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Streszczenie

Niewydolnoé¢ zewnatrzwydzielnicza trzustki jest gtéwna
przyczyna zaburzen trawienia i wchtaniania w mukowiscydo-
zie (ang. CF — cystic fibrosis). Odpowiednio dobrana dawka
enzymoéw trzustkowych moze znacznie poprawi¢ wchtanianie
ttuszczéw i przyczynié sie do poprawy stanu odzywienia oraz
stanu klinicznego chorych na CE

Cel pracy: Préba oceny dostosowania dawki suplementacyj-
nej enzymoéw trzustkowych do podazy ttuszczéw w diecie
w poszczegblnych positkach.

Materiat i metody: Badaniami objeto 50 chorych na CF w wie-
ku od 9 miesiecy do 26 lat (X3r+SD: 11,6+6,0). U wszystkich
dokonano zapisu catodziennych racji pokarmowych (porcje
wazone) oraz dawki enzyméw podanej do kazdego positku
w ciggu doby. Postugujac sie aplikacja przygotowana w pro-
gramie Microsoft Access 7.0, wyliczono podaz energii i ttusz-
czéw w diecie.

Wyniki: Positkiem o najwyzszej kalorycznosci i zawartosci
ttuszczéw byt obiad. Istotne statystycznie réZznice w spozyciu
energii (wyrazonym jako odsetek podazy dobowej) odnoto-
wano miedzy obiadem a drugim $niadaniem, podwieczor-
kiem i kolacja (p<0,0001 dla wszystkich). Najwieksze réznice
w odsetku spozycia energii w postaci ttuszczéw zaobserwo-
wano miedzy drugim $niadaniem a obiadem i pierwszym
$niadaniem (p<0,0001 w obu wypadkach). Zaobserwowano
takze istotne statystycznie réznice w odniesieniu do catkowi-
tej podazy enzyméw oraz przypadajacej na jednostke masy
miedzy obiadem a drugim $niadaniem i podwieczorkiem
(p<0,0001 w obu wypadkach). Nieco odmienna byta podaz
enzyméw w przeliczeniu na gram spozytego ttuszczu — naj-

Abstract

Exocrine pancreatic insufficiency is the major cause for
maldigestion in cystic fibrosis (CF). Proper pancreatic enzyme
supplementation can meaningly improve fat absorbtion and
nutritional and clinical status of CF patients.

The aim of the study was to assess the adjustment of
enzyme supplementation to fat intake in different meals.
Material and methods: Fifty CF patients aged 9 months to 26
years (MeansSD: 11,6+6,0) were introduced in the study. The
daily food allowances and enzyme supplementation in
different meals were assessed for one day. Energy and fat
intake was calculated by the use of MS Access 7,0
application.

Results: Dinner provided the highest energy and fat intake.
Significant differences in energy intake (expressed as a part
of daily intake) were documented between dinner and 2+
breakfast, tea-time and supper (p<0.0001 for both). The
biggest differences in energy intake as fat were observed
between 2" breakfast and dinner/1st breakfast (p<0.0001 for
both). Significant differences were also documented both for
global enzyme dosage and dose expressed per kg of body
weight (dinner vs. 2™ breakfast, tea-time; p<0,001). The
dosage of pancreatic enzymes expressed per g of ingested
fat was slightly different (the highest values for dinner and 1%
breakfast and the lowest for tea-time and 2™ breakfast).
Conclusions: Enzyme supplementation should be thoroughly
monitored in cystic fibrosis patients.
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wiekszg odnotowano dla obiadu i pierwszego $niadania,
a najmniejsza dla podwieczorku i drugiego $niadania.
Whioski: Suplementacja enzymatyczna chorych na mukowi-
scydoze wymaga scistego monitorowania.

Wstep

Niewydolnos¢ zewnatrzwydzielnicza trzustki jest
gtdbwna przyczyng zaburzeh trawienia i wchtaniania
w mukowiscydozie (ang. CF — cystic fibrosis). U 85-90%
chorych na CF manifestuje sie klinicznie jako biegunka
ttuszczowa. Podstawowg zasada jej leczenia jest suple-
mentacja enzymatyczna z indywidualizacja zalecen
w zaleznosci od zapotrzebowania chorego [1]. Ze wzgle-
du na najwieksze znaczenie kliniczne uposledzenia tra-
wienia ttuszczéw, dawkowanie preparatow enzymatycz-
nych opiera sie na wielkosci podazy lipazy. Im wiecej
ttuszczéw spozywanych jest w positku, tym wieksza
musi by¢ ordynowana dawka enzymoéw [2].

