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Streszczenie

Na podstawie doswiadczeri autora oméwiono wybrane
aspekty zywienia dzieci z przewlekta cholestaza, koncentru-
jac sie na aspektach klinicznych problemu.

Wstep

Wtasciwa diagnostyka i szybkie ustalenie rozpozna-
nia u dziecka z cholestazg ma istotne znaczenie dla wy-
brania odpowiedniego sposobu leczenia, a przez to za-
pobiegania waznemu powiktaniu cholestazy, jakim jest
niedozywienie [1-3].

Nastepstwem przewlektej cholestazy jest nie tylko
uszkodzenie watroby, ale takze negatywny wptyw
na funkcjonowanie catego organizmu. U dzieci z prze-
wlekta cholestaza stosunkowo czesto dochodzi do nie-
dozywienia. Etiologia niedozywienia u dzieci z przewle-
kta cholestazg jest ztozona i wynika z zaburzen
gospodarki biatkowej, ttuszczowej i weglowodanowe;j.
Istotne znaczenie ma réwniez fakt, ze u tych dzieci wy-
stepuje zwiekszone zapotrzebowanie energetyczne (ok.
125% normy dla wieku), co jest trudno osiggalne ze
wzgledu na wystepujace, zwtaszcza u matych dzieci
zmniejszone spozycie pokarméw. Moze to by¢ wyni-
kiem obnizonego taknienia, wymiotow, refluksu Zzotad-
kowo-przetykowego, nawracajacych zakazen lub nie-
checi do przyjmowania pokarméw z dodatkiem
ttuszczéw MCT (triglicerydy $redniotaficuchowe kwa-
sOw ttuszczowych) i z ograniczeniem soli. Zte wchtania-
nie ttuszczéw spowodowane jest gtdwnie obnizong se-
krecja kwaséw zétciowych i prowadzi do biegunki
z utratg ttuszczu, niedoboréw niezbednych nienasyco-
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The authors discuss the main difficulties in the nutrition of
chronic cholestatic liver disease in children on the basis of
their own experience.

nych kwasoéw ttuszczowych i ich pochodnych oraz wita-
min rozpuszczalnych w ttuszczach (A, D, E, K) oraz ka-
rotenu, a takze znaczacych niedoboréw masy ciata
i wzrostu (<3. percentyla). Nalezy pamieta¢, ze wiek-
szo5¢ dzieci z przewlekta cholestaza wymaga stosunko-
wo szybko przeszczepienia watroby, a zty stan odzywie-
nia zwieksza ryzyko wystapienia groznych powiktan
zabiegu i wigze sie z wyzszg Smiertelnoscig w okresie
okotooperacyjnym [3-6].

Celem leczenia zywieniowego jest zatem zmniej-
szenie czestosci wystepowania powiktan cholestazy
i poprawa rokowania w przypadku przeszczepienia
watroby. Dlatego tez istotne jest wczesne rozpoznanie
zaburzen odzywiania u dzieci z przewlektg cholestazg
i wczesne wdrozenie leczenia zywieniowego, polegaja-
cego na zastosowaniu odpowiednich odzywek, a takze
z wykorzystaniem bardziej intensywnych metod, np.
w okresie przygotowania do transplantacji watroby
do rozwazenia jest zywienie przez sonde lub pozajeli-
towe [1-7].

Czeste u matych dzieci przeszczepienie fragmentu
watroby od zywego, spokrewnionego dawcy daje mozli-
wos¢ doktadnego ustalenia daty przeszczepienia i opty-
malnego przygotowania biorcy, w tym poprawe stanu
odzywienia w okresie bezposrednio przed zabiegiem
operacyjnym [7-9].
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W artykule przedstawiono przypadek dziecka z przewle-
kta cholestaza na tle atrezji drog zétciowych, u ktérego do-
szto do zaburzef odzywienia i koniecznosci zywienia przez
sonde w okresie oczekiwania na przeszczepienie watroby.

Opis przypadku (aspekty kliniczne)

Chtopiec z cigzy i porodu Il, urodzony w 38. tyg. cia-
2y, z urodzeniowa masg ciata 3300 g. W okresie nowo-
rodkowym przebyt z6ttaczke fizjologiczna. Od 3. tyg. zy-
cia nasilenie Zo6ttaczki, wystapity takze odbarwione
stolce. Na przetomie 3. i 4. tyg. zycia z powodu pogtebia-
jacej sie zéttaczki oraz utrzymywania sie odbarwionych
stolcéw dziecko skierowano do szpitala rejonowego.
Podczas przyjecia stwierdzono stezenie bilirubiny catko-
witej 15 mg/dl, bezposredniej 13,1 mg/dl, aktywnosé
aminotransferazy alaninowej AIAT 61 U/|, y-glutamylo-
transpeptydazy GGTP 671 U/l. W celu dalszej diagnosty-
ki i leczenia chtopca przekazano do Kliniki Gastroentero-
logii, Hepatologii i Immunologii IP CZD.

