Zahurzenia stanu odzywienia
U dzieci w przehiegu
mukowiscydozy

— przeglad pismiennictwa

Disorders of nutritional status in children with
cystic fibrosis — review of literature

STRESZCZENIE

Dzieci chorujace na mukowiscydoze ze wzgledu na specyfike choroby i zwigzane z nig
ryzyko niedozywienia wymagaja pogtebionej oceny stanu odzywienia, na przyktad przy
uzyciu metod antropometrycznych, bioimpedancji, DEXA, badan biochemicznych oraz
immunologicznych. Pogtebiona ocena stanu odzywienia jest pomocna w ustaleniu wska-
zan do interwencji Zywieniowej oraz monitorowania przebiegu terapii. Na podstawie
dostepnego piSmiennictwa omoéwiono rodzaje, znaczenie i interpretacje parametrow
stanu odzywienia, ktére powinny znalez¢ zastosowanie w ocenie stanu odzywienia dzieci
chorych na mukowiscydoze.
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ABSTRACT

Children with cystic fibrosis due to the nature of the disease and associated risk of
malnutrition requires detailed assessment of nutritional status: skin fold thickness,
bioimpedance, DEXA, biochemical and immunological parametres. A detailed evalu-
ation of nutritional status is helpful in determining the indications for nutritional sup-
port and monitoring of therapy. Based on the available literature discusses the types,
the meaning and interpretation of parameters of nutritional status, which should be used
in assessing the nutritional status of children with cystic fibrosis.
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ukowiscydoza (CF

fibrosis), czyli zwldéknienie

cystic

torbielowate trzustki jest naj-
czestsza w populacji rasy bialej genetycznie
uwarunkowana choroba monogenowa o au-
tosomalnym recesywnym typie dziedzicze-
nia. Mutacja w genie kodujacym biatko
CFTR powoduje zmiany morfologiczne
w obrebie narzadéw zawierajacych gruczo-
ly wydzielania zewnetrznego, czego efektem
jest kumulacja wydzieliny w przewodach wy-
prowadzajacych i nieprawidtowa czynno$¢
narzaddw zewnatrzwydzielniczych. Wyrdz-
nia si¢ trzy postacie kliniczne tej choroby:
plucna, brzuszna oraz mieszana.

Wedtlug zalecen Polskiej Grupy Roboczej
Mukowiscydozy z 2002 roku podstawg lecze-
nia mukowiscydozy jest indywidualnie do-
pasowana dieta hiperkaloryczna, suplemen-
tacja enzymow trzustkowych i witamin oraz
antybiotykoterapia i fizjoterapia. Zapotrze-
bowanie energetyczne u dzieci zmukowiscy-
doza jest zazwyczaj wyzsze o 30-50% w po-
rownaniu ze zdrowymi réwiesnikami. Celem
stosowania diety jest zapobieganie niedozy-
wieniu w réznych stadiach tej choroby [1].

Stan odzywienia u chorych na CF stano-
wi istotny czynnik prognostyczny przebiegu
choroby, w tym zachowania wydolnosci
uktadu oddechowego. Zly stan odzywienia
koreluje ze ztym rokowaniem co do przebie-
gu choroby [2, 3].

Niedozywienie stanowi jeden z gtéwnych
probleméw chorych na mukowiscydoze.

Czestos$¢ niedozywienia narasta z wiekiem.

PRZYCZYNY ZABURZEN ODZYWIENIA
Przyczyny zaburzehn odzywienia w mukowi-
scydozie sa bardzo ztozone [3, 4]. Zmiany
oskrzelowo-ptucne prowadza do zwigksze-
nia pracy mie$ni oddechowych, a co za tym
idzie — zwigkszonego wydatku energetycz-
nego [5].

Ukazato si¢ wiele prac na temat zwiek-
szonego spoczynkowego wydatku energe-

tycznego u chorych na muskowiscydoze.

