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Cisti¢na fibroza je kljub velikemu razvoju in napredku sodobne medicine v zadnjih
nekaj desetletjih tako za paciente, kot tudi za zdravstvene delavce zelo tezka
bolezen, ki je ne moremo ozdraviti, a lahko z multidisciplinarno oskrbo pacientom
podaljSamo Zivljenjsko dobo in jim z razlicnimi ukrepi olajSamo Zivljenje. Poleg
zagotavljanja ustreznega delovanja pljuc s ¢iS¢enjem sluzi in antibioti¢no terapijo je
eden glavnih ukrepov za splo$no zdravje pacientov skrb za njihov dober prehranski
status. Ze ve¢ desetletij je v redni uporabi visoko energijska dieta z visoko
vsebnostjo mas€ob in beljakovin ter z nadomestnimi encimi trebusne slinavke, ki
pacientom pomaga pri ustrezni rasti in razvoju v otroSki in mladostniski dobi ter
vzdrzevanju telesne mase v odrasli dobi. Poleg tega primerna telesna masa pri
bolniku zmanjsa Stevilo okuzb dihal in na ta na¢in pripomore k ohranjanju plju¢ne
funkcije. Tudi s pomocjo omenjene diete se je Zivljenjska doba pacientov s cisticno
fibrozo mo¢no podaljSala, boljsa je tudi njihova kvaliteta zivljenja. Z daljSanjem
zivljenjske dobe in z visokim vnosom mascob so se tudi pri bolnikih s cisti¢no
fibrozo zacela pojavljati sréno-zilna obolenja.
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Even though there has been a major progress in modern medicine in the past couple
of decades, cystic fibrosis still continues being a hard and complex disease for
patients and for the medical team treating these patients. The disease can not be
cured, but with the optimal treatment a longer life is expected and patients overall
health and quality of life is significantly improved. A high-energy diet and
pancreatic enzyme-replacement therapy are the main therapeutic modalities in
treating patients with cystic fibrosis. It helps patients to achieve normal growth and
development in childhood and an optimal and constant body mass later in life. It is
also associated with a better pulmonary function with less acute and chronic lung
complications. With longer life there is higher incidence of cardiovascular diseases
among patients with cystic fibrosis, which is probably a consequence of their diet
high in fat.
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1UVOD

Cisti¢na fibroza (CF) je avtosomna recesivna genetska bolezen, ki je posledica mutacije na
genu, ki nosi zapis za regulator transmembranske prevodnosti (angl. cystic fibrosis
transmembrane conductance regulator, CFTR) na kromosomu 7 (Riordan in sod., 1989).
Najpogosteje se pojavlja pri belcih, redkeje pa pri ostalih rasah in etni¢nih skupinah
(Salvatore in sod., 2011). Ta mutacija se odraza kot motnja v delovanju omenjene
beljakovine, kar ima za posledico moten transport kloridnih ionov preko celi¢ne
membrane, to pa vodi v pojavljanje goste sluzi v respiratornem, prebavnem in
reproduktivnem traktu. Prihaja tudi do poveCanega izloCanja natrija in klorida z znojem
(Schindler in sod., 2015).

Vse to privede do spremembe vrednosti pH in izsuSitve sluzi, ki ovira normalno
prehodnost lumna in poleg poskodb sluznice dihalnega sistema povzroca stalna vnetja in
okvaro trebuSne slinavke, jeter, zol¢nika in Crevesja. Posledice se kazejo kot zmanjSano
delovanje eksokrinega dela trebusne slinavke, moteno izlocanje hidrogenkarbonata in
zol¢nih soli ter slabse prebave in absorpcije hranil, predvsem mascobe in v masc¢obi topnih
vitaminov (Li in Somerset, 2014). Zgoscena sluz se v pljucih lepi na stene dihalnih poti in
s tem otezuje CiS¢enje. V dihalnem sistemu se tako poveca tveganje za okuzbe (Turck in
sod., 2016). Patogene bakterije lahko v pljucih tvorijo biofilm, zato je zdravljenje z
antibiotiki oteZeno. Odgovor imunskega odziva s tvorbo granulocitov Se dodatno okvari
dihalni sistem (Diaconu in sod., 2015). Ceprav se Zivljenjska doba posameznikov s CF v
zadnjih letih viSa, pa je odpoved dihal Se vedno glavni vzrok umrljivosti. V primeru
hudega poslabsanja dihalne funkcije je indicirana presaditev plju¢ (Schindler in sod.,
2015).

Zaradi motenj v delovanju prebavnega trakta z napredovanjem bolezni paciente pogosto
spremlja slab prehranski status. Obstaja neposredna povezava med prehranjenostjo
pacienta in delovanjem dihal - pacienti s slabSim prehranskim statusom imajo ve¢ tezav, ki
so povezane s funkcijo plju¢ (Stallings in sod., 2008). Kljub temu, da se prehranski status
bolnikov s CF v povprecju postopno izboljSuje, je Se vedno prevelik del bolnikov s CF
slabo prehranjenih (Connett in Pike, 2015).

Razlogi za prenizko telesno maso so slabsa absorpcijo hranil v ozkem ¢revesu in okvare
organov, ki sodelujejo pri prebavi hrane (Schindler in sod., 2015). Najbolj je prizadeta
trebusSna slinavka, ki zaradi s sluzjo zamasenih izvodil izgublja svojo funkcijo izlo€anja
prebavnih encimov v svetlino dvanajstnika. Zauzita hrana se tako prebavi v manj$i meri,
posledi¢no je tudi absorpcija hranil slabSa. Energijske potrebe so Se dodatno vecje zaradi
pogostih vnetij prebavnega trakta (Perano in sod., 2014) in zaradi visjih potreb osnovnega
metabolizma (Shepherd in sod., 2001). Zaradi oteZenega dihanja je potrebno dihalnim
miSicam zagotoviti ve¢ energije, kot pri zdravih osebah. Tudi inapetenca, bakterijsko
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preras€anje v tankem Crevesju, manj izlocenega hidrogenkarbonata in inzulina, inzulinska
rezistenca, zaprtje, gastroezofagealna refluksna bolezen, stres, stranski u¢inki zdravil ter
slabse delovanje jeter so vzroki, zaradi katerih je vnos energije pri pacientih pogosto
prenizek. Zaradi mnogih prednosti, ki jih z ustrezno prehrano lahko storimo, da bolnikom s
CF zagotovimo ¢im daljSe in ugodnejsSe zivljenje, je nujno potrebno pri vsakem bolniku
vkljuciti dietetika za individualno vodenje prehrane (Turck in sod., 2016).

2 ZDRAVLJENJE CF

2.1 CF V PRETEKLOSTI

Povprec¢na Zzivljenjska doba bolnikov s CF je bila v letu 1970 8§ let. Predvsem zaradi
zgodnjega odkrivanja bolezni s pomocjo presejalnih testov, preprecevanja oz. intenzivhega
zdravljenja pljucnih okuzb ter ustreznih prehranskih priporocil z nadomes¢anjem encimov
trebusne slinavke, se je le-ta podalj$ala na 40 in vec let (CFC, 2013).

