C U R E S M A BROSZURA Z SERII DOTYCZACEJ OPIEKI

PODSTAWY ODZYWIANIA

SMA

>



DLACZEGO ODZYWIANIE JEST WAZNE?

Odzywianie pokarmami dostarcza organizmowi energie
potrzebna do oddychania i poruszania sie. Zapewnia réwniez
materiat stymulujacy korzystne dla zycia zdrowie i wzrost. W
przypadku oséb z rdzeniowym zanikiem mies$ni (z ang. spinal
muscular atrophy, SMA) lub opiekunéw takich oséb wazne
jest przywigzywanie duzej uwagi do odzywiania.

Wiasciwe odzywianie zapewnia:

« Lepszy wzrost: przybieranie na wadze przy
jednoczesnym wzroscie ciata jest niezbedne dla dobrego
zdrowia. Dostarczanie organizmowi dostatecznej ilosci
energii (kalorii) pozwala mu na wzrost, wptywajac
korzystnie na tkanki ptuc i miesien sercowy.

+ Lepsze oddychanie: wzrost ciata sprzyja lepszemu
oddychaniu, poniewaz dzieki temu klatka piersiowa
moze zwiekszy¢ swoja objetosé. Ma to istotne znaczenie,
bioragc pod uwage fakt, ze problemy z oddychaniem sa
gtéwna przyczyna zachorowan u oséb z SMA.

« Zapobieganie chorobom: odpowiednie odzywianie
pomaga zapobiega¢ przeziebieniom i zakazeniom
wirusami, ktére mogtyby przeksztatcic sie w potencjalnie
zagrazajace zyciu zakazenie dolnych dr6g oddechowych
wptywajace na czynnos¢ ptuc (zapalenie ptuc), lub
zwalczac takie przeziebienia i zakazenia.

« Lepsza sprawnos¢ ruchowa: nadwaga lub niedowaga
moga doprowadzi¢ u oséb z SMA do utraty zaréwno sity,
jak i zdolnosci do poruszania sie.

« Poprawe jakosci zycia: zte odzywianie moze powodowa¢é
nasilenie fizycznych objawéw SMA.
Prawidlowe odzywianie moze sprzyjac¢ lepszemu
samopoczuciu.




PODSTAWY PRAWIDtOWEGO ODZYWIANIA

Wszystkie zachodzace w organizmie procesy wymagaja energii. Miara energii zapewnianej
przez pokarmy sa kalorie. Trzema gtéwnymi zrodtami kalorii s weglowodany, biatka i
tluszcze. Wszystkie z nich petniag wazna role w zréwnowazonej diecie.

Weglowodany dzielg sie na cukry, skrobie i btonnik. Uktad pokarmowy rozktada
weglowodany celem wytworzenia glukozy (cukru we krwi). Glukoza to najwydajniejsze zrédto
energii dla organizmu.

Biatka zbudowane sa zaminokwaséw, ktére wspomagaja wzrost ciata i naprawe
uszkodzonych tkanek.

Thuszcze s3 niezbedne dla wzrostu, zdrowej skory i ochrony narzadéw. Sa one szczegélnie
wazne dla rozwoju mézgu i oczu u niemowlat i matych dzieci. Thuszcze umozliwiaja réwniez
organizmowi wchtanianie witamin A, D, Ei K.

Zapotrzebowanie kaloryczne u os6b z SMA

Zapotrzebowanie kaloryczne kazdej osoby jest inne.
Czynniki wptywajace na zapotrzebowanie na kalorie to
m. in. stopien zdolnosci poruszania ramionami i nogami,
stopien zdolnosci do samodzielnego oddychania i
jedzenia oraz ilos¢ masy mie$niowej. Przyktadowo im
wiecej porusza sie i im bardziej aktywna jest dana osoba,
tym wiecej energii bedzie zuzywata i, co za tym idzie, tym
wiecej kalorii bedzie potrzebowata.

Niemowleta i dzieci z SMA potrzebuja wystarczajacej
ilosci kalorii, aby ich ciato przybierato na wadze i rosto
na dtugosé/wysokosc¢. Osoby doroste i starsze nastolatki
(ktore juz nie rosng) potrzebuja wystarczajacej ilosci
kalorii, aby utrzyma¢ zdrowa wage.

Istniejq dwa podstawowe rodzaje witamin:




Witaminy, mineraty i ptyny

Witamy i mineraty sg niezbedne do prawidtowego wzrostu i rozwoju organizmu, mimo faktu, Zze nie dostarczajg one kalorii.

Witaminy rozpuszczalne w ttuszczach (A, D, E i K), ktére sg
odktadane w tkankach ttuszczowych organizmu.

Witaminy rozpuszczalne w wodzie (wszystkie pozostate
witaminy), ktére sg wykorzystywane natychmiast, a ich
nadmiar nie jest odktadany w organizmie.

Niektore wazne mineraty to:

sdd, potas, magnez i chlorek, ktére sa elektrolitami
regulujgcymi ilos¢ wody i kwaséw oraz poziom pH w
organizmie. Zapewniajg one prawidtowe funkcjonowanie
miesni, serca i mézgu.

Wapn
Wazny dla sity i zdrowia kosci.

Zelazo
Wazne dla transportu tlenu
w organizmie.

Cynki selen
Wspieraja proces gojenia sie ran,
zdrowie i wzrost tkanek skory.

Ogolne zalecenia dotyczace przyjmowania ptynow:

Osoby doroste - okoto 15 ml (2 ungji) na
0,5 kg (funt) masy ciata.

Dzieci i mlodziez - okoto 44 ml (1 %2 uncji)

i na 0,5 kg (funt) masy ciata.
i

Woda jest najwazniejsza
substancja w organizmie.