Buchdahl i wsp. wykazali, ze wydatek ener-
getyczny w spoczynku u chorych z CF jest
0 9% wyzszy w zalezno$ci od masy ciatai7%
wyzszy w zalezno$ci od masy mieS$niowej,
poréwnujac odpowiednio z wynikami zdro-
wej grupy kontrolnej [6]. O’Rawe i wsp. wy-
suneli hipoteze, iz przyczyna zwickszonego
spoczynkowego wydatku energetycznego
moze by¢ defekt genetyczny w CF [7]. Wyka-
zano, ze 0 25% wzrasta wydatek energetycz-
ny w spoczynku u homozygot najczesciej
wystepujacej mutacji (DF508) i o 10%
u heterozygot z ta mutacja lub bez niej. Nie-
stety, w badaniu tym nie wzigto pod uwage
zaréwno stanu odzywienia, jak i wydolnoSci
oddechowej badanych pacjentéw, ktdre sa
wazne w ocenie spoczynkowego wydatku
energetycznego [8]. Stwierdzono, ze osoby
z chorobami pluc o Srednim i ciezkim nasi-
leniu wykazuja niedobory zywieniowe, co
prowadzito do hipotezy, ze choroby pluc
o umiarkowanym i ciezkim nasileniu uszka-
dzajace mechanike ukladu oddechowego po-
woduja wzrost wysitku oddechowego, zapo-
trzebowania na tlen i energie, co w efekcie
powoduje utrate masy ciala. Ujemny bilans
energetyczny uznano za jedna z przyczyn
spadku masy ciata wwyniku zaburzonej row-
nowagi pomiedzy wydatkiem energetycznym
a ilo$cia spozywanych pokarméw [9, 10].
Zwigkszona warto$¢ spoczynkowego
wydatku energetycznego moze by¢ tez spo-
wodowana lekami uzywanymi w terapii
u chorych z postacia ptucna CF. Taki wpltyw
ma salbutamol w postaci wziewnej, ktory po-
woduje zwigkszenie spoczynkowego wydat-
ku energetycznego o okoto 10% przez 3 go-
dziny po podazy [11].
Zewnatrzwydzielnicza niewydolnos¢
trzustki prowadzi do zaburzen trawienia
biatek i ttuszczow uwarunkowanych obni-
zeniem aktywnoSci lipazy i trypsyny. Od-
dawanie ttuszczowych stolcéw sprawia, ze
pacjentom czesto ogranicza si¢ w diecie
tluszcze zamiast zwigkszenia suplementacji

enzymami trzustkowymi. Biegunki moga
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by¢ réwniez nastepstwem przewlektej an-
tybiotykoterapii, a takze wynikiem tak
zwanego przerostu bakteryjnego jelit, ob-
serwowanego u mniej wiecej 30% chorych
na mukowiscydoze [12].

Wsteczny odptyw zoladkowo-przetyko-
wy znacznie czesciej wystepuje u chorych
z mukowiscydoza [13]. Spowodowany jest
gléwnie niewydolnoScia dolnego zwieracza
przelyku. Powiklania wstecznego odptywu
zotadkowo-przetykowego, w tym zapalenie
przetyku, moga by¢ przyczyna bolow w trak-
cie potykania, a co za tym idzie — niechgci
do spozywania positkow. Zwezenie przety-
ku stanowiace cigzkie powiktanie choroby
refluksowej (GERD, gastro-esophageal re-
flux disease) znacznie pogarsza stan odzywie-
nia [13]. Z kolei cz¢ste zakazenia i hospita-
lizacje poglebiaja zaburzenia odzywiania.

Na zaburzenia laknienia wptywa wiele
czynnikéw. Jedna z przyczyn jest wysokie
stezenie cytokin w trakcie toczacego si¢
procesu zapalnego, gtéwnie IL-1, IL-8 oraz
TNF-alfa przy jednoczesnym obnizeniu IL.- 10
hamujacej proces zapalny [14] oraz zabu-
rzeniami sekrecji cholecystokininy, ktére
reguluja taknienie. Zaburzenia te pro-
wadzg nie tylko do zmniejszenia apetytu
oraz masy ciala, ale moga prowadzi¢ nawet
do anoreks;ji [15].