2.2 OSNOVNI PRINCIP ZDRAVLIJENJA CF

Ker je CF kompleksna bolezen, ki lahko prizadene prakti¢no vse organe v telesu, je
zdravljenje zapleteno. Zdravila, ki bi zdravila osnoven vzrok bolezni ni, zato je zdravljenje
simptomatsko. Predpogoj za ugodno prognozo je zgodnje odkrivanje bolezni, zdravljenje
pa je odvisno od mutacije gena in od poteka bolezni pri posameznem pacientu. Osnovni
pristopi zdravljenja pacientov so terapija z antibiotiki, pospeSevanje ¢iS¢enja dihalne poti,
nadomescanje encimov trebusne slinavke in visoko energijska dieta z velikim deleZzem
mascob in beljakovin. Pogosto je pacientom v prehrano potrebno dodajati v mascobi topne
vitamine, saj pankreasna insuficienca zmanjSa razpoloZljivost le-teh. Zelo pomembno je
zgodnje in agresivno zdravljenje bakterijskih pljucnih okuzb z antibiotiki (Fajac in De
Boeck, 2017).

2.2.1 Pomen presejalnega testa pri diagnozi bolnikov z CF

Kljuénega pomena za vzdrZzevanje ustreznega nadzora nad boleznijo je odkrivanje CF v
prvih dneh zZivljenja s pomocjo presejalnih testov. S tem lahko pacientu pomagamo
prakti¢no Ze takoj po rojstvu in mu omogocimo ¢im bolj normalno rast in kognitivni razvoj
(Turck in sod., 2016), zmanjSa pa se tudi verjetnost za zaplete povezane s prebavnim
traktom in dihali (Rueegg in sod., 2016).

Z zgodnjo postavitvijo diagnoze se zmanjSa zaostanek v rasti in razvoju otrok, ustrezen
razvoj organizma s primerno telesno maso pa je tesno povezan z dobro prognozo bolezni
(Turck in sod., 2016).
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NovejSe raziskave in smernice dokazujejo pomembnost zgodnjega poseganja v prehrano
pacientov, saj izboljSanje prehranskega statusa na samem zacetku zdravljenja v veliki
vecini pacientov izboljSa respiratorni status na dolgi rok in posledi¢no pripomore k daljsi
zivljenjski dobi. Ukrepi za izboljSanje vnosa hranil pri posameznikih s CF v prvem letu
zivljenja imajo velik vpliv tudi na kasnejSe vzdrZevanje primernejSega prehranskega
statusa (Yen in sod., 2013).

Prebavni sistem je veCinoma tisti, kjer se zacnejo kazati klinicni znaki CF. Dolocen del
novorojenckov s to boleznijo se s simptomi (pankreasna insuficienca) ze rodi, pri vecini pa
se simptomi pojavljajo postopoma v prvih letih zivljenja (De Lisle in Borowitz, 2013).
Posledi¢no pride dokaj hitro do pomanjkanja hranil in zaostanka v rasti in razvoju, e
bolezen ni zdravljena (Haller in sod., 2014).

2.2.1.1 Presejalni test za odkrivanje CF

Presejalni test za CF je sestavljen iz veC preiskav. Ponekod test opravijo pri vseh
novorojenckih, drugje pa samo pri predisponiranih otrocih. V prvem tednu Zivljenja merijo
vrednost imunoreaktivnega tripsinogena (IRT), ki je pri dojenckih s CF povisan. Ce je IRT
v krvi poviSan, se opravi Se genska analiza gena CFTR. S tem dolo¢amo vrsto mutacije na
omenjenem genu. Ce je presejalni test pozitiven (poviSana vrednost IRT in pozitiven
genski test), se diagnozo potrdi Se s kloridnim testom, kjer merijo koncentracijo klorida v
znoju otrok (pri pacientih s CF je vrednost poviSana zaradi okvare pri delovanju CFTR, ki
deluje tudi kot prevodnik klorida). Merjenje kloridov v znoju je Se vedno zlati standard za
potrditev diagnoze, Ceprav gre za eno prvih metod pri odkrivanju CF. V ZdruZenih drzavah
Amerike, Avstraliji, Veliki Britaniji, Nem¢iji, Avstriji in Se v Stevilnih drugih drZavah Ze
dolgo uporabljajo presejalne teste, v Sloveniji pa presejalnega testa za CF Se niso uvedli
(Praprotnik in Salobir., 2015; Barben in sod., 2016).

2.2.2 Hranjenje dojenckov s CF

Za dojencke s CF se priporoca izklju¢no dojenje, saj imajo dojeni otroci manj okuZzb in
boljso funkcijo plju¢. Ce dojenje ni mozno, se svetuje uporabo standardnih mle¢nih
formul. Visoko energijskih in hidroliziranih formul se rutinsko ne uporablja, so pa
priporocljive pri tisti skupini dojenckov s CF, ki slabo napredujejo na telesni masi. Z
uvajanjem goste hrane pri¢nemo pri enaki starosti kot pri zdravi populaciji, dodajanje soli
pa je priporocljivo tako pri dojenih otrocih, kot pri tistih, ki so hranjeni z nadomestno
mlecno formulo predvsem v poletnih mesecih (Turck in sod., 2016).

Ce otrok s CF ne napreduje primerno na telesni masi, je potrebno povecati kalori¢ni vnos.
To storimo z dodajanjem hiperkalori¢nih dodatkov v obliki ogljikovih hidratov ali mascob
maminemu mleku ali mlecni formuli, Se bolj enostavno pa s pripravo bolj koncentrirane
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mlecne formule za dojencke, ki se ne dojijo v celoti oz. se sploh ne dojijo (Kalnins in
Wilschanski, 2012).

Gosto hrano torej zacnemo uvajati med 4. in 6. mesecem starosti, enako kot pri zdravi
populaciji. Zgodaj uvajamo hrano z vec¢ kalorijami, kot je meso, ki ima tudi visoko
vsebnost beljakovin in mineralov, to je predvsem Zeleza in cinka (Kalnins in Wilschanski,
2012).

Pri otrocih je pomemben nacin pridobivanja na telesni masi. Tisti, ki so od zgodnjih let na
telesni masi pridobivali konstantno, imajo boljSo prognozo kot tisti, katerih telesna masa je
v tem obdobju nazadovala. Pacienti s konstantnim pridobivanjem na telesni masi (in vi$ini)
imajo tekom zivljenja manj zapletov predvsem z dihali (Torres in Del Campo, 2015).

2.3 POGOSTOST PODHRANIJENOSTI IN SLABEGA PREHRANSKEGA STATUSA
BOLNIKOV S CF

Po podatkih Evropskega zdruzenja za CF (European Cystic Fibrosis Society, ECFS) iz leta
2010 je priblizno polovica bolnikov s CF dosegalo zadovoljivo oziroma ustrezno stopnjo
prehranjenosti (Turck in sod., 2016). Podobni podatki o prehranskem stanju pacientov
prihajajo tudi iz Zdruzenih drzav Amerike, kjer se je med letoma 2001 in 2011 povprecen
indeks telesne mase (ITM) pacientov zvisal iz 21,2 na 22,1 kg/m*> (ITM je za zdrave
posameznike v normalnih mejah med 18,5 in 25 kg/m?, izratunamo pa ga tako, da
posameznikovo maso v kilogramih delimo s kvadratom njegove telesne viSine v metrih).
Ce gledamo percentilne krivulje za zgoraj omenjene paciente, se je povpredje dvignilo iz
40,1 na 51,3 (CFFPR, 2011). Kljub boljSemu povprecju indeksa telesne mase pa nekoliko
starej$i podatki Se vedno kaZejo zaskrbljujoce stanje nekaterih pacientov - 23 % otrok je
bilo pod deseto percentilno krivuljo glede na maso in starost, 23 % odraslih med 18. in 30.
letom pa je bilo podhranjenih (CFFPR, 2008).

