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Opis przypadku/Case report

AAbbssttrraacctt
The authors discuss the main difficulties in the nutrition of
chronic cholestatic liver disease in children on the basis of
their own experience.

SSttrreesszzcczzeenniiee
Na podstawie doświadczeń autora omówiono wybrane
aspekty żywienia dzieci z przewlekłą cholestazą, koncentru-
jąc się na aspektach klinicznych problemu.

WWssttêêpp
Właściwa diagnostyka i szybkie ustalenie rozpozna-

nia u dziecka z cholestazą ma istotne znaczenie dla wy-
brania odpowiedniego sposobu leczenia, a przez to za-
pobiegania ważnemu powikłaniu cholestazy, jakim jest
niedożywienie [1–3].

Następstwem przewlekłej cholestazy jest nie tylko
uszkodzenie wątroby, ale także negatywny wpływ
na funkcjonowanie całego organizmu. U dzieci z prze-
wlekłą cholestazą stosunkowo często dochodzi do nie-
dożywienia. Etiologia niedożywienia u dzieci z przewle-
kłą cholestazą jest złożona i wynika z zaburzeń
gospodarki białkowej, tłuszczowej i węglowodanowej.
Istotne znaczenie ma również fakt, że u tych dzieci wy-
stępuje zwiększone zapotrzebowanie energetyczne (ok.
125% normy dla wieku), co jest trudno osiągalne ze
względu na występujące, zwłaszcza u małych dzieci
zmniejszone spożycie pokarmów. Może to być wyni-
kiem obniżonego łaknienia, wymiotów, refluksu żołąd-
kowo-przełykowego, nawracających zakażeń lub nie-
chęci do przyjmowania pokarmów z dodatkiem
tłuszczów MCT (triglicerydy średniołańcuchowe kwa-
sów tłuszczowych) i z ograniczeniem soli. Złe wchłania-
nie tłuszczów spowodowane jest głównie obniżoną se-
krecją kwasów żółciowych i prowadzi do biegunki
z utratą tłuszczu, niedoborów niezbędnych nienasyco-

nych kwasów tłuszczowych i ich pochodnych oraz wita-
min rozpuszczalnych w tłuszczach (A, D, E, K) oraz ka-
rotenu, a także znaczących niedoborów masy ciała
i wzrostu (<3. percentyla). Należy pamiętać, że więk-
szość dzieci z przewlekłą cholestazą wymaga stosunko-
wo szybko przeszczepienia wątroby, a zły stan odżywie-
nia zwiększa ryzyko wystąpienia groźnych powikłań
zabiegu i wiąże się z wyższą śmiertelnością w okresie
okołooperacyjnym [3–6].

Celem leczenia żywieniowego jest zatem zmniej-
szenie częstości występowania powikłań cholestazy
i poprawa rokowania w przypadku przeszczepienia
wątroby. Dlatego też istotne jest wczesne rozpoznanie
zaburzeń odżywiania u dzieci z przewlekłą cholestazą
i wczesne wdrożenie leczenia żywieniowego, polegają-
cego na zastosowaniu odpowiednich odżywek, a także
z wykorzystaniem bardziej intensywnych metod, np.
w okresie przygotowania do transplantacji wątroby
do rozważenia jest żywienie przez sondę lub pozajeli-
towe [1–7].

Częste u małych dzieci przeszczepienie fragmentu
wątroby od żywego, spokrewnionego dawcy daje możli-
wość dokładnego ustalenia daty przeszczepienia i opty-
malnego przygotowania biorcy, w tym poprawę stanu
odżywienia w okresie bezpośrednio przed zabiegiem
operacyjnym [7–9].
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W artykule przedstawiono przypadek dziecka z przewle-
kłą cholestazą na tle atrezji dróg żółciowych, u którego do-
szło do zaburzeń odżywienia i konieczności żywienia przez
sondę w okresie oczekiwania na przeszczepienie wątroby.

OOppiiss  pprrzzyyppaaddkkuu  ((aassppeekkttyy  kklliinniicczznnee))
Chłopiec z ciąży i porodu II, urodzony w 38. tyg. cią-

ży, z urodzeniową masą ciała 3300 g. W okresie nowo-
rodkowym przebył żółtaczkę fizjologiczną. Od 3. tyg. ży-
cia nasilenie żółtaczki, wystąpiły także odbarwione
stolce. Na przełomie 3. i 4. tyg. życia z powodu pogłębia-
jącej się żółtaczki oraz utrzymywania się odbarwionych
stolców dziecko skierowano do szpitala rejonowego.
Podczas przyjęcia stwierdzono stężenie bilirubiny całko-
witej 15 mg/dl, bezpośredniej 13,1 mg/dl, aktywność
aminotransferazy alaninowej AlAT 61 U/l, γ-glutamylo-
transpeptydazy GGTP 671 U/l. W celu dalszej diagnosty-
ki i leczenia chłopca przekazano do Kliniki Gastroentero-
logii, Hepatologii i Immunologii IP CZD.

