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Zalecenia s3 wynikiem prac zespolu powolanego z inicjatywy Konsultanta Krajowego w
dziedzinie Neurologii Dziecigcej, przez Polskie Towarzystwo Zywienia Klinicznego
Dzieci i Polskie Towarzystwo Neurologow Dziecigcych, ktory na spotkaniu w dniu
9.12.2011 w Warszawie ustalit zasady leczenia zywieniowego u dzieci z przewleklymi

chorobami ukladu nerwowego.

Zaburzenia przyjmowania pokarmu, czego konsekwencja moga  by¢ zaburzenia stanu
odzywienia dotyczg wielu choréb zwyrodnieniowych uktadu nerwowego u dzieci oraz chordb
uktadu nerwowego, w ktorych wystepuja objawy dysfagii.

Dysfagia ustno-gardlowa wystepuje u 50 - 60% dzieci z mdézgowym porazeniem dziecigcym
pod postacig niedowtadu spastycznego czterokonczynowego [1-3]. Leczenie zywieniowe jest
korzystne w wielu sytuacjach klinicznych, w ktérych obserwowana jest dysfagia [4,5].
Zaburzenia wzrastania 1 odzywienia sg  czestymi powiktaniami przewlektych chorob
neurologicznych u dzieci [6,7]. W mdzgowym porazeniu dziecigcym pod postacig porazenia

polowiczego i diplegii — niedozywienie wystepuje u ok. 30% dzieci, w postaci porazenia



czterokonczynowego — dotyczy nawet do 80% dzieci [8]. U dzieci z przewleklymi
schorzeniami neurologicznymi obserwuje si¢ opdznienie wrastania, brak przyrostu lub
zwolnienie tempa przyrostu masy ciata, zmniejszenie ilosci tluszczowej 1 beztluszczowej
masy ciala oraz zmniejszong mase kostng [9]. Postepowanie zywieniowe skutkuje przyrostem
masy ciata, grubosci fatldow skornych, wzrostem beztluszczowej masy ciala oraz gestosci
mineralnej kosci [10,11,12]. Zaobserwowano réwniez pozytywny wplyw interwencji
zywieniowej na jako$¢ zycia pacjentow 1 ich rodzin [13,14]. Posrdéd chordb stanowigcych
wskazanie do domowego zywienia dojelitowego — przewlekte schorzenia neurologiczne sg
najbardziej liczne. W 2010 roku 64.2% dzieci pozostajacych w procedurze domowego
zywienia dojelitowego stanowily dzieci ze schorzeniami neurologicznymi [15].
Antropologiczna ocena stanu odzywienia.
Przed podj¢ciem leczenia zywieniowego, oraz w trakcie — dla oceny skutecznos$ci leczenia —
konieczne jest dokonanie oceny stanu odzywienia, w oparciu o techniki antropometryczne
[16-19]. Antropometryczna ocena stanu odzywienia ma na celu szybka identyfikacje zaburzen
stanu odzywienia, takich jak:

a. niedobdr wysokosci (dtugosci) ciata

b. niedobor masy ciala

c. nadmierne przyrosty wysokosci ciala

d. nadmierne przyrosty masy ciata
Podstawowa antropometryczna ocena stanu odzywienia pacjenta obejmuje pomiary:

a. masy ciata

b. wysokosci ciata

c. obliczenie wskaznika BMI
Mase ciata pacjentow z zaburzeniami budowy ciata (czgsto spotykanymi u chorych z
zaburzeniami neurologicznymi) nalezy odnosi¢ do ,,wieku wzrostowego” — jest to wiek dla
ktorego 50 centyl normy wysokosciowej odpowiada aktualnej wysokosci/dlugosci badanego
dziecka [20].
Mozna rowniez okresli¢ proporcje masy ciata do wysokos$ci ciala na podstawie siatki
centylowej ,,masy ciata do wysokosci ciata” lub obliczy¢ wskaznik BMI .

Etiopatogeneza niedozywienia u pacjentow neurologicznych.