2.4 VZROKI PODHRANJENOSTI PACIENTOV S CF

Med vzroke za slabSo prehranjenost bolnikov s CF sodijo: energijske izgube zaradi slabe
absorpcije hranil, ki je posledica pomanjkanja encimov trebusne slinavke, visoke
energijske potrebe, kar pripisujemo povecani aktivnosti dihalnih miSic, kroni¢no vnetje in
akutna poslabSanja dihalnih funkcij, kar zelo pospesi razgradnjo telesnih beljakovin za
sintezo beljakovin akutne faze ter nezadosten vnos hranil zaradi razlicnih razlogov
(inapetenca, disfagija, gastroezofagealna refluksna bolezen itd.) (Culhane in sod., 2013).

Podhranjenost je v preteklosti veljala za neizogibno posledico bolezni in je bila glavni
vzrok za kratko zivljenjsko dobo pacientov, danes pa je uspesno doseganje in vzdrzevanje
optimalnega prehranskega stanja pacienta eden izmed klju¢nih korakov pri obravnavi
pacienta (Schindler in sod., 2015).
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2.4.1 Insuficienca trebusne slinavke

Trebusna slinavka je druga najvecja prebavna zleza ¢loveskega telesa, njeno delovanje pa
temelji na izlo¢anju prebavnih encimov in hormonov. Sestavljena je iz endokrinega in
eksokrinega dela. Endokrini del v krvni obtok izlo¢a hormone, ki uravnavajo presnovo. Ti
hormoni so inzulin, glukagon, gastrin in pankreasni polipeptid. Eksokrini del pa v
dvanajstnik izlo¢a prebavne encime v obliki pankreasnega soka. Te encimi so odgovorni za
razgradnjo posameznih komponent zauZzite hrane na enote, ki jih je naSe telo sposobno
absorbirati (Stiblar Martin¢i¢, 2014).

Eksokrine celice trebuSne slinavke v svetlino dvanajstnika dnevno izlo¢ijo okrog 1,5 1
prebavnega soka, ki poleg vode in petnajstih encimov oz. predstopenj encimov za
razgradnjo hrane vsebuje Se hidrogenkarbonatne ione, natrijeve, kalijeve in kloridne ione.
Trebusna slinavka izloca naslednje prebavne encime: lipazo, ki razgradi trigliceride v
monogliceride in proste masScobne kisline; amilazo, ki razgradi polisaharide v
monosaharide in disaharide ter pankreasne proteaze, ki beljakovine razgradijo na krajSe
peptide in proste aminokisline (Stiblar Martin¢i¢, 2014).

Nezadostno delovanje trebusne slinavke ali pankreasna insuficienca (PI, angl. pancreas
insufficiency oz. EPI, exocrine pancreatic insufficiency) je pri vecini pacientov s CF glavni
vzrok za slabSo absorpcijo hranil v Crevesu. Mutacija na CFTR apikalne membrane
epitelnih celic trebusne slinavke privede do tvorbe cist in maSenja vodov, po katerih poteka
izloCanje prebavnih encimov v svetlino dvanajstnika. Nekateri pacienti se s slabSe delujoco
trebusno slinavko ze rodijo, pri nekaterih pa se stanje trebusSne slinavke slabSa z
napredovanjem bolezni. Pri vecini pacientov se znaki insuficience trebuSne slinavke
pojavijo v zgodnjem otroStvu. Delovanje trebusne slinavke se z leti poslabSuje, tako da s
¢asom pogosto pride do popolne izgube delovanja njenega eksokrinega dela (Ooi in Durie,
2012). Pankreasna insuficienca je prisotna pri 85-90 % pacientov (Dodge in Turck, 2006),
odstotek je odvisen glede na vrsto mutacije gena za CF. Posledica zmanjSanega izloCanja
prebavnih encimov je sindrom malabsorpcije in odvajanje mastnega, neformiranega blata
neprijetnega vonja, rumenkaste barve (steatoreja). Bolnik ima boleCine v trebuhu in
napihnjen trebuh (Ooi in Durie, 2012; Beharry in sod., 2002). Tudi ¢e ima bolnik s CF
dober apetit, bo zaradi pomanjkanja prebavnih encimov slabo pridobival na telesni masi, v
dolo€enih primerih pa se bo telesna masa celo znizala. S slabSo prebavo in absorpcijo
mascob pride tudi do pomanjkanja v mascobi topnih vitaminov A, E in K. Pomanjkanje
vitamina D je manj pogosto, ker je njegova proizvodnja odvisna tudi od izpostavljenosti
koze son¢ni svetlobi (Turck in sod., 2016)

Moteno delovanje trebuSne slinavke prispeva velik delez k slabSem prehranskem statusu
pacientov s CF. Pri bolniku s CF se lahko na veC nacinov ugotavlja, ali je insuficienca
trebusne slinavke prisotna. Najve¢ se uporablja neinvaziven test doloCanja elastaze iz
vzorca blata (Schindler in sod., 2015). Neinvazivne indirektne metode ugotavljanja slabse
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razgradnje in absorpcije hranil so poleg doloc¢anja pankreasne elastaze Se tridnevno
merjenje koli¢ine z blatom izlo¢ene mascobe glede na zauzito koli¢ino mascobe (pri
zdravih posameznikih je koli¢ina izlo¢ene maS€obe manjsa od 7 %, kar pomeni 93 %
prebavljivost in absorpcijo) in sposobnost pankreasnih encimov za razgradnjo sinteti¢nih
substratov, npr. 4-aminobenzojska kislina ali PABA (Sinaasappel in sod., 2002).

Posledica slabSega delovanja trebusne slinavke je tudi zmanjSano izloCanje
hidrogenkarbonata. Ker ima hidrogenkarbonat pomembno nalogo zmanjsanja vrednosti pH
zelod¢éne vsebine po vstopu v dvanajstnik, koli¢ina izloCenega hidrogenkarbonata pa je
prenizka, se zmanjSa pufrna kapaciteta delno prebavljene vsebine, vrednost pH ostane
nizka, kar dodatno zmanjsa aktivnost endogenih in eksogenih encimov trebusne slinavke in
obarjanje zol¢nih soli. S tem sta razgradnja in absorpcija zauzitih hranil (v najvecji meri
mascob in v mascobi topnih snovi) Se dodatno zmanjSani. ZmanjSanje izloCanja zelod¢ne
kisline s pomocjo zdravil (inhibitorji protonske Crpalke) se je izkazalo za uspeSno pri
vplivu na resorpcijo hranil (Sinaasappel in sod., 2002). Isto¢asno je zdravljenje bolnikov s
CF z inhibitorji protonske ¢rpalke koristno tudi zato, ker je v tej populaciji bolnikov pogost
refluksni ezofagitis (Homan, 2017).