Zgodnie z zasadami podanymi w wytycznych towa-
rzystw naukowych, o ostatecznej wielkosci dawki decy-
duja nastepujace kryteria kliniczne: ustapienie lub brak
wzde€ i boléw brzucha, zmniejszenie liczby stolcow
(mniej niz 3 na dobe), normalizacja stolcow (bez oleiste-
go wygladu, uformowane, bez niestrawionych resztek
pokarmowych), ustepowanie objawdéw ostuchowych
wzmozone] perystaltyki jelit oraz tendencja do przyro-
stu masy i wysokosci ciata [3]. Jednakze Baker i wsp. [4]
nie zaobserwowali jakiejkolwiek korelacji miedzy wiel-
koscig dawki suplementacyjnej enzyméw trzustkowych
a wystepowaniem objawoéw ze strony przewodu pokar-
mowego i stanem odzywienia. Wskazuje to na potrzebe
obiektywizacji oceny efektywnosci suplementacji enzy-
matycznej [5]. Odpowiednio dobrana dawka enzyméw
trzustkowych moze znacznie poprawi¢ wchtanianie
ttuszczéw i przyczynit sie do poprawy stanu odzywienia
oraz stanu klinicznego chorych na CF [6]. Dlatego nie-
zwykle istotnym zagadnieniem zwigzanym z podaza en-
zymoéw jest dostosowanie ich dawki do podazy makro-
sktadnikéw pokarmowych.

Tabela I. Wzrost i masa ciata badanych
Table I. Body height and weight of studied subjects

Cel pracy

W pracy podjeto prébe oceny dostosowania dawki su-
plementacyjnej enzyméw trzustkowych do podazy ttusz-
cz6bw w diecie w poszczeg6lnych positkach.

Materiat i metody

Badaniami objeto 50 chorych na CF w wieku od 9
miesiecy do 26 lat (X3r+SD: 11,6+6,0). Diagnoze posta-
wiono na podstawie wywiadu, obrazu klinicznego i pod-
wyzszonego stezenia chlorkéw w pocie. Potwierdzenie
rozpoznania uzyskano w badaniach molekularnych ge-
nu CFTR. Parametry rozwojowe badanych przedstawio-
no w tabeli I

Kryteria wtqczenia do badan obejmowaty:

— ciezka niewydolnos¢ zewnatrzwydzielnicza trzustki,

— prowadzong suplementacje enzymatyczna,

— wiek powyzej 6 miesiecy.

Kryteria wytqgczenia obejmowaty:

—wspbtczynnik FEV,<40% (zaawansowane zmiany
ptucne),

— zywienie pozajelitowe i zywienie przez zgtebnik lub
gastrostomie (majace znaczenie dla sposobu podazy
energii i enzymow),

— cukrzyce i inne wspbtistniejgce choroby wymagajace
modyfikacji diety,

- ostrg biegunke w czasie badania lub w okresie po-
przedzajgcym badanie (miesigc),

— karmienie piersia.

W badaniach wykorzystano specjalnie opracowana
ankiete, ktéra otrzymali pacjenci i/lub ich opiekunowie.
Postuzyta ona do zebrania danych dotyczacych cato-
dziennych racji pokarmowych (porcje wazone) oraz