Jest ona niezbedna w

kazdej czynnosci organizmu
Spozywanie odpowiedniej ilosci
ptynéw ma istotny wpltyw na
funkcje oddychania i jest wazne
w zapobieganiu zaparciom.
Wiele osob z SMA unika picia
duzej ilosci ptynow ze wzgledu
na ich zaleznos¢ od innych
0s6b w przypadku koniecznosci
skorzystania z toalety. Nalezy
zapisywac ilos¢ spozywanych
pltynéw kazdego dnia.

Objawami odwodnienia lub oznaka, ze moze
by¢ konieczne przyjmowanie wiekszej ilosci
plyndw, sa:

Ciemno z6tty kolor moczu lub jego
nieprzyjemny zapach.

Uczucie pragnienia.
Suchosc ust.

Gesta wydzielina z drég oddechowych lub
ztogi sluzu.

Oddawanie twardych i suchych stolcéw.

Podczas choroby zapotrzebowanie na ptyny moze by¢ wieksze. Prosze

skonsultowac sie w takim przypadku ze swoim zespotem medycznym.



ODZYWIANIE OSOB Z SMA

Kto specjalizuje sie w dziedzinie
odzywiania oséb z SMA?

Wazne jest wspotpracowanie z zawodowym
dietetykiem, ktory jest zaznajomiony z potrzebami
zywieniowymi oséb z SMA lub ktéry jest chetny
zgtebic taka tematyke.

Isthieje wlasciwy rodzaj diety
dla oséb z SMA?

Tak samo, jak istnieje wiele opinii na temat tego, co
stanowi zdrowa diete dla dzieci i oséb dorostych,
istnieje wiele opinii co do tego, jaka jest najlepsza
dieta dla os6b z SMA.

Zasadniczo nie przeprowadzono zadnych
naukowych badan okreslajacych, jakie pokarmy
lub suplementy zywnosciowe sa najlepsze dla
zapewnienia optymalnego zdrowia u oséb
chorych na SMA. Niemniej zawodowy dietetyk

z doswiadczeniem w pracy z osobami chorymi

na SMA pomoze okresli¢ diete wtasciwie
zbilansowang pod katem zawartosci biatek,
ttuszczow i weglowodanoéw, z wzieciem pod uwage
indywidualnych potrzeb i preferencji pacjenta.

«{ Okreslone pokarmy, ktére
moga nasilac refluks:

+ pokarmy
o wysokiej
zawartosci
thuszczow

napoje z
zawartoscia
kofeiny
pikantne

czekolada
pokarmy

mieta

kwasne pieprzowa

pokarmy
(owoce
cytrusowe,
pomidor, ocet)

napoje
alkoholowe

WYNIKAJACE Z ODZYWIANIA
PROBLEMY ZWIAZANE Z SMA

Rodzaj

problemu

Wyzwania

Problemy z W zaleznosci od stopnia nasilenia SMA | Otwieranie ust/gryzienie, kontrola ruchu
przyjmowaniem trudnosci z zuciem i/lub jezyka, kontrola ruchu gtowy i postury
pokarmu potykaniem, lub dtawienie sie. ciata, ostabienie miesni, meczliwos¢
miesni odpowiedzialnych za zucie.

Aspiracja Dostanie sie do tchawicy zamiast do Moze powodowac trudnosci w

przetyku (przewodu prowadzacego do oddychaniu i zapalenie ptuc (nagte

2o0tadka) niewielkiej ilosci pokarmu lub | zdarzenie, ktére moze zagrazac zyciu).

ptynu (zachtysniecie).

Moze wystapic rowniez w wyniku

zwrotu tresci zotadkowej do przetyku i

jamy ustnej, a nastepnie do ptuc.
Problemy/ Biegunka, wzdecia, odkrztuszanie Moize przyczyniac sie do niedozywienia.
dolegliwosci pokarmu lub wymioty po positkach.

zotadkowo-jelitowe

Nieprzyjemny zapach z ust, cofanie sie
pokarmu, rozstrzer zotadka.

Niedozywienie Problemy ze wzrostem i przybieraniem | Zwigkszone ryzyko zakazenia.

na wadze. Problemy z gojeniem si¢ ran. Skfonnos¢
do wystepowania odlezyn.
Iwiazana z obnizong sprawnoscia
ruchowa. Obniza skutecznos¢ nowych
metod leczenia.

Otylos¢/nadmierne Przybieranie na wadze w nadmiarze i Iwiekszone obciazenie opieka i obnizona

zZywienie niskie zapotrzebowanie kaloryczne. jakosc¢ zycia.

Iwiekszony bél i powiazane powiktania
wptywajace na biodra i plecy.

Iwiekszone ryzyko cukrzycy i
nadcisnienia. Moze mie¢ zwiazek z utrata
sprawnosci ruchowej (np. utratg zdolnosci
do chodzenia).

Refluks zoladkowo- Refluks powoduje zwracanie treéci Iwiekszone ryzyko aspiragji (tj.

przelykowy (z ang. zofadkowej do przetyku. Wystepuje dostania sig sliny, napoju lub pokarmu

gastroesophageal zesciej u 0s6b z powazniejszymi do ptuc). Uszkodzenie btony sluzowej

reflux disease, GERD) objawami SMA. przetyku. Zwiekszone ryzyko refluksu
przy nadwadze/otytosci i konkretnych
rodzajach jedzenia.