Etiopatogeneza niedozywienia u pacjentOw neurologicznych jest wieloczynnikowa, stanowigc
skutek zaburzen okreslanych jako ,.kompleks: GER- dysfagia -OUN”, gdzie GER — refluks
zoladkowo-przetykowy; OUN — osrodkowy uktad nerwowy [21].
Ryzyko wystgpienie dysfagii jest u chorych z uszkodzeniami OUN bardzo wysokie. Objaw
ten jest stwierdzany u 58 — 89% dzieci z mézgowym porazeniem dziecigcym, i az u 99%
chorych z klasg IV lub V zaburzen wedlug Systemu Klasyfikacji Funkcji Motoryki Duzej
(Gross Motor Function Classification System (GMFCS) [22].
Wybor dostgpu w leczeniu zZywieniowym dzieci z przewleklymi chorobami ukladu
nerwowego.
Wybdr dostepu w leczeniu zywieniowym dzieci z przewleklymi chorobami uktadu
nerwowego wymaga oceny sprawnosci motorycznej przewodu pokarmowego.
Wsparcie zywieniowe moze by¢ realizowane poprzez dostarczenie pokarmu do zotadka lub
poza odzwiernik, dojelitowo. Dostep pozaodzwiernikowy stosowany jest u chorych z
gastroparezg, zaburzeniami oprozniania zoladka o charakterze mechanicznym (gastric outlet
obstruction), po zabiegach chirurgicznych zotadka, w przypadku planowanego wczesnego
zywienia po duzych zabiegach chirurgicznych w obragbie jamy brzusznej, a takze u pacjentow
z wysokim ryzykiem aspiracji tresci pokarmowej do drzewa oskrzelowego (istotny klinicznie
refluks zoladkowo-przetykowy, pacjenci OIT) [23,24].
Pokarm moze by¢ dostarczany do przewodu pokarmowego:
- przez zgltebnik (nosowo-zotadkowy, nosowo-jelitowy), czyli tzw. dostep czasowy
- przez wytworzong metoda endoskopowa (obecnie jest to metoda dominujaca w praktyce
klinicznej — PEG — przezskorna endoskopowa gastrostomia), chirurgiczng lub laparoskopowa
-stomi¢ (gastrostomi¢, rzadziej jejunostomi¢) -  dostep permanentny. Alternatywng w
stosunku do jejunostomii metoda stosowang u dzieci z uszkodzeniami OUN  jest
gastrojejunostomia (PEG-PEJ) czyli wprowadzenie zglgbnika dojelitowego przez
gastrostomi¢ [25]. Dostep czasowy (zglebnik) zalecany jest, jesli planowany czas
wspomagania zywieniowego nie przekracza 4-6 tygodni oraz w fazie kwalifikacji do
wytworzenia przetoki odzywczej. W przypadku pacjentow z uszkodzeniami OUN
wydluzenie czasu zywienia przez zglebnik (do 2- 3 miesigcy) zdarza si¢ czesto, stanowigc
okres emocjonalnej adaptacji rodzicow/opiekunéw do nowego sposobu i etapu leczenia ich
dzieci.
Przeciwwskazania do PEG [23,24] dzielimy na:
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- bezwzgledne: zaburzenia koagulologiczne (INR>1,5, PTT>50s, ptytki <50 000), zapalenie
otrzewnej, cigzkie wodobrzusze, schytkowa faza zycia (terapia uporczywa), ciezka psychoza,
brak $§wiadomej zgody pacjenta/ opiekuna prawnego,

- wzgledne: trudne warunki anatomiczne, obrzgki, hepatomegalia/splenomegalia, nadci$nienie
wrotne, umiarkowane wodobrzusze, dializa, zwezenie przelyku (nalezy rozwazy¢é mozliwos¢
rozszerzania zwe¢zen i zastosowania endoskopu o matej $rednicy lub wytworzenie przetoki
odzywcze] metoda laparoskopowa/chirurgiczng), brak diafanoskopii (otylos¢,
przemieszczenie zotadka do klatki piersiowej, hepatomegalia/splenomegalia, przemieszczenie
okreznicy, poprzednia gastrostomia), choroby wspolistniejace (nadci$nienie wrotne, zapalenie
zotadka, przetyku/ wrzdéd zotadka, zapalenie otrzewnej, przerzuty otrzewnowe), drenaz
komorowo-otrzewnowy lewostronny, krwawienie z przewodu pokarmowego, przetoka
jelitowa z duza utrata, wymioty, oporna na leczenie przewlekla biegunka.