2.4.1.1 Nadomesc¢anje encimov trebusne slinavke

Pacientom vseh starostnih skupin, ki trpijo za pankreasno insuficienco, se predpise
zdravljenje z nadomeScanjem encimov trebusne slinavke (angl. pancreatic enzyme
replacement therapy, PERT). Ta nacin zdravljenja je pri veliki ve¢ini pacientov klju¢nega
pomena pri zagotavljanju ustreznega prehranskega stanja. Za enkrat so najvecjo
ucinkovitost pokazali encimski pripravki v obliki granul v kapsuli z gastrorezistentnimi
lastnostmi (Dodge in Turck, 2006). Granule so obdane s posebnim polimernim slojem,
katerega namen je zaSCita encimov pred kislo vsebino Zelodca, ki inaktivira encime.
Encimi zaradi zaSCitnega sloja v vecji meri preidejo v dvanajstnik v aktivni obliki, kar
pomeni, da imajo ve€jo mozZnost za uspeSno razgradnjo hrane, pacientovo crevesje pa
lahko tako v vecji meri absorbira zauZita hranila (Dominguez-Muifioz, 2007).

Pankreasna insuficienca v najve¢ji meri vpliva na razgradnjo lipidnih komponent hrane,
nekoliko manj pa na razgradnjo prehranskih beljakovin in ogljikovih hidratov (Li in
Somerset, 2014).

Odmerek nadomestnih encimov je odvisen predvsem od koli¢ine encimov, ki jih pacient
lahko proizvede sam in od koli¢ine maS¢obe v obroku ter pacientove telesne mase (Turck
in sod., 2016). Vsakega pacienta je potrebno obravnavati individualno, predpisanega
odmerka pa ni priporocljivo prekoraciti, ker lahko pride ob dolgotrajnem prekomernem
nadomescanju encimov trebuSne slinavke do fibroze Sirokega Crevesa (Borowitz in sod.,
2009).
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2.4.2 Akutne in kroni¢ne okuzbe z bakterijami ter pridruZena vnetja

Gosta sluz, ki se zaradi slabSega delovanja CFTR nabira v pljucih, predstavlja ugodno
okolje za hitro razmnoZevanje patogenih bakterij. Poleg antibiotikov, ki so glavni del
terapije pri okuzbi, se telo na infekcijo odzove tudi z lastnim imunskim sistemom. Z
ustrezno sestavo obroka ter z dovolj visokim vnosom kalorij so okuzbe manj pogoste,
pacientovo stanje se tudi hitreje izboljSa in okrevanje je pri dobro prehranjenih
posameznikih hitrejSe z manj posledicami, kot pri slabo prehranjenih pacientih (Diaconu in
sod., 2015).

3 VISOKO ENERGIJSKA DIETA PRI PACIENTIH S CF

3.1 PREHRANSKO SVETOVANIJE

Prehransko svetovanje pri dietetikih je smiselno za vse paciente s CF, Se posebno pa za
paciente, ki so preslabo prehranjeni (Turck in sod., 2016). Ker je pri CF zadosten
prehranski vnos hranil in energije pomemben dejavnik pri doseganju ¢im boljSega stanja
pri pacientu, se otrokom in mladostnikom priporo¢a prehransko svetovanje vsaj enkrat na
tri mesece, odraslim pa vsakih Sest mesecev. Ob obisku je potrebno preveriti prehranske
navade, za najboljsi vpogled v prehrano pacienta s CF pa je priporoCena analiza tri- do
petdnevnega prehranskega dnevnika bolnika (Borowitz in sod., 2002).

Prehranski dnevnik se v klini¢ni dietetiki uporablja kot orodje za dolocanje vnosa energije
in hranil pri pacientih. Pacienti zapisujejo uro vseh obrokov ter ¢im bolj natanéne mase
posameznih Zivil v obrokih tekom dneva. Tehta (ali meri) in zapisuje se tudi prigrizke,
uporabljene za¢imbe in popito teko¢ino. Kadar tehtanje zivil ni mogoce, pacient lahko
opise velikost porcije, npr. skodelica mleka, srednje velika banana, Cajna zlicka medu. Pri
naslednjem obisku bo pacientov klini¢ni dietetik s spletno bazo podatkov o hranilni sestavi
in energijski vrednosti Zivil na podlagi dnevnika ocenil pacientov vnos energije in hranil.
Ravno zato je kljucnega pomena dosledno tehtanje Zivil ter vodenje dnevnika po
predpisanih navodilih. Najbolj optimalno je prehranski dnevnik voditi tri do pet dni, saj
krajSi Cas ne omogoca natancnega dolocanja povprecnih vrednosti zauzitih hranil, daljse
vodenje pa se je izkazalo kot neprimerno zaradi vedno bolj povrSnega vodenja dnevnika
(Hren in Mlakar Mastnak, 2013).

Pri najmlajsi populaciji se posvet z dietetikom priporoca pogosteje, do enkrat na mesec. Za
vse starostne skupine je tezko vnaprej dolociti najbolj optimalna pogostost obiska pri
dietetiku, ker se lahko pacientov energijski vnos, telesna masa in sploSno zdravstveno
stanje stalno spreminjajo (Sinaasappel in sod., 2002).
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3.2 PRIPOROCENI DNEVNI ENERGIJSKI VNOS

Energijske potrebe se med posamezniki mocno razlikujejo v odvisnosti od spola, starosti,
telesne mase, sestave telesa, fizi€ne aktivnosti ter bolezenskih in presnovnih stanj. Pri
odraslih osebah izhajajo iz osnovnega (bazalnega) metabolizma, delovnega metabolizma,
katerega poraba je odvisna od intenzivnosti miSicne aktivnosti ter iz termogeneze po vnosu
hrane. Pri mlajSih osebah (dojencki, otroci, najstniki) se poleg zgoraj omenjenih
dejavnikov velik del energije porabi Se za rast in razvoj, pri nosecnicah za razvoj ploda, pri
dojecih materah pa za potrebe dojenja (Referencne vrednosti za vnos hranil, 2004).

Za doseganje normalnega razvoja in rasti pri otrocih in za doseganje normalnega
prehranskega statusa ter vzdrzevanja telesne mase pri odraslih morajo pacienti s CF s
hrano zauziti ve¢ energije od zdravih oseb. Evropske smernice na tem podrocju pacientom
s CF priporocajo dnevni vnos energije, ki je od priporocljivega dnevnega vnosa za zdravo
populacijo enakega spola, starosti in podobne telesne mase vi§ji za 30 % do 50 %
(Sinaasappel in sod., 2002). SevernoameriSke smernice so po principu povecanega
dnevnega energijskega vnosa podobne, a se nekoliko razlikujejo v vrednostih. Te naj bi
bile od priporoCenega energijskega vnosa za zdravo populacijo visje za 10 % do 100 %.
Energijske potrebe se lahko med posamezniki s CF moc¢no razlikujejo, saj imajo razli¢ne
stopnje malabsorpcije, razli¢no Stevilo kroni¢nih vnetij in akutnih dihalnih poslabsan;.
Tudi energijske potrebe istega pacienta se lahko hitro spreminjajo, v veliki meri nanje
vpliva pacientovo trenutno zdravstveno stanje in telesna aktivnost (Stallings in sod., 2008).

