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A cisztas fibrozis taplalasi aspektusai
BEVEZETES, HELYZETELEMZES

A cisztas fibrdzis (CF) a leggyakrabban diagnosztizalt ritka genetikai betegség Magyarorszagon (1). Az autoszomalis
recessziven 6rokl6d6 koérkép prevalencidja hazankban 1:3500-4000 (2). A betegregiszter adatai alapjan a hazai
betegszam 523 {6, életkori elosztasukat tekintve 52,6 % 18 év alatti, 47,4 % 18 év feletti, atlagéletkoruk 19,4 év (3).

A tudomany és a gydgyszeripar fejl6désével az elmult évtizedekben a betegek életkilatasa és életminGsége
nagymértékben javult, azonban a CF még jelenleg is a progressziv, gydgyithatatlan anyagcsere-betegségek csoportjiba
tartozik (4).

A betegség hatterében a cisztas fibrdzis transzmembran konduktancia regulator (CFTR) gén mutdciéja all. Napjainkig
kozel kétezer mutdcidt irtak le, azonban szdmuk folyamatosan névekszik.

Normal esetben a CFTR csatornan keresztil kloridionok tavoznak a mirigy lumenébe, amelyet ugyanolyan mennyiség(i
natriumion és viz kdvet, igy nyeri el a nyak a viszkozitasat. A CFTR gén mutdcidja miatt a kloridion nem jut ki a lumenbe,
melynek kdvetkeztében a nyak besdrlsodik. A slrd nyak elzarja az érintett szervek kivezet6csovét, obstrukcié alakul ki,
mely végil a parenchyma fibrotikus-cisztikus elfajuldsdhoz vezet. A legérintettebb szervek a tiid6, a gasztrointesztinalis-
, hepatobiliaris- és reproduktiv traktus, valamint a verejtékmirigyek (1,5,6).

A tid6 megnovekedett munkdaja miatt né a nyugalmi energiafelhasznalds (resting energy expenditure, REE), ehhez
tarsul a pankreasz exokrin funkcidjanak defektusa és az ennek okdn kialakuld malabszorpcié Osszességében
szlikségessé teszi CF-ben a 110-200 % energiabevitelt a korban, nemben azonos egészséges kortdrsakhoz képest. Az
energiasziikségletben a szdras nagy, mértékét minden esetben a beteg aktualis dllapota hatadrozza meg. Amig a
betegség progresszidja nem kifejezett, addig az energiaigény ugyan nagyobb az egészséges tarsakhoz képest, azonban
az étvagy tobbnyire megtartott, kdnnyebb az energiabevitel biztositasa. Ebben az esetben a taplaltsagi allapottdl
fliggben, jol Osszedllitott étrenddel, specidlis, gydgydszati célra szant élelmiszerrel kiegészitve ez a sziikséglet
biztosithatd. CF-ben jellemz8 s(ir(ibb tidévaladékban a baktériumok kénnyebben megtelepednek, illetve id6vel
kolonizalédnak. Exacerbacidban (fellangolasban) ezek a baktériumok felszaporodnak, a tiidévaladék mennyisége né, a
tiidSben gyulladas Iép fel, az energiasziikséglet fokozddik. Etrendi-, illetve a specialis, gyégyaszati célra szant
élelmiszerek mennyiségi és minGségi véltoztatasaval (magasabb energia- és/vagy fehérjetartalom) a megfeleld
taplaltsagi allapot fenntarthatg, illetve célzott antibiotikus kezelés utan javithatd. Végstadiumban, tlidGtranszplantacio
el6tt, amikor a fellangolasok egyre gyakrabban alakulnak ki (4-6 hetente), illetve légzési elégtelenségben az
energiaigény extrém moédon megndhet, amihez szinte minden esetben az étvagy csokkenése, illetve teljes hianya
tarsul. A megnovekedett energiaszikségletet - ebben az esetben akar duplaja lehet a nemben, korban azonos tarsakhoz
képest - per os biztositani nem lehet, a szondataplalds bevezetése elengedhetetlen.