Wiek (lata) Wzrost (cm) Masa (kg)
Age (years) Body height (cm) Body weight (kg)
centyl wartosci centyl wartosci
standaryzowane standaryzowane
percentile z-score percentile z-score

mediana (Srednia) 11,4 (11,6) 20,3 (18,1) -0,83 (-0,91) 18,7 (17,4) -0,89 (-0,94)
median (mean)
zakres 0,8-25,9 <0,01-97,3 -4,15-1,92 0,13-93,4 -3,00-1,51

range
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dawki enzyméw podanej do kazdego positku. Oce-
na sposobu zywienia zostata przeprowadzona w wybra-
ny dzieh tygodnia. Wielkos¢ spozywanych porcji okreslo-
na zostata gramaturowo. Z uwagi na specyfike sposobu
zywienia dzieci chorych na CF, analize wynikéw badan
ankietowych przeprowadzono z wykorzystaniem aplika-
cji przygotowanej w programie Microsoft Access 7.0,
umozliwiajacej petna jej konfigurowalnos¢ oraz swo-
bodny dostep do zywieniowej bazy danych (okreslajacej
zawartosé poszczegélnych sktadnikéw w produktach).
W przeciwiefstwie do wiekszosci programéw zywienio-
wych, aplikacja ta ma charakter otwarty, tj. pozwala
na wprowadzenie do niej nowych produktéw pojawiaja-
cych sie na rynku (np. odzywki eliminacyjne lub wysoko-
energetyczne). Postugujac sie powyzsza aplikacja, wyli-
czono wartos¢ energetyczng oraz zawartos¢ ttuszczow
w diecie.

Do poréwnania poszczegblnych positkéw zastoso-
wano test Kruskala-Wallisa z analizg post hoc [7]. Anali-
ze statystyczng wynikéw przeprowadzono przy uzyciu
pakietu STATISTICA 6,0PL. Jezeli w tekscie nie ma dodat-
kowej informacji, wartosci badanych cech wyrazone zo-
staty jako Xsr£SD. Za istotny statystycznie przyjeto po-
ziom p<0,05. Protokét prowadzonych badan zostat zaak-
ceptowany przez Komisje Bioetyczng Uniwersytetu Me-
dycznego im. Karola Marcinkowskiego w Poznaniu.

Wyniki badah

Pierwsze Sniadanie i obiad spozyli wszyscy badani, na-
tomiast odpowiednio osmioro (16%), siedmioro (14%) oraz
dwoje (4%) pacjentéw nie zjadto drugiego $niadania,
podwieczorku i kolacji. Kalorycznos¢ poszczegélnych posit-
kéw oraz spozycie ttuszczow pokarmowych przedstawio-

Tabela Il. Podaz energii i ttuszczow w diecie
Table Il. Energy and fat intake

Podaz energii (kcal)
Energy intake (kcal)

no w tabeli Il Positkiem o najwyzszej kalorycznosci oraz
zawartosci ttuszczéw okazat sie obiad, natomiast najniz-
sza kalorycznos¢ miato drugie Sniadanie (p<0,00001).

Procentowy udziat energii oraz ttuszczéw pokarmo-
wych poszczegblnych positkéw w dobowym spozyciu
przedstawiono w tabeli lll. Najbardziej energetyczny byt
obiad, natomiast najmniej energii dostarczyto drugie
Sniadanie. Istotne statystycznie r6znice w spozyciu ener-
gii (wyrazonym jako odsetek podazy dobowe]) odnotowa-
no pomiedzy obiadem a drugim $niadaniem, podwieczor-
kiem i kolacja (p<0,0001 dla wszystkich). Najwieksze r6z-
nice w odsetku spozycia energii uzyskanej z ttuszczéw
zaobserwowano miedzy drugim $niadaniem a obiadem
i pierwszym $niadaniem (p<0,0001 w obu wypadkach).

Dawki j. FIP lipazy przypadajace na poszczegélne po-
sitki przedstawiono w tabeli IV. W odniesieniu do poda-
zy globalnej oraz na jednostke masy ciata odnotowano
wystepowanie réznic istotnych statystycznie, przy czym
najwieksze zaobserwowano pomiedzy obiadem a dru-
gim $niadaniem i podwieczorkiem (p<0,0001 w obu wy-
padkach). Nieco odmienna byta podaz enzyméw w prze-
liczeniu na gram spozytego ttuszczu. W takim przelicze-
niu, najwieksza podaz enzyméw odnotowano dla obia-
du i pierwszego Sniadania, a najmniejsza dla podwie-
czorku i drugiego $niadania.