Juzw 1988 roku Kopelman i wsp. wskaza-
li, iz jedna z przyczyn niepowodzenia lecze-
nia zywieniowego chorych z CF moze by¢
nadmierne wydzielanie soku zoladkowego
z réwnoczesnym zmniejszeniem wydzielania
alkalizujacego soku trzustkowego, wskutek
czego uwalnianie suplementowanych enzy-
moéw nie nastepuje lub nastgpuje ze zbyt du-
zym op6znieniem [16]. Wskutek nadmierne-
gowydzielania soku zotadkowego moze dojs¢
do powstawania zapalenia btony Sluzowej
zoladka oraz wrzod6w trawiennych, a co za
tym idzie — towarzyszacych objaw6w dyspep-
tycznych, aw konsekwencji zmniejszenia tak-
nienia [17]. Przyczyna zaburzen odzywiania

jest nie tylko nieprzestrzeganie zalecen w za-
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kresie suplementacji enzymow, ale takze licz-
by i skladu positkéw [18]. Wreszcie podaz
energetyczna pokarméw jest zbyt niska w sto-
sunku do zwiekszonego zapotrzebowania
energetycznego spowodowanego zaburzenia-
mi wchlaniania i wzrostem spoczynkowego

wydatku energetycznego [3].

METODY ANTROPOMETRYGZNE
U dzieci chorych na mukowiscydoze zaob-
serwowa¢ mozna opoZnienie rozwojowe
w zakresie cech somatycznych, pigmentacyj-
nych, dojrzatosci szkieletowej i ptciowej [19].
Analiza stosunku masy ciata do wysokoSci
ciata wykazuje wigkszy niedobdr masy cialta
niz wysokosci, szczegdlnie w ciezszych przy-
padkach klinicznych. Dzieci w ztym stanie
klinicznym charakteryzuje niedobor masy
ciata, skapa tkanka tluszczowa, waskie bar-
ki i duza gltebokos¢ klatki piersiowej [20].

Niezwykle cennym wskaZnikiem o duzej
wartosci prognostycznej w ocenie kontroli
leczenia w przebiegu mukowiscydozy u dzie-
cijest tempo wzrastania. Badania dlugoter-
minowe prowadzone w Stanach Zjednoczo-
nych przez National Cystic Fibrosis Patient
Registry wykazaly, ze wysokoS¢ jest istotnym
wyznacznikiem przezywalnosci [21]. Istnie-
je rowniez wprost proporcjonalny zwigzek
pomiedzy utratg masy ciala a SmiertelnoScia
pacjentéw z CF. Jest to czuly i niezalezny od
czynno§ci pluc czy tez ciSnienia tgtniczego
wskaznik [22].

Wedtug licznych dtugofalowych badan
u dzieci z CF wystepuje pulsacyjny model
wzrastania, zmienny indywidualnie, zwiaza-
ny ze stanem klinicznym oraz stopniem ci¢z-
kosci choroby [23]. W innych badaniach
wykazano, ze pulsacyjny rytm wzrastania po-
jawia si¢ niezaleznie od objawéw klinicz-
nych i moze wystgpowac réwniez u pacjen-
téw z nieznacznymi komplikacjami. Praw-
dopodobnie jest to fizjologiczne wzrastanie
pacjentéw z CF. Nie jest jednak wykluczone,
Ze cigzszy stan kliniczny choroby moze wpty-

wac na opdznienie fazy wzrastania [24].
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Przeprowadzono wiele badan opieraja-
cych si¢ na metodach antropometrycznych
oceniajacych stan odzywienia dzieci z CF.
Badanie 20 dzieci warszawskich wykazuje, iz
dzieci chore byly istotnie nizsze niz zdrowi
rowieSnicy, przy czym niedobdr wzrostu
stwierdzono u 40% pacjentéw. Zmniejszo-
na wysoko§¢ ciata byla gléwnie wynikiem
znacznie mniejszej wysokosci siedzeniowo-
-ciemieniowej w stosunku do prawidtowej
wysokoSci podkulszowej. Obwod klatki pier-
siowej bytistotnie wyzszy, a obwdd ramienia
znamiennie zmniejszony. Pacjenci chorzy na
mukowiscydoze charakteryzowali si¢ row-
niez istotnymi zaburzeniamiw zakresie pro-
porcji wagowo-wzrostowych wedlug wskaz-
nika masy ciala (BMI, body mass index)
wskutek zmniejszonej masy ciala. Nizszy
BMI stwierdza si¢ u 30% dzieci. Prawidlowy
BMI obserwuje si¢ u 70% badanych dzieci,
jednak u20% z nich wystepuje jednoczesnie
niedobOr masy ciataiwzrostu. Wskaznik sta-
nu odzywienia Cole’a wskazywal na wyste-
powanie u dzieci z CF fagodnego uposledze-
nia stanu odzywienia. Cigzkie upo§ledzenie
stanu odzywienia wykazano u 15% bada-
nych z CE, umiarkowane u 35%, natomiast
tagodne u 5%. Pacjenci charakteryzowali si¢
obnizong masa tluszczowa ramienia — 65,5
+ 39,7% w stosunku do normy. Warto tez za-
znaczy¢, ze 40% badanych nie osiagneto
50% normy. Chore dzieci mialy réwniez
obnizona beztluszczowa mase ramienia —
86,1 + 29,3% w stosunku do normy [25]. Za-
obserwowano réwniez, ze dzieci chore wyka-
zuja szybszy wzrost koniczyn dolnych w sto-
sunku do tutowia. By¢ moze ma to zwiazek
zwigksza ekosensytywnoscia konczyn dolnych
niz tulowia na czynniki Srodowiskowe [26].
Wolniejsze tempo wrastania tulowia jest
efektem mniejszej jego wrazliwosci na
podaz energii z dostarczanego pozywienia,
przy jednoczesnej niewydolnoSci gtéwnych
organow wewnetrznych (ptuca, watroba,
trzustka). Zwiekszenie si¢ obwodu i glebo-
kosci klatki piersiowej (beczkowata klatka