Przy przyjeciu stan dziecka byt dobry, skéra intensyw-
nie zaz6tcona, stolce odbarwione, masa ciata 4,2 kg, steze-
nie bilirubiny catkowitej 16,9 mg/dl, bezposredniej
14,3 mg/d|, aktywnos¢ AIAT 101 U/l, GGTP 1233 U/l W cza-
sie diagnostyki wykluczono podstawowe przyczyny infek-
cyjne i metaboliczne cholestazy. Rozpoczeto leczenie kwa-
sem ursodezoksycholowym w dawce 20 mg/kg m.c./dobe,
stosowano diete odpowiednig do wieku dziecka (w tym
2 razy/dobe mleko modyfikowane, wzbogacone w ttuszcze
MCT), witaminy A w dawce 2500 j.m./dobe, E 17 mg/dobe,
K 2,5 mg co 10 dni i kalcyfediol w dawce 25 pg/dobe.

Ze wzgledu na stwierdzane u dziecka kliniczne
(odbarwione stolce) i biochemiczne cechy cholestazy
zewnatrzwatrobowej, potwierdzone obrazem ultraso-
nograficznym watroby (nie uwidoczniono pecherzyka
z6tciowego) i wynikiem scyntygrafii watroby (nie
stwierdzono przechodzenia znacznika do jelit), dziecko
zakwalifikowano do laparotomii. Zabieg wykonano
w 8. tyg. zycia. W czasie operacji znaleziono zwtdknia-
ty, pusty pecherzyk zétciowy. Drogi zétciowe zewnatrz-
watrobowe prezentowaty sie w postaci drobnych, li-
tych wtékien. We wnece watroby znaleziono gruba,
zwtdkniata mase wtoknista. Rozpoznano atrezje drég
z6tciowych. Wykonano zabieg hepatoportoenterosto-
mii metoda Kasai.

Po zabiegu nie obserwowano zmniejszenia sie steze-
nia bilirubiny (stezenie bilirubiny catkowitej wynosito
17,9 mg/d\, bezposredniej 14,1 mg/dl, aktywnos¢ AIAT
178 U/I, GGTP 831 U/). Przed wypisem dziecka z kliniki ozna-
czono stezenia witamin, stwierdzajac zmniejszenie stezenia
witaminy E do 3,4 ug/ml (norma 3,8-16,0 ug/ml) oraz prawi-
dtowe witaminy A 600,9 ng/ml (norma 200-800 ng/ml)
i 25-OH D5 12,8 ng/ml (norma 11-55 ng/ml). Dziecko wypisa-
no do domu w 12. tyg. Zzycia z masa ciata 4830 g.
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Po wypisie dziecko pozostawato pod regularng opieka
Poradni Choréb i Transplantacji Watroby IP CZD. Podczas
wizyty w poradni w wieku 6 mies. u pacjenta stwierdzono
wodobrzusze. Masa ciata wynosita wéwczas 5800 g,
a dtugosc ciata 64 cm (<3. centyla), z kolei wskaznik ma-
sy ciata BMI byt réwny 14. Stezenie bilirubiny catkowitej
wynosito 11,2 mg/dl, a bezposredniej 11,1 mg/dl. Rozpo-
znano takze niedokrwistos¢ (stezenie hemoglobiny
7,7 mg/dl, hematokryt 22,7%, liczba krwinek czerwonych
2,74 K/Ul). Nie stwierdzono zaburzen krzepniecia (norma-
lizowany wskaznik aktywnosci protrombiny INR 1,07),
za to stezenie kwaséw zotciowych byto znacznie
zwiekszone (348 umol/l, norma <12 umol/l). Ponownie
0znaczono stezenia witamin, ujawniajac pogtebiajacy sie
mimo prowadzonej suplementacji niedobér stezenia wi-
taminy E (1,9 pg/ml) i nadal prawidtowe stezenia witami-
ny A (348 ng/ml) i 25-OH D5 (29,8 ng/ml).

Chtopca hospitalizowano w celu uzupetnienia niedo-
boréw krwi (przetoczono 2 jednostki koncentratu krwi-
nek czerwonych zgodnych grupowo) i wypisano do do-
mu z zaleceniem przyjmowania lekéw moczopednych
oraz zwiekszonej suplementacji witamin A do 5 kropli
(6250 j.m.), E do 10 kropli (85 mg), a kalcyfediolu do
8 kropli (40 ng) na dobe.