Dyskusja

Podstawa leczenia zaburzen trawienia i wchtania-
nia u chorych na mukowiscydoze jest — obok leczenia
zywieniowego [8, 9] — wtasciwa substytucja enzy-
mow trzustkowych [3, 10]. U kazdego pacjenta daw-
ke enzyméw nalezy dostosowac indywidualnie, w za-
leznosci od objawow klinicznych i badan laboratoryj-

Podaz ttuszczow (g)
Fat intake (g)

sredniaxSD mediana SredniaxSD mediana
mean+SD median meanSD median
| $niadanie 549+272 26,2+20,0 21,6
I* breakfast
Il $niadanie 3124282 266 12,0+16,2 7,4
2" breakfast
obiad 829+401 780 30,4+19,9 26,4
dinner
podwieczorek 509+445 442 20,5+26,6 9,5
tea-time
kolacja 5164285 27,1217 20,8
supper
caty dzien 27171086 2536 116,2+64,2 98,7
whole day
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Tabela lll. Rozktad spozycia energii i ttuszczéw w catodziennych racjach pokarmowych (CRP)
Table lll. The distribution of energy and fat intake in daily food allowance

Spozycie energii (%CRP)
Energy intake (%RDA)

Spozycie ttuszczéw

(%CRP)

FAT intake (%RDA)

Srednia+SD mediana Srednia+SD mediana
mean+SD median mean+SD median

| Sniadanie 21,6+10,0 20,4 24,4+14,3 20,7
I* breakfast
Il $niadanie 12,2+10,3 9,6 11,7+13,3 7.4
2" breakfast
obiad 30,7£11,6 29,9 26,4+13,2 23,6
dinner
podwieczorek 16,6+11,4 18,2 14,4+14,3 11,7
tea-time
kolacja 18,9+8,8 18,4 23,0+13,4 21,1
supper

CRP — catodzienna racja pokarmu.

RDA — recommended daily allowance.

Tabela IV. Podaz enzymow (j. FIP lipazy) w trakcie poszczegdlnych positkdw

Table IV. Enzyme supplementation (IU FIP of lipase) with different meals

Podaz enzyméw
Enzyme supply
catkowita kg m.c. g ttuszczu
total kg body weight g of fat
$redniatSD mediana $redniatSD mediana $rednia+SD mediana
mean+SD median mean+SD median mean+SD median

| Sniadanie 28 340+19997 25 000 820+335 737 1355+898 1129
I¢ breakfast
Il $niadanie 14 917+13856 10 000 479+391 393 3020+8899 882
2" breakfast
obiad 45 130+32136 33 500 12724633 1181 21732744 1385
dinner
podwieczorek 16 953+15558 16 000 484+375 434 5526+25779 831
tea-time
kolacja 29 583+20176 22 500 855+574 714 1988+3663 979
supper
caty dzien 129 380+88283 111 000 3753+1723 3357 1255+1044 944
whole day

nych. Enzymy trzustkowe powinny by¢ podawane
do kazdego positku i przekaski zawierajacej ttuszcze.
Nalezy przyjmowac je w trakcie positku, najlepiej
w dwéch porcjach, aby mozliwie najlepiej mogty sie
wymieszaé z tresciag pokarmowa w zotadku. Staple-
ton i wsp. [11] zalecaja, aby bra¢ enzymy w trakcie po-
sitku lub przed nim, gdyz enzymy staja sie efektywne
po 30 min od ich spozycia. Przeprowadzone badania
wykazaty, ze podaz enzymoéw do spozywanych posit-
kéw jest bardzo zréznicowana (tab. IV).

Przeglad Gastroenterologiczny 2007; 2 (1)