Zaparcia Rzadkie wyprznianie i/lub oddawanie | Zaburzenie ruchliwosci jelit (zdolnosci
twardych stolcow. Nasilone przez do wyprézniania). Niskie napiecie
niedostateczne spozycie produktow migsniowe sciany jamy brzusznej.
petnoziarnistych, owocow, warzyw i/ Iwiekszony wysitek przy oddychaniu i
lub przez spozywanie niedostatecznej trudnosc w oddychaniu.
ilosci ptynow.

Niski lub wysoki Przedtuzone pozostawanie na czczo Cukier we krwi jest natychmiastowym

poziom cukru we
krwi.

w przypadku niektdrych oséb z
powaznymi objawami SMA, zwfaszcza
niedozywionych lub chorych.

irédtem energii. Jesli jego poziom jest
niski, organizm zaczyna pobierac energie
zmigsni i z rozktadu thuszezow.




METODY | MIARY OCENY STANU
ODZYWIENIA U OSOB Z SMA

Co nalezy wiedzie¢ o ocenie stanu odzywienia?

Ocena stanu odzywienia u 0s6b z SMA opiera sie na takich samych podstawowych zasadach

co ocena stanu odzywienia u oséb zdrowych.

Oczekuje sig, ze niemowleta i reszta dzieci z SMA beda
rosna¢ z uptywem czasu. U niemowlat bedzie mierzona
ich masa ciata, dtugosc ciata i obwéd glowy na kazdej
wizycie w o$rodku. U reszty dzieci bedq mierzone ich
masa i wysoko$¢ ciata na kazdej wizycie w osrodku.

U oséb dorostych moze by¢ mierzona tylko ich masa
ciata po osiagnieciu przez nich ich petnego dorostego
wzrostu. U niemowlat i matych dzieci ich wzrastanie
bedzie poréwnywane z siatkami centylowymi dla
oceny wzrastania opracowanymi przez Centrum ds.
Zapobiegania i Kontroli Choréb (z ang. Center for
Disease Control and Prevention) lub przez Swiatowa
Organizacje Zdrowia (do osiagniecia przez dziecko

2 roku zycia). U osdéb, ktére nie sa w stanie przyjaé
pozycji stojacej, ich wysokos¢ ciata bedzie mierzona
za pomocg wzrostomierza (podktadki pomiarowej),
na podstawie rozpietosci ramion lub odcinkowo za
pomoca taimy pomiarowej lub innego przyrzadu.

Wazne jest, aby przy ocenie stanu odzywienia
zestawia¢ mase ciata z wysokoscia ciata (wzrostem).
Wynik takiego zestawienia nazywa sie wskaznikiem
masy ciata do dtugosci ciata u niemowlat i wskaznikiem
masy ciata do wysokosci ciata (z ang. Body Mass Index,
BMI) u starszych dzieci i dorostych. Jako ze u 0séb z
SMA miesnie zazwyczaj s mniej rozwiniete, moze by¢
trudniejsze poréwnanie ich wzrastania z wartosciami
podanymi na siatkach standardu masy ciata do
dtugosci ciata i BMI.

Przyktadowo osoba z SMA, ktéra nie jest w stanie
chodzici jest bardzo staba, moze mie¢ w rzeczywistosci
nadwage lub by¢ otyta przy wskazniku BMI na poziomie
50. centyla i zamiast tego odpowiedni moze by¢ w jej
przypadku wskaznik BMI na poziomie 3. centyla.

Zespot opieki zdrowotnej bedzie Sledzit wskazniki
wzrastania na przestrzeni czasu, korzystajac z siatek
centylowych standardu, z wzieciem pod uwage, ze

w przypadku oséb z SMA najodpowiedniejszy moze
by¢ wzrost z zachowaniem ich wskaznika masy ciata
do dtugosci ciata lub wskaznika masy ciata w dolnych
granicach normy.

Nalezy mie¢ na uwadze, ze historia wzrostu kazdej
rodziny i kazdej osoby z SMA jest inna i nie nalezy
oczekiwac u danej osoby takiego samego tempa
przybierania na wadze lub wzrostu ciata, co u
jakichkolwiek innych oséb. Moze by¢ wymagane
wprowadzenie zmian w planach odzywiania, jesli
wystepuje nagly przyrost wagi, niezamierzona utrata
wagi lub niedostateczny wzrost.

Wazne jest, aby poinformowac swojego
lekarza lub dietetyka, jesli zaobserwowane
zostana:

«  Szybkie zmiany w masie ciata. Na przyktad
ubrania nagle staja sie za ciasne lub za luzne.

« Martwigce zmiany w wygladzie.

« Odbieganie wysokosci lub masy ciata od krzywej
wzrastania.

+ Nagte zmiany w masie ciata.

Lekarz lub dietetyk przeprowadzi petne badanie
fizykalne i zweryfikuje historie masy ciata i dtugosci/
wysokosci ciata pacjenta, celem okreslenia, czy jego
waga jest na zdrowym poziomie.



Jakie inne badania moga by¢ zalecane?

Lekarz moze zaproponowac wykorzystanie alternatywnych metod do analizy sktadu ciata ze wzgledu
na réznice w masie tkanki ttuszczowej i tkanki miesniowej u chorych na SMA. Moze by¢ zalecane
przeprowadzenie badania krwi celem oceny stanu odzywienia. Moga by¢ zalecane testy potykania i
badania motoryki przewodu pokarmowego.

INNE METODY ANALIZY SKELADU CIALA

Badanie

Pomiar grubosci fatdu
skornego

Pomiary

Polega na oszacowaniu ilosci thuszczu
odktadanego nad migéniem tréjgtowym
(na ramieniu) lub innych obszarach. Takie
okreslone obszary moga by¢ wskaznikiem
zZmian w stanie odzywienia.