Szczegblnej ostroznosci wymaga kwalifikacja do PEG dzieci < 1 roku zycia 1 masie ciata
<5-10 kg. Ze wzgledu na wysokie ryzyko powiktan (perforacja przetyku) nalezy starannie
rozwaza¢ w tej grupie pacjentow wybor metody (endoskopowa/ laparoskopowa). Ponadto
nalezy bra¢ pod uwage wigksze ryzyko uszkodzenia przetyku podczas zakladania/ usuwania
PEG u pacjentéw neurologicznych z tracheostomig. Usuni¢ecie PEG zazwyczaj nie wymaga
stosowania endoskopu, co zmniejsza ryzyko powiktan. Nalezy jednak zwroci¢ uwage na to,
by ksztatt PEG nie sprzyjal ,,wrastaniu” w §luzowke zotadka.

W osrodku prowadzacym leczenie zywieniowe nalezy ustali¢ zasady profilaktyki
antybiotykowej przed zatozeniem PEG. Wyniki badan przeprowadzonych u oséb dorostych
wskazuja na mniejsza liczb¢ miejscowych infekcji okolostomijnych przy zastosowaniu
profilaktycznej podazy antybiotyku droga parenteralng. Dane z piSmiennictwa oraz
praktyczne dos$wiadczenia pediatrycznych osrodkéw prowadzacych zywienie enteralne
wskazuja, ze postepowanie w tym zakresie nie jest wystandaryzowane [23]. U dzieci, w tym u
pacjentéw z uszkodzeniami OUN, zalecane jest profilaktyczne stosowanie antybiotykoterapii
w okresie okolozabiegowym (penicyliny potsyntetyczne — amoxycylina z kwasem
klawulanowym parenteralnie ) [26].

Osobnym problemem jest podjecie decyzji o wykonaniu zabiegu antyrefluksowego przed
zatozeniem PEG w razie podejrzewania GER. Postgpowanie u dzieci z uszkodzeniami OUN
wymagajacych zywienia enteralnego, w aspekcie kwalifikacji do jednoczasowego zabiegu

antyrefluksowego pozostaje problemem kontrowersyjnym. Opublikowana w bazie Cochrane
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metaanaliza wykazata, ze dotychczasowe badania nie dostarczyly dowodoéw pozwalajacych
rekomendowac zabiegi antyrefluksowe, jako skuteczniejsze w porOwnaniu z leczeniem
zachowawczym u dzieci z zaburzeniami neurologicznymi kwalifikowanych do gastrostomii
[26,27]. Prospektywne badania oceniajagce wplyw gastrostomii na zjawisko refluksu
zotadkowo-przetykowego w tej grupie pacjentdow w oparciu 0o monitorowanie impedancji
srodprzetykowej wykazaly, ze obecnos$¢ patologicznego zapisu MII-pH nie wyklucza dobre;j
tolerancji zywienia enteralnego przez gastrostomig¢, nie potwierdzily takze iloSciowego
nasilenia GER po wytworzeniu przetoki odzywczej [28].

Zadna z dotychczas stosowanych metod oceny GER (pH-metria, pH-MII, scyntygrafia, usg)
nie wykazuje wartosci predykcyjnej umozliwiajacej prognozowanie potrzeby fundoplikacji i
jej wynikdw w grupie pacjentéw z uszkodzeniami OUN [29-30]. Wskazania do zabiegu
antyrefluksowego moga dotyczy¢ mniejszo$ci chorych i na podstawie obecnie dostgpnych
dowodow naukowych, nie mozna uzna¢ plastyki polaczenia zotadkowo-przetykowego za
zabieg jednoznacznie korzystny i niezbedny u wszystkich chorych kwalifikowanych do
gastrostomii [31-34].

Strategia leczenia Zywieniowego — podaz energii i skladnikow odzywczych.

Do leczenia zywieniowego, przez zastosowanie diet przemystowych, podanych przez
specjalny dostgp do przewodu pokarmowego (zgtebnik lub przetoka odzywcza)
kwalifikowane sg dzieci z zaburzeniami stanu odzywienia lub takie, u ktérych istnieje ryzyko
wystapienia zaburzen odzywienia, ze wzgledu na niemozno$¢ spozycia prawidlowo
skomponowanej diety zwykle;j.