Za doseganje ustreznega prehranskega statusa pri pacientih s CF se svetuje neomejeno
dieto, bogato z mas€obami in beljakovinami. Vsakemu obroku je dodan ustrezen odmerek
nadomestnih encimov trebusne slinavke, ki je odvisen od koli¢ine mas¢obe v obroku
(Haller in sod., 2014). Pacientom se v prehrano pogosto dodaja Se meSanico v mascobi
topnih vitaminov, po potrebi (kadar opazamo padec telesne mase kljub ustrezni kolicini
zauzite hrane) pa lahko vsakodnevni prehrani dodajamo Se visoko energijske prehranske
dodatke (Turck in sod., 2016).

3.3 RAZMERJE VNOSA MAKROHRANIL PRI PACIENTIH S CF

Evropske smernice za prehrano pacientov s CF priporo¢ajo vnos makrohranil v razmerju,
ki se razlikuje od smernic za zdravo populacijo. Do razlik prihaja zaradi potreb po
poviSanem vnosu masc¢ob in beljakovin. Mascobe naj bi v dieti pri CF predstavljale med 35
% in 40 % celotnega dnevnega energijskega vnosa za potrebe zagotavljanja visjega
energijskega vnosa, kot je to priporo€eno za zdrave posameznike (Turck in sod., 2016), za
vnos beljakovin pa se optimalne vrednosti gibajo okrog 20 % celotnega dnevnega
energijskega vnosa, kar je zelo groba ocena, to¢ne vrednosti pa je tezko dolociti in bi
morale biti individualno prilagojene glede na pacientove potrebe. Vnos energije z
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40 % in 45 % (Engelen in sod., 2014). Visji energijski vnos se prav tako povezuje z
zmanjSano razgradnjo telesu lastnih beljakovin (Turck in sod., 2016).

3.4 VSEBNOST IN SESTAVA MASCOBE V VISOKO ENERGIJSKI DIETI

Visoko energijska dieta pacientov s CF ze sama po sebi vsebuje veliko ve¢ prehranskih
mascob, kot dieta normalne populacije. Pri vnosu nasi¢enih mascob je potrebna previdnost.
Priporocljivo je, da odstotek nasi¢enih maScob v prehrani pacientov ni previsok, torej ne
veliko vi§ji kot 10 % celotne dnevne energije, zauzite s hrano. Razlogi za to so enaki, kot
pri zdravi populaciji, in so povezani z ve¢jim tveganjem za pojav sréno-zilnih bolezni.
Visji delez nasi¢enih maS¢ob v prehrani je pogosto vzrok za poviSano plazemsko vrednost
skupnega in LDL holesterola, kar lahko (v povezavi s pogosto prisotnim kroni¢nim
vnetjem pri pacientih) ze v zgodnjih letih Zivljenja vodi v nastajanje ateroskleroze. Razlog
za vecjo verjetnost omenjenih zapletov je tudi daljSanje Zivljenjske dobe pacientov, ki je
posledica vedno boljse oskrbe tako z zdravstvenega kot s prehranskega vidika
(Woestenenk in sod., 2014).

Da se izognemo potencialnim zapletom, ki lahko v veliki meri Se dodatno poslabsajo
pacientovo zdravstveno stanje, paciente z nasveti in navodili spodbujamo k doloc¢eni meri
pozornosti pri uzivanju nasi¢enih in trans nenasi¢enih mascob. Svetujemo jim lahko
pogostejSe uzivanje maScob z vi§jo vsebnostjo nenasicenih in vecCkrat nenasi¢enih
mascobnih kislin (Turck in sod., 2016).

3.4.1 Esencialne mascobne Kkisline v dieti pacientov s CF

Z neustreznim maScobnokislinskim profilom zauZzitih zivil lahko pride do doloc¢enih
neravnovesij v pacientovi prehrani, kar je posledica vec¢je koliCine zauzitth mascob.
Omenjeno neravnovesje bi bolj natan¢no lahko opredelili kot pomanjkanje esencialnih
mascobnih kislin (Smith in sod., 2012). Mascobne kisline so za naSe telo najbogatejsi vir
energije. Za na$ organizem sta esencialni dve mascobni kislini, in sicer linolna kislina, ki
spada med omega-6 0z. n-6 mascobne kisline in pa alfa - linolenska kislina, ki jo uvr§¢amo
med omega-3 oz. n-3 mascobne kisline. Pogojno esencialni pa sta arahidonska kislina in
dokozaheksaenojska kislina, bolj znana kot DHA (Turck in sod., 2016).

Ze veé desetletij zdravstveni delavci pri pacientih s CF ugotavljajo prenizke vrednosti
plazemskih, serumskih, membranskih in tkivnih esencialnih mascobnih kislin.
Pomanjkanje se pogosto ne odraza s klasi¢nimi simptomi, a je primanjkljaj linolne kisline
domnevno povezan s slabS§im delovanjem pljuc in zaostankom v rasti pri otrocih razli¢nih
starosti. Dolgotrajno pomanjkanje lahko vpliva tudi na delovanje ledvic, jeter in imunskega
sistema. Tako pri zdravi populaciji, kot pri pacientih s CF je smiselno uZivanje ustrezne
koli¢ine DHA (s hrano ali z ustreznimi prehranskimi dopolnili) zaradi njenih protivnetnih
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ucinkov. Za natancnejSa priporocila so potrebne Se dodatne raziskave (Turck in sod.,
2016).

3.4.2 Malabsorpcija mas§¢obnih komponent hrane kljub ustrezni koli¢ini nadomestnih
encimov trebusne slinavke

Visoko energijska dieta z visokim deleZzem maScob se je torej izkazala kot uspesno orodje
za doseganje optimalnega energijskega vnosa, ki ga pacienti s CF potrebujejo za
pokrivanje visjih energijskih potreb zaradi narave bolezni. Kljub zadostni koli¢ini
prehranske mascobe in nadomestnih encimov trebusne slinavke pa vseeno lahko prihaja do
slabSe absorpcije v mascobi topnih snovi iz hrane. Verjetno je vzrok za tako dogajanje
kombinacija slabse razgradnje in absorpcije mas¢obnih komponent ter pogosto prisotnega
kroni¢nega vnetja v Crevesu. Tako so lahko glede na okvirne ocene visoke kolicine
trigliceridov, v mascobi topnih vitaminov in holesterola v resnici nekoliko prenizke za
doseganje najbolj optimalnega prehranskega statusa pacientov (Rhodes in sod., 2010).