Wazne kwestie

Nalezy dokonywac tego pomiaru wraz z
pomiarem obwodu $Srodkowej

(zesci ramienia i $ledzi¢ wyniki takiego
pomiaru na przestrzeni czasu. Dietetyk
powinien by¢ przeszkolony w zakresie pomiaru
grubosci fatdu skdrnego.

Pomiar obwodu srodkowej
czesci ramienia

Polega na pomiarze obwodu ramienia w
srodkowej czesci jego gérnego odcinka
(pomiedzy ramieniem a tokciem).

Nalezy dokonywac tego pomiaru wraz z
pomiarem grubosci fatdu skérnego

nad miesniem tréjgtowym i/lub $ledzi¢ wyniki
takiego pomiaru na przestrzeni czasu.

Badanie DEXA
(absorpcjometria
promieniowania X o
podwadjnej energii)

Stuzy do oceny skfadu ciata. Wykorzystuje
promieniowanie o niskiej dawce celem
rozréznienia masy tkanki ttuszczowej, masy
tkanki bez ttuszczu i masy tkanki kostnej.
Do korzysci tego badania zalicza sie wieksza

precyzja w pomiarze skfadu ciata.

W badaniu moze by¢ zobrazowane cafe ciato
lub tylko jeden wybrany jego obszar.

INNE BADANIA

Badanie krwi

Stuzy do oceny stanu odzywienia.

(Oznaczane s3 w nim; poziom witaminy
D (w formie 25-0H), poziom Zelaza oraz
inne laboratoryjne wartosci zwigzane z
odzywianiem, w razie potrzeby.

Test potykania

Wykorzystuje wideo RTG celem obejrzenia
mechanizméw odpowiedzialnych za pofykanie
i celem zdiagnozowania wszelkich
probleméw.

Pozwala na ocene zdolnosci do potykania
pokarméw o réznej gestosci i teksturze.

Szereg badan
rentgenowskich gérnego
odcinka przewodu
pokarmowego.

Badania te stuza do oceny refluksu.
Przeswietlenie rentgenowskie jamy ustnej,
gardta, przetyku, zotadka i jelita cienkiego.

Ujemny wynik badania nie wyklucza
wystepowania refluksu.




KONTROLA ODZYWIANIA U OSOB Z SMA

POZNAJ OZNAKI
ASPIRACII

Do aspiracji dochodzi, kiedy
dostaje sie do tchawicy
zamiast do przetyku (przewodu
prowadzacego do zotadka)

niewielka ilo$¢ pokarmu lub ptynu

(zachtysniecie). U niektérych oséb
z SMA dochodzi do aspiracji tylko,
kiedy sg one chore.

Kilka rzeczy, na ktoére nalezy
zwracac szczegolna uwage, to:

Kaszel/dtawienie sie:

moze to by¢ objaw zwrotu
(refluksu) tresci zotadkowej
do przetyku, a nastepnie do
ptuc.

Wymioty:

przypadtosc zotagdkowo-
jelitowa, ktora moze
powodowac zwiekszone
prawdopodobienstwo
aspiracji u chorego.

Przeziebienie/choroba
uktadu oddechowego:
podczas takiej choroby moze
by¢ szczegoélnie utrudnione
zucie i potykanie pokarmoéw.

Kiedy jest konieczne korzystanie ze

zgtebnika pokarmowego?

Twaj lekarz lub dietetyk moga zaleci¢ zywienie przez
zglebnik, jesli:

Nie jest sie w stanie
przetykac bezpiecznie.

Nie jest sie w stanie
zaspokoi¢ wszystkich
potrzeb zywieniowych
droga doustna.

Jesli dziecko nie rosnie
prawidlowo lub jesli osoba
dorosta nie moze utrzymac
odpowiedniej wagi ciata.

Nie jest sie w stanie
przyjmowac dostatecznej
ilosci ptynéw.

Jest sie chorym i w zwigzku
z tym przejsciowo nie jest
sie w stanie jes¢ lub pi¢
normalnie.

Jest sie przed operacja lub
po operacji.

Jak dziata zgtebnik pokarmowy?

Zywienie przez zgtebnik (zwane takze zywieniem dojelitowym) polega na
dostarczaniu pozywienia bezposrednio przez specjalng rurke prowadzaca
do zotadka (tzw. zgtebnik pokarmowy). Rodzaj zastosowanego zgtebnika
pokarmowego zalezy od indywidualnych potrzeb pacjenta. Lekarz pomoze
pacjentowi zdecydowag, czy potrzebne jest zastosowanie tego rodzaju
zywienia tymczasowo czy przez dtuzszy okres czasu, i czy konieczne jest
wprowadzenie zgtebnika przez nos lub przez naciecie w jamie brzuszne;j.

Lekarz zdecyduje o sposobie wprowadzenia
zglebnika u pacjenta, biorac pod uwage:

Okres czasu, przez

jaki konieczne jest
zastosowanie zywienia
przez zgtebnik.

Stopien czynnosci
przewodu pokarmowego.

Zapewnienie jak
najwiekszego komfortu.

Czy wystepuje ryzyko
aspiracji w zwigzku z
zywieniem lub produkcja
wydzielin.

Zgtebniki pokarmowe moga by¢ uzywane do:

Zywienia przez zgtebnik w nocy w potaczeniu z przyjmowaniem

pokarmu drogq doustna w ciggu dnia.

Zywienia bolusami po positkach celem nadrabiania

niedostatecznej ilosci kalorii.

Podawania bolusa jako ,lekkiego positku” pomiedzy gtéwnymi

positkami.