piersiowa) na skutek zmian ptucnych moze
dodatkowo poglebié ten stan [26]. We wcze-
$niejszych badaniach prowadzonych w Insty-
tucie Matki i Dziecka w Warszawie rowniez
wykazano zaburzone proporcje wagowo-
wzrostowe u dzieci z CE. Od zdrowych rowie-
$nikéw dzieci chore na mukowiscydoze r6z-
nil obnizony wskaznik BMI, obwdd ramienia
i obwdd migdni ramienia, jak réwniez skapa
tkanka tluszczowa [27]. Odmienne wyniki
uzyskano w grupie 38 dzieci poznafskich,
gdzie nie stwierdzono przewagi deficytu
masy ciata w stosunku do wysokosci. W ba-
daniu stan odzywienia oceniano za pomoca
wskaznikéw BMI i Cole’a [28].

Odmienne wyniki obu o§rodkéw moga
wynika¢ z warunkdéw socjalno-ekonomicz-
nych charakterystycznych dla danego regio-
nu Polski (Poznah i Warszawa). Jednak
ostatnie badania dzieci z wojewddztwa wiel-
kopolskiego wskazujg, iz mimo postepu
w leczeniu zywieniowym nadal obserwuje si¢
niedobory wysokosci i masy ciata z utrzymu-
jaca sie niewielka przewaga deficytu masy
ciata [29].

W latach 1960-1990 obserwowano
wzrost wysokoSci i BMI pacjentéw z muko-
wiscydoza. Zwigkszyta si¢ wielko§¢ przyro-
stu wysokoSci ciata podczas skoku pokwita-
niowego, ale wiek, w ktérym on wystepuje,
nie ulegt zmianie [31]. Ale wcigz, pomimo
postepow w leczeniu, ostateczna wysoko§¢
ciala u pacjentéw z mukowiscydoza utrzy-
muje si¢ ponizej przecietnej dla populacji
zdrowej, a problem niedowagiiopdZnione-
go rozwoju fizycznego istnieje nadal u do-
rostych pacjentéw chorych na mukowiscy-
doze [29, 30].

BIOIMPEDANCJA ELEKTRYCZNA

Metoda bioimpedancji elektrycznej (BIA,
bioelectrical impedance analysis) polega na
pomiarze oporéw w przeplywie pradu elek-
trycznego przez komponente ttuszczowa
i wodna ciata pacjenta. Pozwala ona w spo-

sOb posredni obliczy¢ catkowita wode orga-
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nizmu, beztluszczowa mase ciala, mase
tluszczowa oraz w niektdrych sytuacjach
stuzy do oceny zewnatrzkomorkowej masy
ciata [32, 33]. Badanie jest nieinwazyjne,
moze trwac kilka sekund do kilku minut
w zaleznoSci od aparatéw, ktére moga dzia-
ta¢ w zakresie jednej lub wielu czgstotliwo-
Sci. Ze wzgledu na tatwa dostepnos¢, mozli-
wos¢ powtarzania pomiaréw, szybkos§¢ me-
tody i niski koszt badania wielu autoréw
uwaza te metode za idealng w ocenie skta-
du ciala, rowniez u dzieci. Poréwnanie BIA
z innymi uznanymi metodami sktadu ciata
(np. DEXA, metoda izotopowa ze znakowa-
nym potasem do oceny catkowitej wody ciata)
pozwala przypuszczaé, ze metoda ta stanie
si¢ powszechnie stosowana do oceny sktadu
ciata [34].