Tapanyagelosztas tekintetében 20 energiaszazalék fehérje, 35-40 energiaszazalék zsir, 40-45 energiaszazalék
szénhidratbevitel javasolt (7). Az energiabevitelen belll a szénhidrat:zsir arany az utébbi javara eltolddik, a glukézbdl
termelt energia magasabb légzési hanyadosa miatt (glukdz RQ=1, zsirok RQ=0,7). A fokozott fehérjebevitelre elsGsorban
az izomtémeg védelme (vaz-, IégzGizom) miatt van sziikség, valamint nagy mennyiség( fehérje Gril valadékurités soran
is.

Az Eurdpai Cisztds Fibrdzis Tarsasag adatai szerint a betegcsoport kozel felének nem megfeleld a taplaltsagi allapota
(8). Az alultaplaltsag oka az energiasziikséglet és az inadekvat energiabevitel kdzotti eltérés, amit sulyosbit a szinte
minden esetben jelen |év6 malabszorpcid. A pankredsz exokrin funkcidjanak zavara miatt, a felszivdédasi zavar
csokkentése érdekében, a tapldlkozas elengedhetetlen része a jél bedllitott pankredasz emésztéenzim-potlas (pancreas
enzyme replacement therapy, PERT). Az emészt6enzim-potlds a hazai CF betegek >90 %-nak sziikséges, mértékét
meghatdrozza az életkor, az elfogyasztott fehérje és zsir mennyisége, valamint az egyéni sziikséglet (7).

Az életkor el6rehaladtaval és a betegség progresszidjaval ardanyosan fokozddik a cisztds fibrdzishoz tarsult diabétesz
(cystic fibrosis related diabetes, CFRD) kialakuldsa. Mivel a CFRD megjelenése nem jar egyltt a diabéteszben ismert
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klinikai tlinetegylttessel (polidipszia, poliuria, polifagia), s6t gyakran klinikailag tinetmentes, ezért 10 éves kor felett
javasolt és sziikséges az évenkénti oralis glikdztolerancia teszt (OGTT) elvégzése (9). Ha mds okra vissza nem vezethet6
hirtelen allapotromlas, tidéfunkcié-, illetve testtomeg-csokkenés alakul ki, az is felveti CFRD gyanujat, ezért az OGTT
elvégzése ebben is az esetben is indokolt. CFRD-ben a taplalkozasi irdnyelvek kildnbéznek mind a TIDM-t6l, mind a
T2DM-t6l (9). Energiamegszoritds ebben az esetben nem javasolt, azonban a betegség hatékony menedzseléséhez az
ételek/élelmiszerek szénhidrattartalmanak és vércukoremel6 hatdsanak ismerete fontos, valamint a szénhidratok
szamolasa sziikséges. A magas energiasziikséglet miatt, a CF-ben javasolt tapanyagelosztas haszndlatos CFRD esetén is.
A CFRD kezelése minden esetben inzulinnal torténik (szakmai irdnyelv a CFRD kezelésében: a gyermekkori diabetes
ellatasa).
A fentieket Osszefoglalva a cisztas fibrozis kezelése oOsszetett feladat, komplex szemléletmddot igényel.
Taplalasterapidja minden esetben egyénre szabott, melyet meghatdroz a beteg klinika allapota és egyéni
preferenciai.
Cisztas fibrozis kezelésének célja:

e tld6- és emésztlszervi problémak megel6zése és kezelése

o megfelel taplaltsagi allapot (testtomeg és testosszetétel) elérése és fenntartasa

e koros taplaltsagi allapot kialakuldsanak megel6zése

e enteralis tdplalas megfelel6 id6beni bevezetése

e rendszeres fizikai aktivitas tdmogatdsa

e tarsbetegségek kezelése

e szikség esetén tlidGtranszplantaciora vald felkészités.

A CISZTAS FIBROZSOS BETEGEK ELLATASA (NUTRITION CARE PROCESS; NCP ALAPJAN)
A szakmai ajanlas szerint a cisztas fibrozist, mint ritka betegséget, erre szakosodott kdzpontokban (gyermek és felnétt
ellatast kalonvalasztva) kell kezelni. Ennek készonhet6en az allapotuk kovetése, fenntartdsa, illetve a beavatkozasok

szlikségességének megitélése biztositott.