W 9. mies. zycia pacjent wazyt 6,4 kg, a mierzyt
66 cm (nadal <3. centyla). Stezenie bilirubiny catkowitej
wynosito 13,7 mg/dl. Zalecono stosowanie diety hiper-
kalorycznej [wprowadzono mleko modyfikowane wzbo-
gacone w ttuszcze MCT (MCT/LCT=70/30)] oraz dodat-
kowo diety czgstkowej weglowodanowej (mieszanina
maltodekstryn, maltozy i glukozy) bedacej dodatkowym
zrodtem energii w diecie.

W wieku 12 mies. z powodu intensywnej zéttaczki
i nasilajacego sie Swigdu skory chtopca wpisano na tzw.
aktywna liste oczekujacych na przeszczepienie watroby
ze zwtok. W tym czasie chtopiec wazyt 7300 g, stezenie
bilirubiny catkowitej wynosito 23,1 mg/dl, witaminy A
210 ng/ml, a E 0,4 pg/ml. Zadecydowano o rozpoczeciu
karmienia nocnego przez sonde (zgtebnik nosowo-zotad-
kowy) w celu poprawy stanu odzywienia dziecka w wa-
runkach kliniki.

Leczenie zywieniowe polegato w tym przypadku
na stopniowym zwiekszaniu ilosci i stezen podawanych
przez sonde zatozong do zotadka mieszanek mleka mo-
dyfikowanego wzbogaconego w MCT. Chtopiec dobrze
tolerowat zywienie nocne ciggte (ok. 8-10 godz. w nocy)
przez sonde. Rownolegle wdrozono diete wysokokalo-
ryczna, typowa dla 2. roku zycia, z dodatkiem powyz-
szych diet czastkowych. Zalecono kontynuowanie zy-
wienia przez sonde w domu w ilosci 350 ml mieszanki
mleka modyfikowanego wzbogaconego w MCT o steze-
niu 19% oraz uzupetnienie diety o dostepne na rynku
preparaty wysokobiatkowe (Protifar) oraz diety czastko-
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wej weglowodanowej (Fantomalt). W czasie 2-miesiecz-
nego stosowania doustnego zywienia enteralnego,
wspomaganego zywieniem przez sonde, uzyskano przy-
rost masy ciata o 1 kg (ok. 14%).

Ze wzgledu na nasilajace sie cechy niewydolnosci wa-
troby (zwiekszajace sie zazétcenie powtok skdrnych, wo-
dobrzusze oporne na leczenie moczopedne, zaburzenia
krzepniecia) podjeto decyzje o przeszczepieniu watroby
od zywego spokrewnionego dawcy (ojca). Kontynuowano
zywienie enteralne, wspomagane zywieniem przez sonde.
Ze wzgledu na brak zaburzen swiadomosci oraz prawidto-
we stezenie amoniaku nie byto wskazan do ograniczenia
podazy biatka. Zabieg przeszczepienia watroby wykonano
planowo, gdy chtopiec miat 18 mies. Przebieg pooperacyj-
ny byt bez powiktan. Obecnie, 10 lat po przeszczepieniu
watroby, 12-letni pacjent czuje sie dobrze.

Oméwienie

Zywienie dzieci z cholestaza nadal wywotuje duzo
pytan i kontrowersji. W Swiadomosci wielu lekarzy po-
kutuje przeSwiadczenie, ze dieta tej grupy wiekowej
z cholestaza musi by¢ lekkostrawna i uboga w ttuszcze.

Fakt, ze dzieci z cholestaza wymagaja dodatkowej
podazy kalorii, nie zawsze spotyka sie z aprobata. Udo-
wodniono, ze istnieje scisty zwiazek miedzy stanem od-
zywienia a przebiegiem przeszczepienia watroby, ktore-
go wiekszos¢ chorych wymaga w krétkim czasie
od poczatku choroby, zwtaszcza w przypadku niemowlat
z przewlekta cholestaza [1, 2, 6, 10].

Dlatego u kazdego dziecka z cholestaza tak wazna
staje sie regularna ocena stanu odzywienia. Nalezy jed-
nak pamietaé, ze ocena oparta jedynie na pomiarach
masy ciata moze u nich napotyka¢ na utrudnienia wyni-
kajace z obecnosci wodobrzusza lub obrzekéw obwodo-
wych. Bardziej miarodajna jest ocena wysokosci i masy
ciata oraz obwodu gtowy, ramienia, klatki piersiowej
i uda w stosunku do norm oraz wyliczenie powierzchni
przekroju masy ttuszczowej (MAFA%) i masy bezttusz-
czowej ramienia w stosunku do obliczonej normy [4, 5].