Doniesien na temat wykorzystywania
metody BIA do oceny stanu odzywienia
u dzieci z CF jest niewiele. Puiman i wsp.
stwierdzili na podstawie oznaczenia BIA, ze
catkowita ilo§¢ wody w organizmie u dzieci
z mukowiscydoza byla podobna do iloSci
wody u dzieci zdrowych z grupy kontrolne;.
Wedlug autoréw metoda BIA jest badaniem
niedocenianym i powinna by¢ szerzej stoso-
wana w ocenie iloéci catkowitej wody w or-
ganizmie u dzieci z CF, co znacznie podwyz-
szyloby dokladno§¢ badania, ktore do tej
pory opierato si¢ na metodach szacunko-
wych [35]. W analizie dufiskich pacjentow
z CF wykazano, iz masa mi¢§niowa badana
metodami antropometrycznymi, jak i me-
toda BIA byta znacznie ponizej normy i obie
te metody wykazuja niedob6r masy mie$nio-

wej u pacjentéow z CF [36].

METODA PODWOJNEJ ABSORPCJI
PROMIENIOWANIA X

Metoda podwdjnej absorpcji promieniowa-
nia X (DEXA) skanuje cate ciato przy uzy-
ciu dwoch réznych matych dawek promie-
niowania rentgenowskiego i na zasadzie roz-
nicy odczytow okresla mase poszczegdlnych
tkanek, w tym tkanki thuszczowej. Metoda ta
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mierzy si¢ gestos$¢ réznych tkanek, wykorzy-
stujac rézng ich zdolnos¢ do ostabienia wia-
zek promieniowania jonizujacego o dwoch
roznych energiach (80-100 keV, 40-50keV).

Metoda DEXA pozwala oceni¢ nie tyl-
ko catkowita ilo$¢ tkanki ttuszczowej, ale
roéwniez poszczegdlne jej rodzaje, migdzy
innymi ttuszcz wewnatrzotrzewnowy i pod-
skoérny. Metoda podwdjnej absorpcji pro-
mieniowania X stuzy wigc nie tylko do po-
miaru gestoSci koSci, ale mierzy tez procent
tkanki tluszczowej. Przewaga techniki den-
sytometrycznej nad innymi (np. BIA) jest
mozliwo$¢ doktadnej oceny iloSci poszcze-
gblnych typow tkanki ttuszczowej, szcze-
gblnie budzacej coraz wigksze zaintereso-
wanie tkanki trzewnej. Badanie jest proste
do wykonania, dawka promieniowania re-
latywnie mata (10-krotnie mniejsza w po-
rownaniu z CT), powtarzalno$¢ metody
bardzo wysoka, btad pomiaru nieduzy, wy-
noszacy jedynie 1,5% dla bezttuszczowej
masy ciata [37].

Metoda pozwala okresli¢ sktad catego
ciata, jak i jego poszczegdlnych czesci [38].
W efekcie przeprowadzonego badania oce-
nie poddane sg takie parametry jak: gesto$¢
tkanki kostnej (BMD, bone mineral density),
masa tkanki kostnej (BMC, bone mineral
content), masa tkanki ttuszczowej (FM, fat
mass) i jej procentowy udziat w catkowitej
masie ciala (%FM) oraz masa odpowiedni-
ka tkanki mig¢$niowej (LBM, lean body
mass).

Metoda DEXA jest metoda referen-
cyjna w ocenie sktadu ciata zaréwno u doro-
stych, jak i u dzieci [39].

Doniesienia w piSmiennictwie oceniaja-
ce sktad ciata u dzieci chorujacych na mu-
kowiscydoze za pomoca DEXA sa nielicz-
ne. W jednej z prac poréwnano analiz¢ skta-
du ciala (masy tkanki tluszczowej i masy
mig¢sniowej) metoda antropometryczng
oraz metoda DEXA. Wyniki wskazuja na
wyzszo$¢ badania DEXA w ocenie masy

mig¢sSniowej i tluszczowej masy ciala nad
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metodami antropometrycznymi u chorych
na CF [40]. Jakkolwiek Stallings i wsp. uzy-
skali podobne wyniki w badaniu iloSci masy
mig¢S$niowej przy uzyciu obu metod.