W przypadku osdb, u ktorych wystepuje ryzyko zadtawienia/aspiracji, zgtebniki pokarmowe moga:

By¢ pomocne w zaspokojeniu wszystkich potrzeb
zywnosciowych i w zakresie zapewnienia przyjmowania

wiasciwej ilosci ptynéw.
Pracowac bez przerwy w ciggu dnia.

By¢ stosowane przez krétkie odcinki czasu,
w zaleznosci od stopnia ryzyka.

Dostarczac bolusy, w zaleznosci od stopnia
ryzyka, stuzy¢ tylko do nawadniania/podawania
ptynow/stuzy¢ do podawania lekéw i ptynow,
jak rowniez by¢ stosowane podczas choroby/w
okresach nasilonego zmeczenia lub w dni, w
ktore nie jest sie w stanie dobrze jesc.

Jak mozna wiedzie¢, jaki rodzaj zgtebnika gastrostomijnego zastosowac?
Uwaga: *Zaréwno zgtebniki nosowo-zotadkowe (NG), jak i zgtebniki nosowo-jelitowe (NJ) moga zostac fawo
umieszczone i wymienione, wedle potrzeby. Moga byc one troche niewygodne, dlatego nie stanowig dobrego
rozwigzania na potrzeby dtugoterminowego uzytku.

Rodzaj zgtebnika

Zgtebnik nosowo-
zoladkowy (z ang.
nasogastric, NG),
nosowo-dwunastniczy
(z ang. nasoduodenal,
ND) lub nosowo-
jelitowy (z ang.
nasojejunal, NJ)

Sposéb uzywania

Niewielka, gietka rurka jest
wprowadzana przez nos do Zotadka
lub jelita cienkiego. Takie zgtebniki
moga zosta¢ fawo umieszczone i
wymienione, w razie potrzeby.

- Tymczasowe rozwiazanie w przypadku wystepowania probleméw z
przetykaniem i zywieniem.

« Moze by¢ umieszczony przez lekarza lub licencjonowang pielegniarke
bez operagji.

- Jego prawidtowe umieszczenie jest sprawdzane przeswietleniem
rentgenowskim.

« W niektdrych przypadkach rodzina chorego moze zostac przeszkolona
w zakresie zaktadania choremu takiego zgtebnika w domu.

« Powiktania obejmuja zapalenie zatok, bdl gardta, zablokowanie lub
przemieszczenie sie zgtebnika.

Przezskorna
gastrostomia
endoskopowa (z
ang. percutaneous

Niewielka rurka jest wprowadzana
chirurgicznie przez skore bezposrednio
do zotadka z zewnatrz.

Zgtebnik PEG posiada dtuga koricowke

- Stanowia dtugoterminowe rozwiazanie u 0s6b z problemami z
potykaniem i odzywianiem.

« Wieksza srednica rurki pozwala na podawanie bardziej réznorodnych
postaci pokarmu i stosowanie zréznicowanych planéw zywienia.

« Zgtebniki PEG s3 czeSciej umieszczane u starszych nastolatkow i osob
dorostych.

gastrc?stomy, PEG) If‘.b znaJdUJqu sena zewriqtrz CIa.h’ « Po umieszczeniu zgtebniki gastrostomijne i zgtebniki PEG zasadniczo
zgtebnik gastrostomijny | azgtebnik gastrostomijny posiada bk sl
(2ang. gastrostomy, G) | niskoprofilowy, guik’ « Powiktania obejmuja zakazenie wokdt miejsca wprowadzenia,
wyciekanie nadmiaru pokarmu i przemieszczanie sie zgtebnika.
« Stanowi dtugoterminowe rozwiazanie u 0s6b z problemami z
potykaniem i odzywianiem.
« Produkt zywieniowy musi by¢ podawany w wolniejszym tempie przez
Niewielka rurka jest umieszczana port prowadzacy do jelita i wymagane jest podtaczenie do pompy
chirurgicznie bezposrednio w zotadku Zywieniowej przez dtuzszy czas.
i jest wyposazona w dwa porty: - (zasami wymagane jest zastosowanie bardziej specjalistycznego
Gastrostomia- jeden prowadzacy do zotadka i drugi preparatu Zywieniowego.
jejunostomia prowadzacy do jelita cienkiego « Przy stosowaniu wymagane jest odbywanie czestszych wizyt u

(z ang. gastrostomy-
jejunostomy, GJ)

(jelita czczego). Zywienie przez
jejunostomie moze by¢ zalecane w
celu zapobiegania aspiracji w wyniku
refluksu zotadkowo-przetykowego.

lekarza, poniewaz jejunostomia (z ang. jejunostomy tube, J-tube)
musi by¢ wymieniana co 3 miesiace z zastosowaniem radiologii
interwencyjnej (z ang. intervention radiology, IR)

« W niektdrych przypadkach pacjent moze nadal by¢ w stanie
przyjmowac leki, witaminy/mineraty i niewielkie iloéci wody przez
port prowadzacy do zotadka.

- Powikfania obejmuja zakazenie wokdt miejsca wprowadzenia,
wyciekanie nadmiaru pokarmu i przemieszczanie sie zgtebnika.




Jak jest podawany pokarm w zywieniu zgtebnikiem?

Po umieszczeniu zgtebnika nosowo-zotadkowego (NG), nosowo-dwunastniczego (ND) lub nosowo-jelitowego (NJ)
(patrz tabela ze szczegétami) zawodowy dietetyk pomoze pacjentowi opracowac plan podawania pokarmu i lekarz
przepisze recepte na odpowiednie produkty i materialy do zywienia zgtebnikiem, w razie potrzeby. Pierwszym
pytaniem, jakie nalezy zadac to, jak bedzie podawany pokarm.