Przy przyjęciu stan dziecka był dobry, skóra intensyw-
nie zażółcona, stolce odbarwione, masa ciała 4,2 kg, stęże-
nie bilirubiny całkowitej 16,9 mg/dl, bezpośredniej 
14,3 mg/dl, aktywność AlAT 101 U/l, GGTP 1233 U/l. W cza-
sie diagnostyki wykluczono podstawowe przyczyny infek-
cyjne i metaboliczne cholestazy. Rozpoczęto leczenie kwa-
sem ursodezoksycholowym w dawce 20 mg/kg m.c./dobę,
stosowano dietę odpowiednią do wieku dziecka (w tym 
2 razy/dobę mleko modyfikowane, wzbogacone w tłuszcze
MCT), witaminy A w dawce 2500 j.m./dobę, E 17 mg/dobę,
K 2,5 mg co 10 dni i kalcyfediol w dawce 25 μg/dobę.

Ze względu na stwierdzane u dziecka kliniczne 
(odbarwione stolce) i biochemiczne cechy cholestazy
zewnątrzwątrobowej, potwierdzone obrazem ultraso-
nograficznym wątroby (nie uwidoczniono pęcherzyka
żółciowego) i wynikiem scyntygrafii wątroby (nie
stwierdzono przechodzenia znacznika do jelit), dziecko
zakwalifikowano do laparotomii. Zabieg wykonano
w 8. tyg. życia. W czasie operacji znaleziono zwłóknia-
ły, pusty pęcherzyk żółciowy. Drogi żółciowe zewnątrz-
wątrobowe prezentowały się w postaci drobnych, li-
tych włókien. We wnęce wątroby znaleziono grubą,
zwłókniałą masę włóknistą. Rozpoznano atrezję dróg
żółciowych. Wykonano zabieg hepatoportoenterosto-
mii metodą Kasai.

Po zabiegu nie obserwowano zmniejszenia się stęże-
nia bilirubiny (stężenie bilirubiny całkowitej wynosiło 
17,9 mg/dl, bezpośredniej 14,1 mg/dl, aktywność AlAT 
178 U/l, GGTP 831 U/l). Przed wypisem dziecka z kliniki ozna-
czono stężenia witamin, stwierdzając zmniejszenie stężenia
witaminy E do 3,4 μg/ml (norma 3,8–16,0 μg/ml) oraz prawi-
dłowe witaminy A 600,9 ng/ml (norma 200–800 ng/ml) 
i 25-OH D3 12,8 ng/ml (norma 11–55 ng/ml). Dziecko wypisa-
no do domu w 12. tyg. życia z masą ciała 4830 g.

Po wypisie dziecko pozostawało pod regularną opieką
Poradni Chorób i Transplantacji Wątroby IP CZD. Podczas
wizyty w poradni w wieku 6 mies. u pacjenta stwierdzono
wodobrzusze. Masa ciała wynosiła wówczas 5800 g,
a długość ciała 64 cm (<3. centyla), z kolei wskaźnik ma-
sy ciała BMI był równy 14. Stężenie bilirubiny całkowitej
wynosiło 11,2 mg/dl, a bezpośredniej 11,1 mg/dl. Rozpo-
znano także niedokrwistość (stężenie hemoglobiny 
7,7 mg/dl, hematokryt 22,7%, liczba krwinek czerwonych
2,74 K/Ul). Nie stwierdzono zaburzeń krzepnięcia (norma-
lizowany wskaźnik aktywności protrombiny INR 1,07),
za to stężenie kwasów żółciowych było znacznie
zwiększone (348 μmol/l, norma <12 μmol/l). Ponownie
oznaczono stężenia witamin, ujawniając pogłębiający się
mimo prowadzonej suplementacji niedobór stężenia wi-
taminy E (1,9 μg/ml) i nadal prawidłowe stężenia witami-
ny A (348 ng/ml) i 25-OH D3 (29,8 ng/ml).

Chłopca hospitalizowano w celu uzupełnienia niedo-
borów krwi (przetoczono 2 jednostki koncentratu krwi-
nek czerwonych zgodnych grupowo) i wypisano do do-
mu z zaleceniem przyjmowania leków moczopędnych
oraz zwiększonej suplementacji witamin A do 5 kropli
(6250 j.m.), E do 10 kropli (85 mg), a kalcyfediolu do
8 kropli (40 ng) na dobę.