3.4.2.1 Pomanjkanje v masc¢obi topnih vitaminov

Ker pomanjkanje encimov trebusne slinavke (predvsem lipaze) mocno oslabi absorpcijo
mascob in ker absorpcija ni popolna kljub terapiji z nadomestnimi encimi trebusne
slinavke, pri 10 — 35 % pacientov s pankreasno insuficienco prihaja do pomanjkanja A, E
in K vitaminov. Do blazjega pomanjkanja vitamina D prihaja pri okrog 90 % pacientov s
CF kljub dovolj veliki koli€ini zauzite maScobe, ustrezni koli¢ini nadomestnih encimov
trebusne slinavke in oralnim prehranskim dopolnilom (Coriati in sod., 2016), do vec¢jega
pomanjkanja vitamina D pa prihaja samo pri pacientih, ki so premalo izpostavljeni soncu.
Izpostavitev koZze sonénim Zarkom sproZzi sintezo predstopnje vitamina D, ki se v
organizmu po $tevilnih kemijskih reakcijah pretvori v aktivno obliko. Ce pacientova koza
ni izpostavljena son¢ni svetlobi in Ce so prisotne tezave malabsorpcije mascobotopnih
snovi, lahko torej pride o vecjega pomanjkanja (Turck in sod., 2016).

Dodajanje oralnih prehranskih dopolnil, ki vsebujejo v mascobi topne vitamine, ni nujno
potrebno za paciente, ki ne trpijo za pankreasno insuficienco, a se je vi§ji vnos teh
vitaminov izkazal kot uspesno orodje za zmanjSanje pogostosti akutnih pljucnih poslabsan;j
pri nekaterih pacientih (Kalnins in Wilschanski, 2012).

Tudi zaradi vitaminov, topnih v mascobi, je za paciente zelo koristna dieta z veliko
vsebnostjo mascob. Dovolj visoka vsebnost mascob v obroku in ustrezen odmerek
nadomestnih encimov trebusne slinavke pomagata pacientu pri boljsi absorpciji v mascobi
topnih vitaminov - tistih, ki jih vsebuje zauzita hrana ali tistih, ki smo jih k obroku dodali
kot oralno prehransko dopolnilo (McGuckin in Watson, 2015). Tako za pacienta
zagotovimo ustrezen energijski vnos in posledi¢no primerno rast in razvoj ter ohranjanje
dovolj visoke telesne mase s ¢im manjSim Stevilom akutnih poslabSanj, obenem pa mu
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zagotovimo §e ustrezno koli¢ino vitaminov za normalno potekanje presnovnih procesov in
za protivnetno delovanje, ki ima pri tej bolezni velik pomen (Turck in sod., 2016).

3.5 BELJAKOVINE V DIETI PACIENTOV S CF

Telesne beljakovine, katerih osnovni gradniki so aminokisline, so eni izmed glavnih
gradnikov nasega organizma in opravljajo veliko Stevilo nalog. So gradniki miSic,
regulatorji encimske aktivnosti, vmesni produkti v mnogih presnovnih reakcijah,
prenasalci zivénih signalov, regulatorji prepisovanja in prevajanja ter Se mnoge druge.
Prenizek vnos beljakovinske hrane z ustrezno aminokislinsko sestavo ter pridruzena
bolezenska stanja, kot so okuzbe dihal, vnetja, vroCinska stanja itd., pospesijo razgradnjo
telesu lastnih beljakovin, kar lahko privede do negativne bilance dusika in zmanjSevanja
puste telesne mase (Kalnins in Wilschanski, 2012).

Nizek indeks puste telesne mase je pri pacientih s CF pogost in je prisoten pri priblizno
tretjini odraslih in petini otrok z normalnim indeksom telesne mase. Pri pacientih s
pankreasno insuficienco (85 — 90 % vseh pacientov) sta prebava in posledi¢no presnova
beljakovin motena zaradi odsotnosti proteoliti¢nih encimov trebusne slinavke, kar pomeni,
da se potencialni anabolni u¢inek beljakovinskega obroka mo¢no zmanjsa, iz nerazgrajenih
oz. delno razgrajenih beljakovin pa lahko v debelem crevesju s pomocjo bakterij nastajajo
toksi¢ni produkti, prisotna je lahko tudi driska. Nadomescanje encimov trebusne slinavke
sicer pomaga pri lazji razgradnji in povecani absorpciji, vendar ne v celoti in z dokaj dolgo
zamudo (Engelen in sod., 2014).

3.5.1 Primerni prehranski viri beljakovin

Za poveCano izgradnjo telesnih beljakovin oz. ve¢ji anabolni ucinek beljakovinskega
obroka morajo pacienti s CF zauziti ob¢utno vecjo koli¢ino prehranskih beljakovin kot
zdravi posamezniki. Da bi omejili negativne u€inke neprebavljenih beljakovin v debelem
¢revesju, je pomembna izbira ustreznih virov beljakovin. Primerna reSitev so dobro
prebavljive beljakovine, ki jih pacientov prebavni trakt v ve¢ji meri razgradi in vgradi v
telesu lastne beljakovine. Tudi beljakovine s pocasnim sproS¢anjem utegnejo pozitivno
vplivati na vecjo izgradnjo beljakovin. Za visoko anabolne so se izkazale sirotkine
beljakovine in kazeini (oboje spadajo med mlecne beljakovine) ter delno hidrolizirane
oralnih prehranskih dopolnil v obdobju nekaj mesecev znatno poviSajo miSi¢no maso
pacientov, izboljSa pa se tudi njihova miSi¢na funkcija (Engelen in sod., 2014).

Klju¢nega pomena v beljakovinski hrani je poleg dobre prebavljivosti in razpoloZljivosti
beljakovin tudi prisotnost ustrezne (vi§je, kot pri zdravi populaciji) koli¢ine esencialnih
aminokislin, ki Se dodatno spodbudijo izgradnjo telesnih beljakovin (Engelen in sod.,
2013).
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Vklju¢evanje prostih aminokislin z ustreznim delezem esencialnih aminokislin v prehrano
pacientov s CF se je torej izkazalo kot dobro orodje za povisanje indeksa puste telesne
mase in plju¢ne funkcije, vendar redno uzivanje aminokislinskih formul s prehrano
predstavlja izziv zaradi slabega okusa posameznih aminokislin. Toc¢na priporocila glede
kolicine potrebnih beljakovin za anabolni ucinek zaradi kompleksnosti dejavnikov, ki
upocasnjujejo ali zavirajo izgradnjo telesnih beljakovin trenutno niso na voljo, nacin in
intenzivnost prehranske podpore pa sta odvisna od pacientovih individualnih potreb z
upostevanjem vseh trenutno prisotnih akutnih bolezenskih stanj (Engelen in sod., 2014).

4 VPLIV TELESNE MASE IN SESTAVE TELESA NA PROGNOZO BOLEZNI

Splosno sprejeto je, da nizka telesna masa pacienta v vecini primerov pomeni tudi slabso
funkcijo plju¢ in splo$no zdravstveno stanje. Znizanje telesne mase pogosto spremlja
zmanjSana funkcija pljuc, za tem pa verjetno stoji kompleksna povezava med zmanjSanim
vnosom energije in hranil, bakterijskimi okuzbami plju¢ in zahtevah po visji presnovi.
Bazalna presnova se pri pacientih s kroni¢nimi vnetji povisa in vodi v zaCaran krog izgube
telesne (miSi¢ne) mase ter v vedno slabso funkcijo pljué, kar predstavlja kompleksen
problem, ki zahteva multidisciplinaren pristop (Connett, 2016).