Na podstawie analizy tluszczowej i bez-
thuszczowej masy ciala metoda DEXA zaob-
serwowano zalezno$¢ pomiedzy masa thusz-
czowa a wydolnoscia oddechowa pacjentéw
z CF, chociaz nie bylo to istotnie statystycz-
nie. Dlatego wnioski koficowe wskazuja na
znacznie wigksza zalezno$¢ wydolnosci od-
dechowej od BMI niz od tluszczowej i bez-
thuszczowej masy ciata [41].

W nielicznych badaniach poréwnywano
metode BIA i DEXA z metoda antropome-
tryczng w ocenie tluszczowej i beztluszczo-
wej masy ciata. Wskazuje sig, iz ocena bez-
thuszczowej masy ciala przy uzyciu metody
antropometrycznej — w tym przypadku ba-
danie fatdu skérno-mig§niowego — jak row-
niez metody BIA moze by¢ zafalszowana
w stosunku do oceny metoda DEXA [42].
Nie ma prac na ten temat dotyczacych pol-

skich dzieci chorujacych na mukowiscydozeg.

WSKAZNIKI BIOCHEMICZNE
Wskazniki biochemiczne, takie jak albumi-
ny, prealbuminy, maja znaczenie uzupeinia-
jace w ogolnej ocenie stanu odzywienia. Po-
zwalaja oceni¢ stopien niedozywienia bial-
kowo-kalorycznego, niedobér poszczegél-
nych skladnikow odzywczych, ale rowniez
wykry¢ specyficzne izolowane niedobory
sktadnikéw pokarmowych, na przyktad
pierwiastkow sladowych, w tym cynku, sele-
nu, jak réwniez zelaza oraz witamin — glow-
nie A, D, E, K. Niedobdr witamin rozpusz-
czalnych w thuszczach jest typowy dla dzieci
z CF, moze wynikac ze zbyt malej podazy
tych witamin w diecie, z drugiej za§ strony
moze wigzac si¢ z wystepujaca u wigkszosci
pacjentoéw z CF niewydolnoScia zewnatrzwy-
dzielnicza trzustki i uposledzonym trawie-
niem ttuszczow [34].

Wprawdzie ocena catkowitego stezenia

biatek osocza ma znaczenie ograniczone, to

ocena pewnych specyficznych bialek moze
by¢ pomocna w ocenie stanu odzywienia.
Takim biatkiem jest IGF-1 (insulin growth
factor 1). U pacjentéw niedozywionych
zmukowiscydoza wykazano znaczne obnize-
nie IGF-1, korelujace z wielkoScia bezttusz-
czowej masy oraz BMI [43]. Biatko IGF-1
ulega szybkiej normalizacji po realimenta-
cji. Wskazniki takie jak prealbuminy i biat-
kowiazace retinol (RBA) sa réwniez czutym
wskaznikiem niedozywienia i realimentacji
[34]. Clemmons i wsp. wskazali juz w 1985
roku, ze IGF-1 jest czulszym wskaZnikiem
niedozywienia niz prealbuminy i biatko wia-
zace retinol [44].

Analiza kwaséw tluszczowych wykaza-
ta odmiennosci profilu u pacjentéw choru-
jacych na mukowiscydoze. Obserwuje si¢
obnizenie odsetka dtugotancuchowych wie-
lonienasyconych kwaséw ttuszczowych,
w tym niedobory kwasu linolowego, arachi-
donowego, oksaheksanowego, eikozapen-
taenowego, dokozaheksaenowego, przy
jednoczesnym wzroscie stezenia nasyco-
nych i jednonienasyconych kwaséw ttusz-
czowych [45].

U pacjentéw z CF z petnoobjawowa eks-
presja kliniczna choroby stwierdzono wyste-
powanie niedoboru kwasu linolowego. Na-
tomiast u chorych o tagodnej ekspresji kli-
nicznej zawarto$¢ powyzszego kwasu zazwy-
czaj byla prawidtowa. Prawidtowy stan odzy-
wienia nie wyklucza istotnego niedoboru
[46]. Stwierdzono réwniez, ze wyzsze steze-
nia kwasu linolowego wystepuja w osoczu
u dzieci o lepszym stanie odzywienia i z wy-
zsza wydolnoscia oddechowa [47].