W 9. mies. życia pacjent ważył 6,4 kg, a mierzył 
66 cm (nadal <3. centyla). Stężenie bilirubiny całkowitej
wynosiło 13,7 mg/dl. Zalecono stosowanie diety hiper-
kalorycznej [wprowadzono mleko modyfikowane wzbo-
gacone w tłuszcze MCT (MCT/LCT=70/30)] oraz dodat-
kowo diety cząstkowej węglowodanowej (mieszanina
maltodekstryn, maltozy i glukozy) będącej dodatkowym
źródłem energii w diecie.

W wieku 12 mies. z powodu intensywnej żółtaczki
i nasilającego się świądu skóry chłopca wpisano na tzw.
aktywną listę oczekujących na przeszczepienie wątroby
ze zwłok. W tym czasie chłopiec ważył 7300 g, stężenie
bilirubiny całkowitej wynosiło 23,1 mg/dl, witaminy A
210 ng/ml, a E 0,4 μg/ml. Zadecydowano o rozpoczęciu
karmienia nocnego przez sondę (zgłębnik nosowo-żołąd-
kowy) w celu poprawy stanu odżywienia dziecka w wa-
runkach kliniki.

Leczenie żywieniowe polegało w tym przypadku
na stopniowym zwiększaniu ilości i stężeń podawanych
przez sondę założoną do żołądka mieszanek mleka mo-
dyfikowanego wzbogaconego w MCT. Chłopiec dobrze
tolerował żywienie nocne ciągłe (ok. 8–10 godz. w nocy)
przez sondę. Równolegle wdrożono dietę wysokokalo-
ryczną, typową dla 2. roku życia, z dodatkiem powyż-
szych diet cząstkowych. Zalecono kontynuowanie ży-
wienia przez sondę w domu w ilości 350 ml mieszanki
mleka modyfikowanego wzbogaconego w MCT o stęże-
niu 19% oraz uzupełnienie diety o dostępne na rynku
preparaty wysokobiałkowe (Protifar) oraz diety cząstko-
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wej węglowodanowej (Fantomalt). W czasie 2-miesięcz-
nego stosowania doustnego żywienia enteralnego,
wspomaganego żywieniem przez sondę, uzyskano przy-
rost masy ciała o 1 kg (ok. 14%).

Ze względu na nasilające się cechy niewydolności wą-
troby (zwiększające się zażółcenie powłok skórnych, wo-
dobrzusze oporne na leczenie moczopędne, zaburzenia
krzepnięcia) podjęto decyzję o przeszczepieniu wątroby
od żywego spokrewnionego dawcy (ojca). Kontynuowano
żywienie enteralne, wspomagane żywieniem przez sondę.
Ze względu na brak zaburzeń świadomości oraz prawidło-
we stężenie amoniaku nie było wskazań do ograniczenia
podaży białka. Zabieg przeszczepienia wątroby wykonano
planowo, gdy chłopiec miał 18 mies. Przebieg pooperacyj-
ny był bez powikłań. Obecnie, 10 lat po przeszczepieniu
wątroby, 12-letni pacjent czuje się dobrze.

OOmmóówwiieenniiee
Żywienie dzieci z cholestazą nadal wywołuje dużo

pytań i kontrowersji. W świadomości wielu lekarzy po-
kutuje przeświadczenie, że dieta tej grupy wiekowej
z cholestazą musi być lekkostrawna i uboga w tłuszcze.

Fakt, że dzieci z cholestazą wymagają dodatkowej
podaży kalorii, nie zawsze spotyka się z aprobatą. Udo-
wodniono, że istnieje ścisły związek między stanem od-
żywienia a przebiegiem przeszczepienia wątroby, które-
go większość chorych wymaga w krótkim czasie
od początku choroby, zwłaszcza w przypadku niemowląt
z przewlekłą cholestazą [1, 2, 6, 10].

Dlatego u każdego dziecka z cholestazą tak ważna
staje się regularna ocena stanu odżywienia. Należy jed-
nak pamiętać, że ocena oparta jedynie na pomiarach
masy ciała może u nich napotykać na utrudnienia wyni-
kające z obecności wodobrzusza lub obrzęków obwodo-
wych. Bardziej miarodajną jest ocena wysokości i masy
ciała oraz obwodu głowy, ramienia, klatki piersiowej
i uda w stosunku do norm oraz wyliczenie powierzchni
przekroju masy tłuszczowej (MAFA%) i masy beztłusz-
czowej ramienia w stosunku do obliczonej normy [4, 5].

