-
niem staje sie potrzeba ich ograniczania czy w wybranych przypadkach znacz-
na eliminacja.

Co z biatkiem?

Biatka s3 waznym sktadnikiem budulcowym, stuza do naprawy tkanek (np.
gojenie sie ran), natomiast u dzieci i mtodziezy biatko potrzebne jest dodat-
kowo do budowy nowych komoérek i tkanek. Ponadto biatka wchodzg w sktad
wielu enzymdw i hormondw (np. adrenaliny, noradrenaliny, hormonow tarczy-
cy), zapewniajac prawidtowe funkcjonowanie naszego organizmu. Odgrywaja
kluczowa role w pracy uktadu odpornosciowego, zmniejszajac podatnos$é na
infekcje. Biatka zawarte w produktach pochodzenia zwierzecego takich jak
jaja, mieso, dréb, ryby oraz produkty mleczne odznaczajg sie wysoka warto-
$cig odzywczg, czyli sg to biatka petnowartosciowe. Prawie wszystkie produk-
ty pochodzenia roslinnego dostarczajg biatka o niskiej wartosci odzywczej,
czyli biatka niepetnowartosciowego. Wyjatek stanowig nasiona roslin stracz-
kowych i orzechy, ktére wykazujg wyzsza wartosé¢ odzywczg w poréwnaniu
z biatkami pochodzacymi z innych produktéw roslinnych [50].

Produkty biatkowe majg zazwyczaj wyzszy udziat w zywieniu oséb chorych
na mukowiscydoze niz w zdrowe] populacji. Réwniez w tym przypadkuich ilos¢
powinna opierac sie o indywidualne potrzeby, uwzgledniajgce m.in. czestosé
infekcji czy aktywnosé fizyczng. W przypadku zmian trendu zywieniowego
nalezy ograniczy¢ produkty bedace zrédtem biatka, ale tez kwaséw ttuszczo-
wych nasyconych (tabela 3), np. ttuste wedliny, pasztety, serki topione, desery
mleczne - czyli gtéwnie produkty, ktore sg przetworzone, z zazwyczaj bardzo
dtugim sktadem na etykiecie.
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Od czego zaczaé?

W ramach zadanrealizowanychw Narodowym Programie Zdrowia, Narodowy
Instytut Zdrowia Publicznego - Panstwowy Zaktad Higieny opracowat nowe
»Zalecenia zdrowego zywienia” dla zdrowej polskiej populacji [44]. W oparciu
o powyzsze rekomendacje oraz uwzgledniajac potrzeby chorych, jak réwniez
aktualna potrzebe zmian, ponizej zostaty przedstawione pomocne wskazéwki
Zywieniowe.

Czego nalezy jes¢ wiecej?

Te produkty nalezy wybierac czesciej niz do tej pory (jesli nie robisz tego juz
teraz!):

¢ produkty zbozowe petnoziarniste,

e roznokolorowe warzywa i owoce,

e ryby (szczegdlnie ttuste morskie),

¢ naturalne produkty mleczne (szczegdlnie fermentowane: np. jogurty, kefiry),

e orzechyinasiona.

Tego nalezy jesé mnie;j:

e potrawy typu fast food,

e stone przekaski,

e mieso przetworzone (np. parowki, ttuste kietbasy, boczek),
e cukier wrdéznej postaci,

e stodzone napoje.

Wskazéwki — zdrowe zamienniki:
e przetworzone produkty zbozowe — petnoziarniste produkty zbozowe,

e ttuste przetwory miesne — ryby, dréb, jaja, nasiona roslin straczkowych,
orzechy,

e napoje stodzone — woda z dodatkiem $wiezych owocow.
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DO 2APAMIETANIA

2miany w 2ywieniu, aby byty trwate | skuteczne, nie sq szybkie ani

proste. Kazdy pacjent powinien wyznaczac najwazniejsze dla niego
cele, zeby krok po kroku dokonywaé postepow.

W RAMACH PODSUMOWANIA: INDYWIDUALIZACTA DIETETYCZNA
JEST KONIECZNA!

Opisane powyzej zmiany maja na celu podkreslenie, ze dieta wysokokalorycz-
na, wysokottuszczowa nie powinna juz oznacza¢ nadmiernego i bezkarnego
spozywania tzw. ,$mieciowego” jedzenia (np. produktéow typu fast food, sto-
nych i stodkich przekasek, gotowych produktéw cukierniczych czy dan in-
stant). Nie oznacza to, Zze zakazane jest spozywanie jakiegokolwiek produktu.
Nalezy jedynie mie¢ na uwadze zmiane czestosci ich spozycia i wybdr takich,
ktére majag korzystniejsze dla zdrowia wtasciwosci. Jakos¢ diety ma znaczenie
nie tylko z powodu witaczenia leczenia modulatorami biatka CFTR, ale jed-
noczasowo i hiezaleznie zadbania o zdrowie w kontekscie dtugosci zycia. Na
podkreslenie zastuguje rowniez fakt, ze nie wszyscy chorzy moga skorzystaé
zleczenia modulatorami[51].

Dbanie o optymalny stan odzywienia caty czas pozostaje gtéwnym celem,
zmienia sie jedynie droga do niego, poprzez zmiane jakosci diety. Trzeba tez
pamietad, ze niedozywienie nadal jest problemem wsréd chorych na mukowi-
scydoze. W Polsce wedtug Europejskiego Rejestru Mukowiscydozy w 2020 r.
okoto 40% dorostych posiadato BMI w kategorii ryzyka niedozywienia (BMI
<20), natomiast okoto 5% dzieci w wieku 2-17 lat byto niedozywionych (BMI
z-score <2)[52].