W mukowiscydozie obserwuje si¢ row-
niez zaburzenia bariery antyoksydacyjnej
wynikajace z niedoboréw poszczegdlnych jej
sktadnikéw. Niewydolno$¢ zewnatrzwy-
dzielnicza trzustki skutkuje zaburzeniami
wchlaniania witamin rozpuszczalnych
w ttuszczach, w tym witaminy E o aktywno-
Sci antyoksydacyjnej. Niedobory witaminy E
obserwuje si¢ u wszystkich pacjentow, u kto-
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rych nie suplementuje si¢ witaminy. Juz
u niemowlat, u ktérych postawiono rozpo-
znanie na podstawie badania przesiewowe-
g0, w 8. tygodniu zycia stezenie witaminy E
jest obnizone [48]. Z kolei im wyzsze steze-
nie alfa-tokoferolu we krwi, tym lepsze sa
wyniki testow czynnosciowych ptuc [50].
Zwraca si¢ tezuwage na niedobdr innych an-
tyoksydantéw i brak efektywnego obnizenia
peroksydacji lipidow w wyniku samej suple-
mentacji witaming E. Dlatego tez dodatko-
wa podaz beta-karotenu moze okazac si¢
skuteczna jako zabezpieczenie przed nasile-
niem reakcji wolnorodnikowych [49].

Oproécz obnizenia stezenia witaminy E
u chorych dorostych obserwuje si¢ znaczace
obnizenie stezenia witaminy C i beta-karo-
tenu. Stezenie tych witamin obniza si¢ wraz
z wiekiem [50]. Wydolnos$¢ oddechowa jest
zwigzana ze stezeniem alfa-tokoferolu
w surowicy chorych [50].

Oznaczenie stezenia antyoksydantow we
krwi u chorych na mukowiscydoze moze by¢
pomocne w oznaczeniu izolowanych niedo-
boréw i by¢ wskazaniem do ich suplementa-
cji. Moze to w sposdéb posredni poprawic
stan odzywienia u chorych na CE

Rola leptyny w procesie regulacji bilan-
su energetycznego jest przedmiotem inten-
sywnych badaf w ostatnich latach. Leptyna
jest 167-aminokwasowym biatkiem syntety-
zowanym i wydzielanym gtéwnie przez tkan-
ke tluszczowa [51]. Hormon ten jest inte-
gralna czedcig osi sprzezenia zwrotnego in-
formujacego osSrodkowy uktad nerwowy
o stanie obwodowych zapaséw energetycz-
nych. Wydzielana z tkanki ttuszczowej do
krwi obwodowej leptyna dziata na swoiste
receptory podwzgdrza, hamujac przyjmowa-
nie pokarméw oraz zwigkszajac wydatkowa-
nie energii, gtbwnie poprzez hamowanie
aktywnosci zwigkszajacego spozycie pokar-
moéw neuropeptydu. Oprocz oSrodkowe;j
aktywnosci leptyna moze regulowac poSred-
nio ilo$¢ tkanki ttuszczowej oraz metabolizm

migs$ni poprzez interakcje z innymi osiami
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regulacji hormonalnej i wptyw na metabo-
lizm komérkowy [52, 53].

Neuropeptyd Y (NPY) jest peptydem
sktadajacym si¢ z 36 aminokwasow, szeroko
dystrybuowanym w oSrodkowym oraz obwo-
dowym uktadzie nerwowym. Neuropeptyd
Y zwicksza przyjmowanie pokarméw
izmniejsza wydatek energetyczny organizmu.
Wiele danych wskazuje, ze odgrywa on klu-
czowa role w regulacji masy ciata, koordynu-
jac aktywnos$¢ podwzgdrza oraz obwodo-
wych ios§rodkowych neuropeptydéw regulu-
jacych réwnowage energetyczna [54, 55].