Wielu autorów zwraca uwagę na zwiększone zapo-
trzebowanie energetyczne u dzieci z przewlekłą chole-
stazą. Związane jest to z różnymi czynnikami, w tym za-
burzeniami wchłaniania składników odżywczych oraz
wzrostem spoczynkowego wydatku energetycznego 
– nawet o ponad 40% w przeliczeniu na masę ciała 
[3, 6, 8, 11, 12].

Nie zawsze znajduje uzasadnienie odstawienie poda-
ży białka, nawet w przypadku hiperamonemii. Mogłoby
ono spowodować katabolizm białek mięśni i pogłębiać
zły stan odżywienia. Zalecane jest jedynie ograniczenie
jego spożycia (do 0,5–2 g/kg m.c./dobę – w zależności
od tolerancji i stężenia amoniaku) w przypadku wystą-
pienia zaburzeń świadomości (encefalopatii).

Obniżone wydzielanie kwasów żółciowych prowadzi
do biegunki tłuszczowej i strat energetycznych. Dlatego
szczególnym problemem w żywieniu dzieci z cholestazą
jest odpowiednia podaż tłuszczu w diecie [2–5].

Istotnym zagadnieniem w zakresie żywienia tej gru-
py osób z przewlekłą cholestazą jest odpowiednia suple-
mentacja witamin, szczególnie rozpuszczalnych w tłusz-
czach (A, D, E, K). Niedobór witaminy E jest częsty i może
objawiać się zaburzeniami nerwowo-mięśniowymi, włą-
czając w to arefleksję, zaburzenia chodu, zez czy częścio-
wą oftalmoplegię.

U chorych z cholestazą monitorowania wymaga
również witamina A. Suplementacja tej substancji po-
winna odbywać się pod kontrolą jej stężenia w surowicy
ze względu na możliwość jej przedawkowania z wystą-
pieniem objawów toksycznych w postaci włóknienia
wątroby, hiperkalcemii, objawów pseudoguza mózgu
i bolesnymi zmianami kostnymi [3, 6–8, 13].

Niedobór witaminy D u chorych na cholestazę wiąże
się z występowaniem hipokalcemii, hipofosfatemii, hipo-
tonii mięśniowej i krzywicy. Ryżko i wsp. wykazali dobrą
skuteczność leczenia preparatem hydroksylowanej wita-
miny D (metabolit wątrobowy) w postaci 25-hydroksy-
cholekalcyferolu (25-OH D3). U części osób z cholestazą
stwierdza się, mimo prawidłowej podaży witaminy D,
zwiększoną osteopenię. Opisywano także samoistne
złamania kości. U przedstawionego w artykule pacjenta
stosowano suplementację doustną preparatem hydro-
ksylowanej witaminy D (metabolit wątrobowy) w posta-
ci 25-hydroksycholekalcyferolu (25-OH D3). Jednocześnie
zapewniano odpowiednią podaż w diecie wapnia i fosfo-
ru [3, 8, 13].

W przypadku rozpoznania zaburzeń odżywienia po-
winno się szybko podejmować decyzje o zwiększeniu
kaloryczności pokarmów, doborze odpowiedniej wyso-
kokalorycznej diety wzbogaconej w diety cząstkowe, bę-
dące dodatkowym źródłem energii i kalorii, a w przypad-
ku braku efektu takiego postępowania należy rozważyć
tzw. żywienie nocne przez sondę [1–3, 7].

Ważne jest, aby zgłębniki do żywienia nocnego były
wykonane z odpowiedniego materiału, w celu zminima-
lizowania możliwości perforacji ściany przewodu pokar-
mowego i stykających się z nim tkanek. Obecnie najczę-
ściej stosuje się sondy silikonowe. Przy rozpoczynaniu
żywienia przez zgłębnik nosowo-żołądkowy stosuje się
wolny wlew ok. 50% wyliczonej docelowej objętości po-
karmu, dochodząc do pełnej dawki po kilku dniach
(maksymalna dawka to ok. 50 ml/kg m.c./dobę).

U dzieci z cholestazą należy dążyć do prowadzenia ży-
wienia drogą doustną jako najbardziej fizjologicznego. Po-
karm wpływa bowiem korzystnie na trofikę śluzówki
przewodu pokarmowego, stymuluje wydzielanie wielu en-
terohormonów i perystaltykę. Żywienie pozajelitowe mo-
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że nasilać cholestazę i powinno być zarezerwowane tylko
dla dzieci, u których nie można uzyskać poprawy stanu
odżywienia za pomocą żywienia enteralnego [14–16].
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