Az ESPEN-ESPGHAN-ECFS dltaldnos iranyelve a cisztas fibrozis taplalasanak kezelésében

Altalanos ajanlasok

Ellatas lépései

Ujsziilottkori sziirés korai diagndzis és a minél kordbban megkezdett terapia csokkenti az
alultaplaltsdg mértékét, hatassal van a késGbbi taplaltsagi allapotra,
Osszességében javitja a betegség progndzisat

Antropometriai mérések antropometriai paraméterek rendszeres mérése
18 éves korig percentilis érték, 18 év felett BMI

Laborparaméterek tapldlkozasi markerek, tarsbetegségek monitorozasa a kontrollvizsgalatok
alkalmaval

Betegoktatas a beteg, sziil6, valamint a beteg és sz(il6 egyittes oktatdsa

Intervencio az alultdplaltsdg hatékony kezelése érdekében tdpldlasi terv készitése

szlikséges
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(N A taplaltsagi allapotok szlirése és diagnosztizalasa

Ellatas lépései

Megallapitasok a CF kezelésével kapcsolatban

1, Taplaltsagi allapot felmérése

Taplalkozasi anamnézis felvétele
Antropometriai mérések
o gyermekek esetében percentilis érték
o feln6ttek esetében BMI
BIA (bioelektromos impedancia analizator)
e pontos képet ad a zsir- és izomtémeg aranydrdl, illetve azok
valtozasardl
e csak abban az esetben relevans, ha a késziilék alkalmas az 6déma
jelenlétét kimutatni
Laborparaméterek
e albumin, karbamid, natrium, vérzsirértékek, gliikdz
A laborparaméterek értékelése orvosi kompetencia, eredményei
nagymértékben meghatdrozzak a taplalasi tervet.
Tarsbetegségek monitorozasa
e 10 éves kor felett évenkénti OGTT elvégzése

2, Malnutricié sziirése

Cisztas fibrozisban a betegség jellegéb6l addéddan az alultiplaltsag
kialakuldsanak kockazata fokozott (7). A malnutricié szlrésére hasznalt
modszerek (MUST, NRS2002, STRONGkids stb.), alkalmazhatdak, de nem
specifikusak. Az alultdplaltsag szlirésében és kezelésében alkalmazhato
madszer 6sszefoglaldsa az 1. tablazatban.

1l. Energia- és tdpanyagbevitel meghatarozasa

Ellatas lépései Modszer CF specifikus megallapitasok

Energiasziikséglet- és
tapanyagbevitel felmérése

Taplalkozasi naplo kiértékelése Mind a 24 h recall, mind a 3 napos
taplalkozasi napldé minGségi mutatdja a
bevitt energiamennyiségnek.

A 3 napos taplalkozasi naplé pontosabb
képet ad az energia- és tapanyabevitel
mennyiségi értékeléséhez. Gyerekeknél
3 havonta, feln6tteknél 6 havonta
javasolt az értékelése.

Napi energia- és Ahogy a nemzetkozi ajanldsok is
tdpanyagsziikséglet kiszamitasa mutatjak, a CF betegek
energiaszikségletében a széras nagy.
Kiinduldsi alapnak tekinthet6 a
taplalkozasi napld alapjan kapott
tényleges energiabevitel, 6sszevetve az

aktualis taplaltsagi allapottal.
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1. Dietetikai diagnozis
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e Elégtelen energiabevitel: oka a nagyfoku energiasziikséglet. Ha ez, a beteg tapldlkozasi szokdasait ismerve a

hagyomanyos étkezéssel nem biztositott, akkor kiegészit6 taplalas bevezetése javasolt (per

os/szondataplalas).

e Elégtelen fehérjebevitel: oka a nagyoku fehérjesziikséglet. Ha ez, a beteg taplalkozasi szokasait ismerve, a

hagyomanyos étkezéssel nem biztositott, akkor specidlis, gyégyaszai célra szant élelmiszerek

elrendelésével javithatd az energia- és a fehérjebevitel.

Iv. Dietetikai intervencid, taplalasterapia megtervezése, kivitelezése

Dietetikai intervencié célja: Eletkornak, taplaltsagi allapotnak, fizikai aktivitasnak és a betegségeknek megfelels
energia-, tdpanyag-, és folyadéksziikséglet biztositdsa.