Doniesienia na temat metabolizmu i roli
leptyny i NPY u dzieci z mukowiscydoza sa
sprzeczne. W badaniach Pogorzelskiego
iwsp. z2009 roku stwierdzono istotne obni-
Zenie stezenia leptyny we krwi u 15 dzieci
z CF w poréwnaniu z populacja dzieci zdro-
wych. Stezenie leptyny u chorych na muko-
wiscydoze byl istotnie nizszy u chtopcéw niz
dziewczat. Zaobserwowano, ze stgzenie
NPY w grupie dzieci z CF jest wyzsze, ale nie-
istotnie statystycznie w poréwnaniu z dzieé-
mi zdrowymi, podobnie jak nieistotna jest
zalezno$¢ pomiedzy stezeniem NPY i lepty-
ny, zarowno wsrod chorych, jak i zdrowych
dzieci [56].

Istnieja jednak doniesienia o podwyzszo-
nym stezeniu leptyny u dzieci z mukowiscy-
doza w poréwnaniu z grupa kontrolna [57,
58]. Uwazassig, ze podwyzszone stgzenie lep-
tyny moze by¢ spowodowane stymulujagcym
efektem cytokin zapalnych [51].

O ile doniesienia dotyczace leptyny
u chorych na mukowiscydoze¢ sa stosunkowo
liczne, o tyle rola greliny, hormonu peptydo-
wego zaangazowanego w koordynowanie
réwnowagi energetycznej i regulacje masy
ciata u dzieci z CF, jest jeszcze nie w pelni
udowodniona. Grelina jest endogennym li-
gandem receptora dla hormonu wzrostu.
Jest réwniez bezposrednio zwigzana z kon-
trola rownowagi energetycznej przez pobu-
dzanie apetytu, zwigkszanie pobierania po-

karmuiinicjowanie przyjmowania positkdw,
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u dzieci z mukowiscydoza
jest bardzo istotna juz we
wstepnej diagnostyce CF,

W ocenie stanu
zaawansowania
schorzenia, a takze, co
nalezy podkreslic,
pomocna w decyzji

o0 wtaczeniu leczenia
zywieniowego
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a takze przez oszczgdzanie zgromadzone;j
tkanki thuszczowej. Ponadto grelina wplywa
na zwigkszanie wydzielania kwasu solnego
i uwalniania gastryny. Reguluje aktywno$§¢
motoryczna przewodu pokarmowego, dziata
réwniez ochronnie na btong §luzowa zotad-
kaijelit. Grelina wptywa rowniez na uktad
krazenia, metabolizm koSci, wydzielanie in-
suliny, funkcje gonad, uktad odpornoscio-
wy, wykazuje dziatanie przeciwzapalne, ha-
muje apoptoze kardiomiocytow i komorek
§rodbtonka. Stezenie greliny w osoczu za-
lezy od stanu odzywienia oraz od stylu
zycia [59]. Okoto 60-70% greliny wystgpu-
je w komorkach oktadzinowych trzonu
i dna zotadka.

Stylianou i wsp. stwierdzili, ze w surowicy
14 chorych mtodych dorosltych mezczyzn
obserwowano obnizenie stezenia greliny w po-
réwnaniu z grupa kontrolna, natomiast u ko-
biet nie zaobserwowano takich réznic [58].

Poddajac analizie powyzsze doniesienia,
z ktorych wynika, zZe stezenie greliny w oso-

czu zalezy od stanu odzywienia, pomocne
byloby dokladniejsze przeanalizowanie jej
roli i metabolizmu u dzieci z mukowiscy-
doza.

Z przegladu przedstawionego piSmien-
nictwa wynika, Ze ocena stanu odzywienia
u dzieci z mukowiscydozg jest bardzo istot-
na juz we wstepnej diagnostyce CF, w ocenie
stanu zaawansowania schorzenia, a takze —
co nalezy podkreslic — pomocna w decyzji
o wlaczeniu leczenia zywieniowego.

Obecnie nikt nie kwestionuje ogromnego
znaczenia postepowania zywieniowegow CF.
Najwigcej danych dotyczy agresywnych me-
tod postepowania, to znaczy zywienia dojeli-
towego i pozajelitowego. Nalezy jednak pa-
mietaé, ze poradnictwo Zywieniowe wpltywa
réwniez na wicksze spozycie energetycznych
sktadnikéw pokarmowych, co sprzyja popra-
wie stanu klinicznego pacjentéw [60]. Stoso-
wanie suplementéw biatkowo-energetycz-
nych zostato ujete w standardach postepowa-
nia zywieniowego w CF [61, 62].
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