Najpowszechniejszymi metodami zywienia zgtebnikiem jest zywienie w formie boluséw lub zywienie we wlewie
ciagtym.

Zywienie w formie boluséw jest podawane za pomoca strzykawki, metoda grawitacyjnej podazy diety w worku
lub za pomoca pompy zywieniowej do zgtebnika pokarmowego przez krétki odcinek czasu, zazwyczaj wynoszacy
od 5 do 20 minut, a taki rodzaj zywienia moze by¢ stosowany przez dtugi okres czasu. Bolusy sa podawane
wylacznie osobom, u ktérych pokarm jest w stanie przemieszczac sie przez uktad pokarmowy.

Zazwyczaj bolusy sa podawane przez gastrostomie (dojscie zotadkowe), a nie przez jejunostomie (dojscie jelitowe).
Wieksza srednica dojscia zotadkowego pozwala na podanie wiekszych objetosci pokarmu i jego przemieszczenie
sie do zotadka w szybszym tempie. Nastepnie zotagdek uwalnia stopniowo w czasie niewielkie ilosci pokarmu

do jelita cienkiego. Lekarz lub dietetyk moga zaleci¢ przyjmowanie kilku boluséw dziennie celem zaspokojenia
potrzeb zywnosciowych pacjenta. Powiktania zywienia bolusem moga obejmowac nudnosci, wymioty, biegunke,
wzdecie jamy brzusznej lub aspiracje.

Zywienie we wlewie ciaggtym jest podawane za pomoca pompy zywieniowej przez dtuzsze odcinki czasu. llo¢
czasu poswiecona na zywienie moze wynosi¢ od 12 do 24 godzin dziennie. Pokarm jest podawany nieprzerwanie
do jelita cienkiego lub jelita czczego, poniewaz jelito cienkie toleruje naraz niewielkie ilosci pokarmu.

Mimo ze zywienie we wlewie ciagglym moze ogranicza¢ zakres mobilnosci pacjenta, moze by¢
odpowiednim rozwigzaniem, jesli pacjent:

« Ma problem z uktadem pokarmowym, ktéry utrudnia przemieszczanie sie pokarmu w uktadzie
pokarmowym.

+ Wymaga wolniejszego zywienia, poniewaz nie jest w stanie tolerowac duzych objetosci pokarmu
podawanych za jednym razem.

« Jest narazony na ryzyko wystapienia aspiracji.
+ Jest karmiony przez jejunostomie.
Powiktania zywienia we wlewie ciggtym moga obejmowac nudnosci, wymioty, biegunke lub wzdecie jamy brzuszne;j.

Niektore plany zywienia moga obejmowac zywienie metodaq bolusa i zywienie metoda wlewu ciagtego.



Jaki rodzaj preparatu do zywienia przez zgtebnik jest najlepszy?

Istnieja trzy rodzaje preparatow do zywienia przez zgtebnik, ktore rozniq sie miedzy sobgq w
zaleznosci od rodzaju zastosowanego biatka. Nosza one nastepujace nazwy: dieta polimetryczna
(nieprzetworzona), inaczej pelnobiatkowa, dieta oligomeryczna (oparta na peptydach) i dieta
monomeryczna (oparta na aminokwasach). Bedzie mozna je rozrozni¢ na podstawie ich nazw
markowych:

Dla niemowlat Dla dzieci Dla dorostych
« Compleat Organic Blends
Peilnobiatkowe/ - Compleat Pediatric Organic Blends « Liquid Hope
Prawdziwe « Mleko matki « Pediasure Harvest « Real Food Blends
jedzenie « Nourish (nieprzeznaczony do bycia
zamiennikiem petnego zywienia)
« Enfamil NeuroPro - Compleat Pediatric - Ensure
Petnobiatkowe/ - Similac ProAdvance « Pediasure . Boost
Standardowe - Nestle Gerber Good « Boost Kids Essentials
. - Kate Farms
Start - Kate Farms Pediatric
. « Pediasure Peptide
Peptydy -Nutramigen - Peptamen Junior ~Peptamen
« Alimentum « Kate Farms Pediatric Peptide - Kate Farms Peptide
+ Elecare Junior
« Elecare Infant '
. « Neocate Splash « Vivonex
Aminokwasy « Neocate Infant , -
. « Viivonex Pediatric « Tolerex
+ PurAmino
« Tolerex
Zapewne bedziesz chcial/-a skonsultowac sie z Istnieje wiele sposob6w korzystania ze
wykwalifikowanym dietetykiem, celem zgtebnika, przy czym nadal mozliwe moze by¢
ustalenia, ktory rodzaj diety jest jedzenie droga doustna. Zatozenie zgtebnika
najodpowiedniejszy w Twoim przypadku. Niektore gastrostomijnego (lub przezskérnej gastrostomii
czynniki, ktére nalezy wziaé pod uwage, to: endoskopowej (PEG)) nie zobowigzuje
pacjenta do korzystania z nich przez caty czas.
. Alergie na pokarmy. Zatozenie zgtebnika gastrostomijnego pozwala

pacjentowi na korzystanie z niego, kiedy

jest taka potrzeba, lub w celu przyjmowania

«  Refluks. pozywienia uzupetniajacego. Jego umieszczenie,

nie oznacza, ze jedzenie droga doustng nie

jest mozliwe (jesli jest ono bezpieczne). Wazne

«  0Ogélny bilans zawartych sktadnikéw odzywczych. jest konsultowanie sie na biezgco ze swoim
zespotem opieki zdrowotnej celem zapewnienia
odpowiedniego odzywiania i bezpieczenstwa.

+  Stopien czynnosci jelit.