Ellatas lépései

Taplaltsagi allapot

Megfelel6 taplaltsagi dllapot elérése és fenntartasa

csecsem6 és gyermekkorban <2 év (percentilis érrték)

Célérték: suly, hossz, fejkorfogat az életkor szerinti Utemben
fejlédjon

>2-18 év kozott (percentilis érték)

Célérték: 25-75 BMlp

feln6ttek esetében (BMI)

Célérték: 20-25 kg/m?

Etkezések szama

az életkor szerinti igénynek megfelel6en kialakitani

Energiasziikséglet

110-200 % a korban, nemben azonos egészséges tarsakhoz képest

az energiabevitel meghatdrozdsa mindig az aktualis testtomeg
alapjan torténik

a rendszeresen vezetett tdpldlkozasi napld, a taplalkozasi
anamnézis és az aktudlis tdplaltsagi 4allapotot alapjan,
individudlisan megallapithatd az energiasziikséglet

a specialis, gyogydszati célra szant élelmiszerek haszndlata
specifikusan (fehérjedls, energia-, és fehérjedls, nativ
cukormentes, fehérje-, és zsirdus)

Tapanyagelosztas

20 % fehérje, 35-40 % zsir, 40-45 % szénhidrat

A hazai taplalkozasi szokasok jellemzéen lefedik a CF-ben javasolt

magasabb zsirbevitelt, tobbnyire a fehérjebevitel elégtelen a tdpanyagok

kozul.

Fehérjebevitel

magas fehérjebevitel 1,2-2 g/ttkg

minden f6étkezés tartalmazzon allati eredet(i fehérjét

a szabad esszencialis aminosavak (free essential amino acids, EAA)
addsa lehetne a legkedvezébb hatdssal az izomfehérje
anabolizmusra, még gyulladasos allapotban is, ezek haszndlata
kedvezétlen iziik miatt nem megoldott (11)

a tejfehérjék adasa kedvez6 (magas EAA tartalom)

Zsirbevitel

magas zsirtartalmu étrend
el6nyosek az MCT zsirsavakat tartalmazé zsiradékok hasznalata
magas w-3 zsirsavtartalmu ételek ajanlottak
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Szénhidratbevitel

e szénhidrat relativ megszoritdsa (40-45%)
e az Osszetett szénhidratok addsa, egyszeri szénhidratok
megszoritasa (CFRD)

Rostbevitel 25-35 g/nap
e egyéni tolerancia figyelembevétele (meteorisztikus hatas
elkerilése)
e légzési nehezitettség esetén inkabb a VOER-t (vizben oldédé
élelmirost) tartalmazd élelmiszerek fogyasztasa javasolt
e CFRD-ben az alacsonyabb glikémias indexik miatt a magasabb
rosttartalmu élelmiszerek kedvez6bbek
e aspecidlis, gyégyaszati célra szant élelmiszerek kozil javasolt a
hozzaadott rostot tartalmazdt valasztani
Vitaminok e egyéniigény

e azsirban oldédé vitaminok (mind a négy, azaz A-, D-, E-, K-vitamin)
szupplementacidjara minden esetben sziikség van, mértéke
egyénre szabott, az orvos hatdrozza meg

Natriumpotlas

e csecsemGb- és kisgyermekkorban a rehidratacios készitmények
javasoltak a natriumpotlasra

o feln6ttkorban az ételek fokozott sbézdasa és a magas
natriumtartalmu élelmiszerek fogyasztasa tébbnyire elegend6

e izotdnids italok jol hasznalhatdak

Emésztéenzim pétlas

e egyéniigény

e anyatejes taplaldas mellett nem minden esetben sziikséges,
tobbnyire a hozzatapldlas megkezdésekor keril bevezetésre

e csecsemdk 0-12 hé
500-2000 lipazegység/ttkg

e kisgyermek 1-4 év
1000-2500 lipazegység/ttkg

e gyermek >4 év és feln6tt
1000-2500 lipazegység/ttkg

Maximum 10 000 lipazegység/ttkg

Specidlis, gyodgyaszati
élelmiszer

célra

szant

e a taplaltsagi allapot minden eréfeszités ellenére stagnal, akkor
specialis, gydgyaszati célra szant élelmiszer bevezetése javasolt

e az életkornak mindig megfeleljen

e nem helyettesit egyéb étkezést, hatékonysaguk akkor a
legnagyobb, ha kiegészits taplalasként hasznaljak