Preparaty przemystowe dzielimy na kompletne i nieckompletne pod wzgledem zawartosci
sktadnikow odzywczych. Diety kompletne dzielimy na peptydowe (zawieraja zhydrolizowane
biatko) badZ polimeryczne (zawieraja biatko niezhydrolizowane). Diety niekompletne
zawierajg jeden podstawowy sktadnik, taki jak: biatko, weglowodany lub tluszcze. Nie sg
zalecane do wylacznego stosowania i moga by¢ uzyte jako dodatek do mieszanek
kompletnych w klinicznie uzasadnionych przypadkach Inny podzial diet odnosi si¢ do
gestosci energetycznej 1 z tego powodu diety dzielimy na preparaty normokaloryczne i
wysokoenergetyczne. Diety moga tez charakteryzowaé si¢ wysoka zawarto$cig biatka lub
thuszczu. Moga takze zawiera¢ btonnik, thuszcze MCT, kwasy tluszczowe omega-3.

Kryteria, ktorymi nalezy kierowaé si¢ w wyborze diety dla dziecka z przewlekla choroba

uktadu nerwowego:



3.
4.

. Wiek - w okresie niemowlecym mozliwe jest zastosowanie zwyklych diet niemowlecych,

lub diet wysokoenergetycznych, w razie konieczno$ci ograniczenia objetosci podawanych

ptynéw lub zwigkszenia podazy energii.

. Zaburzenia oddechowe, ze sktonno$cig do retencji CO,. - wskazane diety

wysokottuszczowe, zmniejszajace produkcje CO».
Niedozywienie - wskazane diety wysokoenergetyczne.

Zaparcia - wskazane diety zawierajace btonnik.

Okreslenie potrzeb energetycznych nalezy odnosi¢ do:

1.

spoczynkowego (podstawowego) wydatku energetycznego odniesionego do wieku
wzrostowego, szczegoOlnie wtedy, gdy chorobie towarzysza zaburzenia anatomiczne
budowy ciata,

oceny stanu odzywienia i rozpoznania koniecznosci wyréwnania istniejacych niedoborow,
utrzymania obecnego stanu odzywienia, lub koniecznosci zmniejszenia nadmiernej masy

ciata.

Oceny potrzeb energetycznych (wobec wieku wzrostowego) mozna dokonaé¢ stosujac wzory

na podstawowy (spoczynkowy) wydatek energetyczny, wyrazony w kcal/dzien [35]:

W= masa ciala w kg; H= dtugos$¢ (wysokos¢) ciala w cm.

Chlopcy:

<3lat: 0.167x W+ 15.174 x H - 617.6
3-101at: 19.59x W + 1.303 x H + 414.9
10-18 lat: 16.25x W+ 1.372x H+ 515.5

18-30 lat: 15.057 x W - 0.1 x H+ 705.8

Dziewczynki:

<3lat: 16.252 x W+ 10.232 x H-413.5

3-10 lat: 16.969 x W + 1.618 x H +371.2
10-18 lat: 8.365 x W +4.65 x H+ 200.0
18-30 lat: 13.623 x W + 2.83x H + 98.2

Przyktad:

Dziewczynka 4 lata i 11 miesiecy (59 miesiecy): masa ciata 19 kg, dlugos¢ ciata 102,4 cm.

Wiek wzrostowy wynosi 46 miesigcy (3 lata i 10 mies.).

Wyliczenie spoczynkowego wydatku energetycznego, wobec wieku wzrostowego:

16.969 x W+ 1.618 x H+371.2=16.969 x 19+ 1.618 x 102,4 + 371.2 = 859,3 kcal
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Dla okreslenia calkowitych dziennych potrzeb energetycznych nalezy kierowaé sig
nastepujacymi wskazéwkami:

1. W przypadku chorych otylych podaz powinna odpowiadaé podstawowemu wydatkowi
energetycznemu.

2. W przypadku chorych intensywnie rehabilitowanych wynik podstawowego wydatku
energetycznego nalezy pomnozy¢ przez wspotczynnik 1,2 — 1,4.