Okvirne vrednosti Zelene telesne mase za doseganje najboljSega zdravstvenega stanja za
otroke in odrasle so osnovane na indeksu telesne mase. Pri otrocih do osemnajstega leta je
zazeleno, da se njihov indeks telesne mase nahaja ¢im blizje petdeseti percentili glede na
zdravo populacijo njihove starosti, pri tem pa je potrebno upoStevati tudi telesno visino
pacientovih starSev. Odrasle Zenske nad osemnajstim letom starosti naj bi za najboljSo
prognozo bolezni dosegale indeks telesne mase nad 22 kg/m?, mogki pa 23 kg/m? (Turck in
sod., 2016).

4.1 PUSTA TELESNA MASA

Se boljsa pokazatelja prehranskega statusa od indeksa telesne mase pacienta sta njegova
miSi¢na masa (angl. fat-free-mass, FFM; ali lean body mass, LBM) in mineralna kostna
gostota (angl. bone mineral count, BMC). Nizki vrednosti obeh parametrov pri otrocih in
puste telesne mase je povezan z ve¢jo sposobnostjo (respiratornih) miSic za opravljanje
svojega dela, boljSo funkcijo plju¢ in z boljsSim celotnim fizi€nim zdravjem, pocutjem in
kvaliteto Zivljenja pri pacientih s CF (Connett in Pike, 2015).

Kljub pogosto uporabljenim merilom dovolj visoke telesne mase na osnovi indeksa telesne
mase je pri tem parametru potrebna previdnost. Sestava telesa je tako pri zdravih ljudeh,
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kot tudi pri pacientih s CF med posamezniki zelo razli¢na in indeks telesne mase velikokrat
ni zadosten pokazatelj zdravega razmerja mascobne in miSi¢ne mase. Prehransko
zdravljenje CF mora zato poleg zagotavljanja dovolj visoke telesne mase posvecati
pozornost tudi poveCevanju ali vsaj vzdrzevanju ¢im bolj primerne misSi¢ne mase pri
pacientih vseh starosti (Engelen in sod., 2014).

Pri pusti telesni masi prihaja do opaznih razlik med spoloma. Pri Zenskih pacientkah z
nizkim indeksom puste telesne mase je bilo poslabsanje plju¢nih funkcij opazno samo pri
tistih, ki so imele indeks telesne mase pod petdeseto percentilo. Moski pacienti z nizkim
indeksom puste telesne mase pa imajo prisotno poslabsanje pljucnih funkcij ne glede na to,
na kateri percentili se njihov indeks telesne mase nahaja (Sheikh in sod., 2014).

Tudi pacientov bazalni metabolizem ima dolo¢eno vlogo v bolezni. Prisotnost kroni¢ne
okuzbe z bakterijo Pseudomonas aeruginosa, ki postane tekom zivljenja zaradi rednega
zdravljenja z antibiotiki odporna na vecino antibiotikov (Diaconuin sod., 2015), lahko
moc¢no povisa pacientov bazalni metabolizem, v nekaterih primerih celo za 50 %. V tem
primeru so dodatno obremenjene dihalne miSice, v dihanje je vlozeno ve¢ energije,
slabSanje respiratornega statusa pacienta pa se tako poveze z dodatno izgubo puste telesne
mase, kar Se dodatno oslabi pacientovo sposobnost za opravljanje fizicne aktivnosti z
namenom ohranjanja vi§je miSicne mase (Connett in Pike, 2015).

4.2 PREVISOKA TELESNA MASA IN PROGNOZA BOLEZNI

Ceprav se 7e nekaj desetletij vsem pacientom s CF Ze od same diagnoze predpise
neomejeno visoko energijsko dieto z visokim vnosom mascob in beljakovin (Haller in sod.,
2014), se z izboljSanjem prehranskega statusa pacientov in njihove vedno daljSe zivljenjske
dobe pojavlja vedno vec pacientov s prekomerno telesno maso (Stephenson in sod., 2013).
V tem primeru so koristi visoko energijske diete, ki temelji na pove¢anem vnosu mascob
vprasljive, saj pri nekaterih pacientih s prekomerno telesno maso nimajo pozitivnega
vpliva na zdravje. Prekomerna telesna masa oziroma previsok indeks telesne mase se
pogosteje pojavlja pri tistih pacientih, ki ne trpijo za pankreasno insuficienco, ker lahko
njihova trebusna slinavka opravlja svojo funkcijo in z izloCenimi encimi bolje razgradi
zauzita hranila, to pa se odraza v povecanju telesne mase. Visoko energijska dieta je torej
koristna le do neke stopnje, ki je osnovana na telesni masi oz. sestavi telesa posameznih
pacientov. Pozitivna povezava med vi§jo telesno maso in dobro plju¢no funkcijo ter
izboljSanju sploSnega fizicnega zdravja je torej omejena, saj sta visok odstotek maScobnega
in obenem nizek odstotek miSi¢nega tkiva pri pacientu povezani s slabSo prognozo bolezni
(Turck in sod., 2016).
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4.3 PREHRANA IN TELESNA AKTIVNOST V POVEZAVI Z MISICNO IN KOSTNO
MASO

Osteopenija in osteoporoza sta pri mladostnikih s CF pogostejsi, kot pri enako stari zdravi
populaciji. Problem je v veliki meri povezan s prehrano pacientov, saj lahko zaradi tezav z
absorpcijo hranil prihaja do pomanjkanja v mascobi topnih vitaminov D in K ter kalcija.
Vsa omenjena hranila so nujno potrebna za rast in razvoj kosti ter za vzdrzevanje ustrezne
kostne mase. Pacientom s CF se zato poleg prehrane z visoko vsebnostjo kalcija in
vitaminov D in K nekajkrat tedensko svetuje Se fizicno aktivnost z ve¢jo obremenitvijo, na
primer dvigovanje utezi, saj to mo¢no spodbudi obnavljanje kostne mase. Tudi anabolni
ucinek beljakovinskega obroka se poveca, ¢e je pacient fizi¢no aktiven, vi§ja pusta telesna
masa pa ima na njegovo prognozo veliko pozitivnih u¢inkov (Turck in sod., 2016).

5 ENTERALNA PREHRANA

Kadar obicajen nacin prehranjevanje ne zadosti potreb po kalori¢nem vnosu, ki je pri
pacientih s CF vecji kot pri zdravih osebah, se za namen primernega pridobivanja na
telesni masi oziroma za vzdrZevanje telesne mase predpiSe hranjenje po hranilni cevki z
enteralno prehrano. S tem pacientu pomagamo pri pridobivanju na telesni masi, izboljSamo
njegov celotni prehranski status in posredno vplivamo na plju¢no funkcijo (Conway in
sod., 2000).