Szondataplalas

e ha szdjon keresztiil haszndlt specidlis, gyogydszati célra szant
élelmiszerrel a rendszeres kontroll mellett a taplaltsagi allapotban
tartés javulds nem elérhet6, akkor szondataplalas bevezetése
javasolt

e a PEG alkalmazdsa el6nyben részesitendd a nazogasztrikus
szondatdapldldssal szemben

e éjszakai taplalas gravitacios szerelékkel, vagy adagolépumpaval
-> a napkozbeni étkezés megtartasa

e emésztéenzim pdtldsa a megndvekedett fehérje- és zsirbevitellel
aranyosan szondatdapldlds esetén is sziikséges
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vércukorértékek monitorozasa a szondataplalas alatt
noveli az adherenciat az alapos (és ismételt) tajékoztatds a

szondataplalas

el6nyeirél a

taplaltsagi

légzésfunkcidra gyakorolt hatdsardl

allapotra

és a

Parenteralis taplalas

nem elsGdleges valasztas CF estén, csak indokolt esetben javasolt
Javasolt alkalmazas:

bélrezekciét kdvetben

meconium ileusszal szliletett csecsem&knél

amikor az enterdlis taplalds nem lehetséges (Gl mitétek utan)

tidé6transzplantacio el6tt

V. Monitorozas, dokumentalas, hatékony kévetés

kontrollvizsgdlat soran.

e A tdplalasterapia hatékonysdganak vizsgilata,

e Atdplaltsagi allapot folyamatos kovetése, a valtozasok dokumentaldsa.
dokumentaldsa és sziikség esetén moddositdsa a

A taplaltsagi allapot valtozasa és menedzselése cisztas fibrozisban (1.

tablazat) (10)

<12 ho 1-2 év 2-18 év >18év
Normal taplaltsagi Testtomeg, hossz Testtomeg, hossz | BMIp 25-75 BMI 20-25 kg/m?
allapot és a fejkorfogat novekedése a | vagy
Prevencids taplalkozasi novekedése a koranak megfelel6 Testtomeg,
tandcsadas koranak megfelel6 testmagassag
névekedése koranak
megfelel
Roml¢ taplaltsagi allapot | Testtomeg- Testtomegcsokkenés, | BMIp<25 BMI<20 kg/m?
Etrendi modositas emelkedés vagy a testtomeg- | vagy vagy
és/vagy gyogyaszati elmaradasa az | emelkedés Testtomegcsokkenés, testtomegcsokkenés
célra szant élelmiszer- elmult 2-8 hétben | elmaradasaazelmdlt | vagy a  testtdmeg- | az elmult 4-6
kiegészités bevezetése vagy 2-8 hétben emelkedés elmaradasa | hénapban
akut betegség | vagy az elmult 4-6 hédnapban | vagy
miatti akut betegség miatti | vagy akut betegség miatti
étvagycsokkenés étvagycsokkenés akut betegség miatti | étvagycsokkenés
étvagycsokkenés
Perzisztens alultapldltsag | Tartés eltérés a | Tartds eltérés a | A BMIp tartésan <25 | A BMI tartésan <18,5
Enteralis taplalas | testtbmeg és/vagy | testtomeg és/vagy | értéket mutat kg/m? értéket mutat
bevezetése hosszpercentilis hosszpercentilis vagy vagy
értékben értékben tartés eltérés a suly | folyamatos a
és/vagy hosszpercentilis | testtomegcsokkenés

értékben

EGYEB KIEGESZITES

A dietoterapia elengedhetetlen része a CF kezelésének, mivel a tapldltsagi allapot dontéen befolyasolja a betegség

progndzisat. A legnagyobb hatékonysagot akkor lehet elérni, ha az adott beteg anamnézisét ismerjik, taplaltsagi

allapotat felmérjlik és kovetjiik, a taplalkozassal és lehetGségekkel kapcsolatosan (szondataplalas jelentésége) alaposan

és tobbszor tajékoztatjuk, valamint a bizalmat elnyerjik.
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