3. W przypadku niesatysfakcjonujacych przyrostow masy ciata w czasie pierwszych 4 —
6 tygodni leczenia, nalezy wspolczynnik ustali¢ na poziomie 1,5.

4. W przypadku chorych z ograniczeniem aktywnosci fizycznej, podaz energii powinna
odpowiada¢ wynikowi podstawowego wydatku energetycznego pomnozonego o
wspolczynnik 1,2

5. W trakcie leczenia zywieniowego konieczna jest okresowa kontrola zmiany masy ciata
1 dlugosci ciata. W przypadku stwierdzenia nadmiernego lub niedostatecznego
przyrostu masy ciata w okresach 3 — 6 miesigcznych — konieczna jest weryfikacja
zlecen zywieniowych. Pierwsza wizyta kontrolna powinna odby¢ si¢ po 4 — 6
tygodniach leczenia, by mozna byto dokona¢ weryfikacji zalecen.

W odniesieniu do podanego wyzej przypadku catkowite potrzeby energetyczne, na poczatku
leczenia mozna okresli¢ zgodnie z punktem 2: 859,3 kcal x 1,2 = 1031 kcal (co oznacza podaz
54 kcal/kg masy ciata). W przypadku niepowodzenia leczenia 1 utrzymania tej samej masy
ciata po 4 tygodniach nalezy zwigkszy¢ podaz do 1289 kcal (po zastosowaniu wspotczynnika
1,5), zgodnie z punktem 3 (czyli 68 kcal/kg aktualnej masy ciata).

Mozna tez okresli¢ potrzeby energetyczne na podstawie oceny wydatku energetycznego
badanego u dzieci z mézgowym porazeniem dziecigcym [36]:

* Spoczynkowy wydatek energetyczny SWE:

— 60 kcal/kg beztluszczowej masy ciala (badanie izotopowe z deutrium)
Wdrozenie zywienia przy pomocy preparatow przemystowych rozpoczynamy od diety
polimerycznej o gestosci energetycznej 1 kcal w 1 ml mieszanki. U niemowlat mozna
zastosowa¢ zwykle diety niemowlgce, jezeli karmienie pokarmem matki jest niemozliwe. W
przypadku chorego z objawami alergii pokarmowej nalezy zastosowywac hydrolizat o
wysokim stopniu hydrolizy lub preparat diety elementarnej. Dieta przemyslowa o
zwigkszonej gestosci energetycznej (1,5 kcal w 1 ml mieszanki) moze zosta¢ zastosowana u

dzieci z ograniczeniem objetosci podazy plyndéw w ciggu doby lub zwiekszonymi potrzebami
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energetycznymi [19]. Nalezy zwroci¢ uwage na odpowiednig podaz mikroelementow oraz
witamin [37]. Przy stosowaniu diet przemystowych, ryzyko niedoboréw witamin i
pierwiastkéw $ladowych jest znikome. Nalezy jednak — na poczatku leczenia zywieniowego —
pamigta¢ o uzupetnieniu mozliwych niedoborow.

Z oceng podazy witamin wigze si¢ ocena podazy witaminy D i gospodarki wapniowo —
fosforanowej, majace na celu zapobieganie wystapieniu zaburzeniom mineralizacji kosci.
Dawka profilaktyczna witaminy D3 pozostaje — kazdym wieku — na poziomie 400 j.m. / dzien
[38]. Mozliwa jest modyfikacja suplementacji wit. D3 w zaleznosci od stezenia 25-(OH)D

w surowicy krwi. Przy stosowaniu diet przemystowych, dodatkowa suplementacja wit. D3 1
wapnia moze nie by¢ konieczna.

W monitorowaniu leczenia zywieniowego droga przewodu pokarmowego u chorych z
przewlektymi chorobami neurologicznymi konieczne jest okresowe wykonywanie — oprocz
antropologicznej oceny stanu odzywienia — badan laboratoryjnych w okresach 3 — 6 miesigcy
(w zaleznosci od sytuacji klinicznej): morfologia krwi, jonogram, proby watrobowe, proby
nerkowe, biatko calkowite. Inne badania laboratoryjne powinny wynika¢ z oceny stanu

klinicznego chorego.
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