+ Rodzaj i rozmiar zgtebnika pokarmowego.
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CZESTE PYTANIA DOTYCZACE ODZYWIANIA

Jak moge ztagodzi¢ zarzucanie kwasnej tresci zotadkowej?

Zarzucanie kwasnej tresci zotadkowej spowodowane refluksem zotagdkowo-przetykowym (GERD) jest czestym
problemem u 0séb z SMA. Im powazniejsza jest posta¢ SMA, tym czesciej wystepuje GERD. Zarzucanie kwasnej tresci
zotadkowej moze powodowac nieprzyjemna zgage i prowadzi¢ do powazniejszych probleméw, takich jak aspiracja
tresci zotadkowej do tchawicy (gdy pokarm powraca do gardta).

Aby ztagodzi¢ refluks:

» Nalezy spozywac mate positki -szesc lub wiecej matych positkow w ciggu dnia.

« Nalezy ograniczy¢ spozywanie ttustych pokarmoéw o duzej zawartosci ttuszczow - wysokottuszczowe

pokarmy zalegaja dtuzej w zotadku.

« Nalezy unikac draznigcych zotadek pokarmoéw -produkty, ktére zazwyczaj powoduja refluks, obejmuja
czekolade, miete pieprzowg, ostre i kwasne pokarmy (napoje gazowane, cytrusy, pomidory itp.).

» Nalezy pochylac sie po spozyciu positkéw — w przypadku matych dzieci lub oséb niebedacych w stanie
przyjac pozycji siedzacej nalezy postarac sie podpierac ich gtowe/ramiona podczas karmienia/

po karmieniu.

» Nalezy rozwazy¢ przyjmowanie odpowiedniego leku -jesli powyzsze érodki zaradcze okazg sie
nieskuteczne, nalezy porozmawiac ze swoim lekarzem lub gastrologiem. Tacy lekarze moga zaleci¢:

- Przyjmowanie leku przyspieszajacy przesuwanie sie tresci pokarmowe;j

w ukfadzie trawiennym.

- Przyjmowanie leku hamujacego wydzielanie kwasu solnego w zotadku celem zapobiegniecia
uszkodzeniu przelyku i rozwiniecia jadtowstretu.

Na czym polega zabieg antyrefluksowy (z ang. Nissen fundoplication)?

W powaznych przypadkach zarzucania kwasnej
tresci zotagdkowej lekarze czasami zalecajq

przeprowadzenie specjalnego zabiegu chirurgicznego.

Konieczno$¢ przeprowadzenia takiego zabiegu jest
prawdopodobniejsza u 0s6b z powazniejsza postacia
SMA.

Zabieg antyrefluksowy ma na celu utrudnienie zwrotu
kwasnej tresci zotagdkowej z zotagdka do przetyku.

Taki zabieg moze zosta¢ przeprowadzony w tym
samym czasie, co zabieg umieszczenia zgtebnika
gastrostomijnego. Nowsze metody laparoskopowe
stosowane do przeprowadzenia tego zabiegu (czesto
wymagajace jedynie wykonania niewielkiego naciecia
w zotadku) pozwalajg na wykonanie dwéch zabiegow
naraz, skracajac w ten sposob czas rekonwalescencji
pacjenta. Jako ze zabieg antyrefluksowy wiaze sie z
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wyzszym ryzykiem powiktan, wazne jest rozsadne
zastanowienie sie przed podjeciem decyzji o
przystapieniu do tego zabiegu.

Badanie pH-metryczne z wykorzystaniem sondy moze
wykaza¢, jak czesto u pacjenta wystepuje zarzucanie
kwasnej tresci zotagdkowej. Takie badanie polega

na wprowadzeniu niewielkiej rurki (podobnej do
zgtebnika nosowo-zotadkowego, ale mniejszej) w dét
przetyku. Wprowadzona rurka jest wykorzystywana
do monitorowania stopnia zwrotu kwasnej tresci do
przetyku przez maksymalnie dobe. W tym badaniu
wymagane jest wypijanie soku jabtkowego co kilka
godzin. Na koniec badania lekarz bedzie wiedziat
doktadniej, jaki stopien refluksu wystepuje u pacjenta
w réznych pozycjach ciata i okolicznosciach.



Jak SMA wptywa na skionnos¢ dotknietym nim osoby na zaparcia?

Miesnie jamy brzusznej chorych na SMA sa

stabsze i tym samym sa oni bardziej podatni

na wystepowanie zapar¢. Moze to powodowac¢
wytezong prace organizmu, zeby przesuwac
pokarm przez uktad trawienny. Osoby z SMA zwykle
przyjmuja mniej btonnika i ptynéw w swojej diecie.
Aby zapobiec zaparciom, osoby z SMA powinny
spozywac pokarmy naturalnie bogate w btonnik i
wypijac¢ duze ilosci ptynow.

Zaparcia moga wywolywac dyskomfort w brzuchu.
Moga réwniez powodowac u osoby cierpiacej na
zaparcia wzdecia, odkrztuszanie, nieprzyjemny zapach
z ust lub wymioty po positkach. Koniecznosé wytezania
sie przy wyprdznianiu moze prowadzi¢ do probleméw
z oddychaniem u niektdrych oséb z powazng postacia
SMA. U niektérych oséb zaparcia ulegaja ztagodzeniu
po zwiekszeniu ilosci przyjmowanego btonnika i/

lub ptynéw. Niektore rodzaje zaparé¢ moga wymagac
zastosowania lekow. Prosze skonsultowac sie w tej
kwestii ze swoim zespotem medycznym.

Jaka ilos¢ btonnika jest wystarczajaca?

W przypadku dzieci:
nalezy dodac 5 graméw
do wieku dziecka.