Dopasowanie zalecen zywieniowych do stanu odzywienia, z uwzglednie-
niem zmian w jakosci diety, stanowi wiec kolejne wyzwanie w postepowa-
niu dietetycznym. Niezbedna jest takze dalsza opieka wielodyscyplinarna
w celu wsparcia psychologicznego podczas wdrazania nowych zmian, oraz
fizjoterapeutyczna, pomagajaca wzmocni¢ efekty zdrowotne poprzez ak-
tywnosc¢ fizyczna.

Poradnik dla rodzicow i chorych na mukowiscydoze
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Aneks 1.

Wskaznik masy ciata BMI to stosunek masy ciata (w kilogramach) do wysoko-
Sci ciata (w metrach) podniesionych do kwadratu. BMI wyrazane jest w jedno-
stce kg/m?, co mozemy przedstawic nastepujaco:

BMI = masa ciata (kg) + wysokosc¢ (m)?

np.:

e BMI dla mezczyzny = 80 (kg) + 1,85 (m)? = BMI: 23,4 kg/m? - oznacza
optymalny stan odzywienia

e BMI dla kobiety = 50 (kg) + 1,60 (m)? = BMI: 19,5 kg/m? - oznacza stan
odzywienia nieodpowiedni z ryzykiem niedozywienia

e Dla niemowlat i dzieci do 18. roku zycia policzone w ten sam sposéb BMI
nalezy umieszczac na stosownych siatkach centylowych. Dla wieku 0-3 lata:

standardy wzrastania wedtug WHO; dla wieku 3-18 lat: siatki centylowe
OLAFiOLA[42].

Kategorie stanu odzywienia w zaleznosci od grup wiekowych [42]

Stan Niemowleta Dziecii mtodziez od
odzywienia <2.r.z 2.do 18. roku zycia
optymalny proporcja masy | BMI 50-85 centyl kobiety:
do w odniesieniu do BMI 22-27 kg/m?

dtugosciciata | siatek OLAF/OLA
>50 centyla lub

i utrzymanie
prawidtowych | BMI 50-91 centyl
przyrostéw w odniesieniu do
masy i dtugosci | standardow WHO
ciata

i réznica
pomiedzy
parametrami
<2 kanatéw
centylowych

mezczyzni:
BMI 23-27 kg/m?
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Stan

Niemowleta

Dzieci i mtodziez od

Dorosli

odzywienia
akceptowalny

<2.r.z.

proporcja masy
do

dtugosci ciata
25-50 centyl

i utrzymanie
prawidtowych
przyrostow
masy

i dtugosci ciata
i réznica
pomiedzy
parametrami
<2 kanatéw
centylowych

2.do 18. roku zycia

BMI 25-50 centyl

i masa i wysokos¢
ciata utrzymane

w samych kanatach
centylowych jak
poprzednio

i brak spadku masy
ciata

kobiety:

BMI 20-22 kg/m?
mezczyzni:

BMI 20-23 kg/m?

i brak spadku
masy ciata

nieodpowiedni

ryzyko
niedozywienia

proporcja masy
do

dtugosci ciata
10-25 centyl
i/lub

spadek masy
lub dtugosci
>1 kanatu
centylowego
i/lub

brak przyrostu

BMI 10-25 centyl
i/lub

spadek masy ciata
lub brak przyrostu
masy ciata w ciggu
2-4 miesiecy

BMI<20 kg/m?
i/lub

spadek masy
ciata=25%

W ciggu

2 miesiecy

masy ciata
utrzymujace sie | utrzymujaca BMI <10 centyla utrzymujace sie
niedozywienie | sie proporcja i/lub BMI <18,5 kg/m?
masy do . i/lub
S spadek masy ciata !
dtugosci ciata >2 kanaty centylowe | spadek masy
<10 centyla h £
i/iub zzahamowaniem ciata 2 5%
spadek mas wzrastania W ciagu
kanaty brak odpowiedzi na .
centylowe z za- | wprowadzona izr?,fgfvf,cé\gg?ej
hamowaniem | interwencje = wieniovde'
wzrastania Zywieniowa majaca n},ezaleinie éd
i/lub na celu poprawe B M-
brak odpo- stanu odzywienia yjt o BJMI
wiedzina wartoscl
wprowadzong
interwencje
Zywieniowa
majaca na celu
poprawe stanu
odzywienia
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Stan

odzywienia

Niemowleta
<2.r.z.

Dzieci i mtodziez od
2.do 18. roku zycia

Dorosli

wysokie BMI

nie dotyczy*

stosowanie
siatek
centylowych
w celu
identyfikacji
zbyt
gwattownych
przyrostéw
masy ciata

nadwaga:

BMI 85-95 centyl
w odniesieniu do
siatek OLAF/OLA

lub

BMI >91-98 centyla
w odniesieniu do
standardow WHO

otytosé:

BMI>95 centyla
w odniesieniu do
siatek OLAF/OLA

lub

BMI >98 centyla
w odniesieniu do
standardow WHO

wysokie ryzyko
wystapienia
nadwagi

lub otytosci:
niezamierzony
przyrost masy
ciata spowodowany
wzrostem wartosci
BMI

>2 kanatéw
centylowych

BMI>27 kg/m?
i/lub

niezamierzony
przyrost masy
ciataprzy
dotychczasowo
akceptowalnej
wartosci BMI,
powyzej 5 kg
w ciggu roku

* Chociaz nie ma wytycznych dotyczacych leczenia nadwagi w okresie niemowle-
cym, wskazane jest ustalenie przyczyny zbyt gwattownego przyrostu masy ciata.
Wazne jest rozréznienie miedzy przyrostami zwigzanymi z doganianiem wzrasta-
nia (ang. catch-up growth) a gwattownymi przyrostami masy ciata niosagcymi ryzyko

nadwagi lub otytosci w dziecinstwie.
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