Ze wzgledu na znaczne réznice w wielkosci wymaga-
nej suplementacji enzymatycznej nalezy pamieta¢ o moz-
liwosci utrzymywania sie u chorych na mukowiscydoze
objawoéw ztego wchtaniania pomimo stosowanego lecze-
nia [1]. Polska Grupa Robocza Mukowiscydozy [3] zaleca,
aby dawke enzyméw zwiekszaé stopniowo, kontrolujac
objawy kliniczne, nie przekraczajac 2500 j. FIP lipazy/kg
m.c./positek i 10000 j. FIP lipazy/kg m.c./dobe w porcjach
roztozonych na wszystkie positki. W wybranych przypad-
kach mozna zwiekszy¢ dawke lipazy do 6 000 j. FIP lipa-
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zy/kg m.c./positek, jednakze wytacznie pod kontrola, ze
szczegblnym zwréceniem uwagi na mozliwos¢ wystapie-
nia powiktania w postaci kolonopatii wtdkniejacej [1]. Sta-
pleton i wsp. [11] zalecaja z kolei, by dazy¢ do podawania
jak najmniejszej dawki enzyméw trzustkowych i utrzy-
mania przy tym optymalnego stanu odzywienia. Dawka
enzyméw ma by¢ efektywna i mozliwie najmniejsza. Ich
zdaniem, skutecznos¢ terapii enzymatycznej mozna uzy-
ska¢, stosujac 4 000-5 000 j. FIP lipazy/kg m.c. na do-
be, co jest jednak uzaleZznione od spozycia ttuszczéw
w diecie. Interpretujagc dawkowanie preparatéw enzy-
matycznych w przeprowadzonym badaniu, nalezy
stwierdzi¢, ze najwiecej enzymdw pacjenci spozywali
w trakcie obiadu, a najmniej podczas drugiego $niada-
nia i podwieczorku. W zasadzie podaz enzyméw pozo-
stawata w zgodzie z kalorycznoscig poszczegélnych po-
sitkéw. Odnotowano bardzo duze zr6znicowanie ich da-
wek w poszczegblnych positkach. W krahcowych wypad-
kach stosunek wynosit 1:30. Jednocze$nie w czterech po-
sitkach przekroczono bezpieczng dawke 2500 j. FIP li-
pazy/kg m.c./positek, przy dobowym spozyciu poni-
7ej 10000 . FIP lipazy/kg m.c.

Bardzo istotnym zagadnieniem jest dostosowanie
dawki suplementacyjnej enzymow trzustkowych do wiel-
kosci podazy ttuszczéw [10]. Im ich wiecej w positku, tym
wieksza powinna by¢ dawka enzyméw. Przy niedosta-
tecznej ich podazy moze sie pojawi¢ biegunka, zas
przy zbyt duzej ich dawce — zaparcie. Dlatego tez dawko-
wanie enzymow trzustkowych powinno sie opierac na za-
wartosci ttuszczu i/lub biatka w kazdym positku, prze-
kasce czy nawet ptynach (np. mleko). Stapleton i wsp. [11]
zalecaja dla noworodkéw od 500 do 1000 j. FIP lipazy/g
spozytych ttuszczéw i 500 do 4000 j. FIP lipazy/g spozy-
tych ttuszczéw dla dzieci i dorostych. Odnoszac te zalece-
nia do uzyskanych wynikéw, nalezy stwierdzi¢, ze dawki
enzymow byty zréznicowane i miescity sie w nizszym za-
kresie zalecen. Podaz enzyméw w przeliczeniu na gram
spozytego ttuszczu w positkach o wiekszej energetyczno-
Sci i zawartosci ttuszczu byta zazwyczaj wyzsza niz w po-
sitkach mniejszych (tab. IV; mediany). Natomiast zréznico-
wanie dawek byto znaczaco wyzsze dla tych drugich
(tab. IV; wartosci Srednie i odchylenia standardowe).

Ze wzgledu na bardzo waznga role suplementacji en-
zymatycznej w mukowiscydozie, konieczna wydaje sie
kontynuacja badan obejmujacych grupy chorych w in-
nych regionach Polski, a docelowo wszystkich polskich
pacjentéw z mukowiscydozg. Przedstawione wyniki ba-
dan, ukazujace zréznicowanie dawki przyjmowanych en-
zymoéw, wskazuja na koniecznos¢ edukacji pacjentow
i/lub ich rodzicow oraz monitorowania suplementacji en-
zymatycznej. Jednym z celéw edukacji zywieniowej po-
winno by¢ uzyskanie zblizonej podazy enzymow w prze-
liczeniu na gram ttuszczéw dla wszystkich positkéw.

Whioski

Suplementacja enzymatyczna u chorych na mukowi-
scydoze wymaga Scistego monitorowania. Jednym z ce-
6w poradnictwa Zzywieniowego powinno by¢ uzyskanie
zblizonej podazy enzymédw w przeliczeniu na gram
ttuszczéw w wypadku wszystkich positkow.
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