Wielu autoréw zwraca uwage na zwiekszone zapo-
trzebowanie energetyczne u dzieci z przewlekta chole-
staza. Zwigzane jest to z r6znymi czynnikami, w tym za-
burzeniami wchtaniania sktadnikéw odzywczych oraz
wzrostem spoczynkowego wydatku energetycznego
— nawet o ponad 40% w przeliczeniu na mase ciata
[3, 6, 8,11, 12].

Nie zawsze znajduje uzasadnienie odstawienie poda-
7y biatka, nawet w przypadku hiperamonemii. Mogtoby
ono spowodowac¢ katabolizm biatek miesni i pogtebiac
zty stan odzywienia. Zalecane jest jedynie ograniczenie
jego spozycia (do 0,5-2 g/kg m.c./dobe — w zaleznosci
od tolerancji i stezenia amoniaku) w przypadku wysta-
pienia zaburzen Swiadomosci (encefalopatii).

Obnizone wydzielanie kwasoéw z6tciowych prowadzi
do biegunki ttuszczowej i strat energetycznych. Dlatego
szczegb6lnym problemem w Zywieniu dzieci z cholestaza
jest odpowiednia podaz ttuszczu w diecie [2-5].

Istotnym zagadnieniem w zakresie zywienia tej gru-
py 0s6b z przewlekta cholestaza jest odpowiednia suple-
mentacja witamin, szczegélnie rozpuszczalnych w ttusz-
czach (A, D, E, K). Niedobdr witaminy E jest czesty i moze
objawiac sie zaburzeniami nerwowo-miesniowymi, wta-
czajac w to arefleksje, zaburzenia chodu, zez czy czescio-
wa oftalmoplegie.

U chorych z cholestazag monitorowania wymaga
rowniez witamina A. Suplementacja tej substancji po-
winna odbywac sie pod kontrolg jej stezenia w surowicy
ze wzgledu na mozliwos¢ jej przedawkowania z wysta-
pieniem objawéw toksycznych w postaci witdknienia
watroby, hiperkalcemii, objawéw pseudoguza moézgu
i bolesnymi zmianami kostnymi [3, 6-8, 13].

Niedob6r witaminy D u chorych na cholestaze wigze
sie z wystepowaniem hipokalcemii, hipofosfatemii, hipo-
tonii miedniowej i krzywicy. Ryzko i wsp. wykazali dobra
skutecznos¢ leczenia preparatem hydroksylowanej wita-
miny D (metabolit watrobowy) w postaci 25-hydroksy-
cholekalcyferolu (25-OH Ds). U czesci 0sdb z cholestaza
stwierdza sie, mimo prawidtowej podazy witaminy D,
zwiekszong osteopenie. Opisywano takze samoistne
ztamania kosci. U przedstawionego w artykule pacjenta
stosowano suplementacje doustng preparatem hydro-
ksylowanej witaminy D (metabolit watrobowy) w posta-
ci 25-hydroksycholekalcyferolu (25-OH Ds). Jednoczesnie
zapewniano odpowiednig podaz w diecie wapnia i fosfo-
ru[3, 8, 13].

W przypadku rozpoznania zaburzen odzywienia po-
winno sie szybko podejmowac decyzje o zwiekszeniu
kalorycznosci pokarméw, doborze odpowiedniej wyso-
kokalorycznej diety wzbogaconej w diety czastkowe, be-
dace dodatkowym Zzrédtem energii i kalorii, a w przypad-
ku braku efektu takiego postepowania nalezy rozwazy¢
tzw. Zywienie nocne przez sonde [1-3, 7].

Wazne jest, aby zgtebniki do zywienia nocnego byty
wykonane z odpowiedniego materiatu, w celu zminima-
lizowania mozliwosci perforacji sciany przewodu pokar-
mowego i stykajacych sie z nim tkanek. Obecnie najcze-
Sciej stosuje sie sondy silikonowe. Przy rozpoczynaniu
zywienia przez zgtebnik nosowo-zotadkowy stosuje sie
wolny wlew ok. 50% wyliczonej docelowej objetosci po-
karmu, dochodzac do petnej dawki po kilku dniach
(maksymalna dawka to ok. 50 ml/kg m.c./dobe).

U dzieci z cholestaza nalezy dazy¢ do prowadzenia zy-
wienia drogg doustna jako najbardziej fizjologicznego. Po-
karm wptywa bowiem korzystnie na trofike Sluzéwki
przewodu pokarmowego, stymuluje wydzielanie wielu en-
terohormonéw i perystaltyke. Zywienie pozajelitowe mo-
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ze nasila¢ cholestaze i powinno byé zarezerwowane tylko
dla dzieci, u ktérych nie mozna uzyska¢ poprawy stanu
odzywienia za pomoca zywienia enteralnego [14-16].
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