Enteralna prehrana je nacin prehranjevanja, pri katerem hrana vstopi v prebavni trakt po
hranilni sondi, na poti pa ne prehaja ustne votline. Poznamo ve¢ nacinov enteralnega
hranjenja, delijo pa se na nacin dovajanja hrane in na vrsto hrane, ki jo pacientu dovajamo.
Enteralno prehrano lahko pacientu dovajamo preko nazogastri¢ne, nazojejunealne sonde ali
pa preko gastrostome, gastrojejunostome oz. jejunostome. Hrana je lahko pasirana, pogosto
pa so v uporabi tudi vnaprej pripravljeni polimerni pripravki (napitki) s specifi¢no sestavo
in hranilno vrednostjo, s katerimi je nadzor nad energijskim vnosom veliko boljsi kot pri
pasirani hrani. Izbira enteralnega napitka je odvisna od pacientovih potreb, za paciente s
posebnimi prehranskimi potrebami pa obstajajo prilagojeni napitki (brez mleka, napitki z
manj mineralov za ledvicne bolnike, elementarni napitki, napitki za potrebe pljucnih
bolnikov z vecjim delezem mascob). Z uporabo enteralnih napitkov se izognemo tudi
potencialnim zastrupitvam s hrano, ki so mozZne pri uporabi pasirane hrane (Cober in sod.,
2015).

Do prenizkega dnevnega vnosa energije s hrano pogosto prihaja Ze v otrostvu, saj otroci za
rast in razvoj potrebujejo Se veC energije, katere razpolozljivost se s poslabSanjem
delovanja plju¢ in pogosteje prisotnimi vnetji zmanjSa (Kalnins in Wilschanski, 2012).
Enteralno prehrano je potrebno uvajati postopoma in v mejah pacientove tolerance.
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Hranjenje poteka s kontinuirnim nizkim pretokom tekom noci s pomocjo ¢rpalke, z ve¢jim
pretokom cel obrok naenkrat tekom dneva ali kot kombinacija obeh nafinov. Z no¢nim
hranjenjem z vecjo gotovostjo izboljSamo pacientov kaloricni vnos, kot ¢e se hrani samo
tekom dneva (Turck in sod., 2016). Delez energije zauzite s hrano, ki ga tekom dneva
predstavlja enteralna prehrana, naj bi se gibal med 30 % in 50 % celotnih energijskih
potreb pacienta. Tudi pri enteralnem nacinu prehranjevanja je potrebna individualna
obravnava bolnika. Glede na njegove potrebe se mu v primeru pankreasne insuficience
odmerja ustrezno koli¢ino encimskih pripravkov za nadomescanje encimov trebuSne
slinavke, enako kot ¢e bi doloc¢eno koli¢ino hranil zauZzil oralno (Kalnins in Wilschanski,
2012). S pravilnim potekom enteralnega hranjenja pride do povisanja ITM, pljucna
funkcija pa se izboljSa oz. se pocasneje poslabsuje (White in sod., 2013).

Potek, sestava in ¢as enteralnega hranjenja sta odvisna predvsem od pacientovega stanja in
v dolo€eni meri od njegovih zelja. Hranjenje po gastrostomi je indicirano, ¢e je potrebno
enteralno hranjenje ve¢ kot 1-3 mesece. Za krajSe ¢asovno obdobje pa je primernejse
hranjenje po nazogastri¢ni sondi (Turck in sod., 2016).

Enteralni nacin prehrane je smiseln tudi pred predvideno presaditvijo pljuc, ker je na ta
nacin uspeh presaditve organa vecji (White in sod., 2013).

5.1 PARENTERALNA PREHRANA

Izraz popolna parenteralna prehrana se nanaSa na obliko hranjenja, pri kateri pacientu
hranila vnasamo izklju¢no intravenozno, torej direktno v krvni obtok. Prehranska formula,
ki jo pacient s takim nacinom prehranjevanja prejema, mora biti razgrajena na osnovne
enote hranil (aminokisline, triacilglicerole in enostavne sladkorje), saj prejeta hrana ne
prihaja v stik s prebavnimi encimi, kot se to zgodi pri oralni in enteralni prehrani. Prav tako
je pacientu treba zagotoviti ustrezno koli¢ino vitaminov, mineralov ter elektrolitov za
vzdrzevanje normalnih telesnih funkcij (Cober in sod., 2015).

Parenteralna prehrana se uporablja pri bolnikih s CF le izjemoma. Izjeme so bolniki z
delno kirurSko odstranjenim ¢revesom. Vzrok za redko uporabo parenteralnega nacina
prehranjevanja so moznost Stevilnih zapletov, tezko izvajanje v praksi in visoka cena
(CFT, 2016). Uporablja se tudi pri pacientih, ki ¢akajo na presaditev pljuc ali jeter, z
namenom boljSega prehranskega statusa za hitrejSe okrevanje z manj zapleti po presaditvi
parenhimskega organa. Ti pacienti imajo zelo slab prehranski ali respiratorni status,
parenteralna prehrana pa jim lahko pri tem lahko pomaga. Parenteralna prehrana je
povezana s pozitivnim vplivom na akutno poslabsanje dihalne funkcije, vprasljiva pa je
ucinkovitost pri kronicnem poslabSanju plju¢ne funkcije starejSih pacientov s CF (Dodge
in Turck, 2006).
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6 ZAKLJUCEK

Z napredkom v medicini, farmaciji in medicinski tehniki je za paciente s CF vse bolje
poskrbljeno. Najboljsi pokazatelj omenjenega napredka oskrbe bolnikov je visja povprecna
zivljenjska doba bolnikov s CF, ki je trenutno 40 let.

S staranjem populacije pacientov s CF pa se zdravstveni delavci soo€ajo z novimi izzivi. V
starejSih letih je nas organizem nagnjen k obolevanju za vecjim Stevilom bolezni, kar nase
telo poleg Ze prisotne bolezni Se dodatno obremeni. V povezavi z visoko energijsko dieto
in CF so med temi boleznimi najbolj pomembne sréno — Zilne bolezni, saj se z visokim
vnosom prehranskih mascob poveca tveganje za nastanek ateroskleroze in poviSanega
krvnega tlaka (Turck in sod., 2016). V prihodnosti bo tako oskrba pacientov s CF Se
kompleksnejsa, v Ze sedaj multidisciplinarne zdravstvene ekipe pa bodo morali vkljuciti Se
strokovnjake iz dodatnih medicinskih podroc¢ij kot je kardiolog, nevrolog itd.

Visoko energijska dieta (v kombinaciji z encimi trebusne slinavke) za pacienta predstavlja
najbolj$i nacin za vzdrzevanje primerne telesne mase, kar mu omogoca lazje in
ucinkovitejSe spopadanje z boleznijo in hitrejSe okrevanje po morebitni presaditvi pljuc.
Dober prehranski status pacienta, ki zajema zadosten energijski vnos ter ustrezno koli¢ino
zauzitih mikrohranil in vode je eden kljucnih ciljev, ki jih je treba dose¢i za dobro
prognozo bolezni (Schindler in sod., 2015) . V ta namen je pogosto potrebno dohranjevanje
bolnikov po gastrostomi.

Kljub uspesnosti zdravstvenega osebja pri zagotavljanju daljSe Zivljenjske dobe pacientov s
CF pa obstaja Se veliko odprtih vprasanj, kot npr. kakSen je vpliv ¢revesne mikrobiote na
potek CF (Albenberg in Kelsen, 2016), pojasniti vpliv esencialnih maScobnih kislin v
prehrani pacienta, smiselnosti visoko energijske diete v starejSi dobi pacientov ter pomen
telesne aktivnosti na zdravje pacienta s CF.
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