Np.: 3-latek potrzebuje 8
gramow btonnika dziennie.

W przypadku dorostych: 20-30
gramow dziennie, w zaleznosci
od ogdlnego zapotrzebowania
kalorycznego.

na ocene wlasnego wizerunku.

3. Nalezy wybiera¢ odpowiednia zywno$¢ — zywnos¢
o wysokiej zawartosci btonnika (takie produkty
jak owies, kukurydza, produkty petnoziarniste,
komosa ryzowa), warzywa i owoce (marchewki,
jabtka, seler, pomarancze, suszone owoce itp.).
Nalezy wypréobowac¢ takie produkty w miekkiej
postaci, ugotowane lub w puszce, lub miksowac je i
wypija¢ w postaci koktajli. Moze by¢ trudne zucie lub
potykanie surowych owocoéw i warzyw.

Czy nalezy martwic sie o wage ciata?

Otyloé¢ (bardzo duza nadwaga) jest powaznym problemem dla zdrowia. Moze istotnie utrudniaé
uprawianie aktywnosci fizycznej, oddychanie lub bycie podnoszonym(-3) i wptywa¢ negatywnie

Przytoczone argumenty sg wystarczajacym powodem do zachowania
prawidtowej wagi. Niemniej u os6b z SMA fakt bycia otylym(-a) moze zwiekszy¢

ryzyko pewnych bardzo powaznych problemow zdrowotnych, takich jak:

+ cukrzycainadcisnienie;
«  wiekszy bol;
« utrata zdolnosci poruszania sie.
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ODZYWIANIE SIE PODCZAS CHOROBY
LUB W ZWIAZKU Z OPERACJA

Ze wzgledu na obnizong mase miesniowa (taczng wage miesni

w ciele) wielu osobom z SMA trudniej jest dojs¢ do siebie po
przebyciu jakiejkolwiek choroby. Jako ze wiele choréb powoduje
goraczke i utrate apetytu, organizm moze nie mie¢ zapewnionych
sktadnikéw odzywczych potrzebnych mu do prawidtowego
funkcjonowania. Kiedy zachodzi taka sytuacja, organizm

zaczyna rozktadac tkanke mie$niowa celem wykonywania swoich
normalnych funkgji.

Moze stanowic to jedna z przyczyn, dla ktérych osoby z SMA

traca tyle sity podczas przebiegu choroby i dlaczego ich
rekonwalescencja jest wolniejsza po przebytej chorobie lub
operagcji. Ich tkanka migsniowa o niskiej masie jest zmuszona do
dodatkowego wysitku na potrzeby organizmu. Jesli organizm nie
jest w stanie uzyskac wystarczajacej ilosci energii z mieéni, moze
dojs¢ do rozwiniecia sie powaznej choroby w postaci hipoglikemii
(niskiego poziomu cukru we krwi). Jesli chory jest hospitalizowany
i nie jest w stanie przyjmowac¢ jedzenia droga doustna ani
zgtebnikiem, lekarz moze zaleci¢ zastosowanie wlewéw dozylnych
lub ,zywienia pozajelitowego’, zwanego rowniez obwodowym
zywieniem pozajelitowym (z ang. peripheral parenteral nutrition,
PPN) lub catkowitym zywieniem pozajelitowym (z ang. total
parenteral feeding, TPN). Taki rodzaj roztworu do wlewu zawiera
cukry, aminokwasy, witaminy i mineraly. Prosze poradzi¢ sie
swojego zespotu opieki zdrowotnej na ten temat.

Whnioski i materialy

Odzywianie jest ztozong i skomplikowana kwestig dla kazdego, a zwlaszcza
dla oséb chorych na SMA. Ze wzgledu na unikalne wyzwania zwigzane z

SMA, wazna jest ocena wzrastania i stanu odzywienia, a nastepnie wybranie
leczenia, ktére bedzie najlepiej dopasowane do indywidualnych wymagan
zywnosciowych pacjenta.
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CURE SMA

Cure SMA to organizacja non-profit i najwieksza na swiecie sie¢ rodzin, klinicystow i naukowcow
pracujacych wspélnie nad rozwojem badan nad SMA, wspieraniem oséb dotknietych chorobg i ich

opiekunéw oraz edukacjg ogétu spoteczenstwa i spotecznosci medycznej w zakresie SMA.

Cure SMA oferuje bezstronne wsparcie. Jestesmy tu, aby poméc wszystkim osobom cierpigcym na SMA i ich
bliskim, i nie wspieramy zadnych konkretnych wyboréw ani decyzji. Konkretne osoby i ich opiekunowie
podejmuja rézne decyzje dotyczace tego, co jest najlepsze w ich sytuacji, zgodnie ze swoimi osobistymi
przekonaniami. Rodzice i inni wazni cztonkowie rodziny powinni mie¢ mozliwo$¢ omoéwienia swoich
odczu¢ dotyczacych tych tematéw i zadawania pytan zespotowi, ktéry opiekuje sie danym pacjentem

z SMA. Tego rodzaju decyzji nie nalezy podejmowac pochopnie, a wszystkie mozliwosci nalezy starannie
przemyslec i rozwazy¢. Wszystkie wybory zwigzane z SMA sa bardzo osobiste i powinny odzwierciedla¢

osobiste wartosci, a takze to, co jest najlepsze dla danej osoby i jej opiekunéw.

Prosze pamietad, ze zespot opieki zdrowotnej i Cure SMA stuza Ci pomoca.
Aby dalej poszerzy¢ swoja wiedze, prosimy zapoznac sie z innymi dostepnymi
broszurami z serii dotyczacej opieki:

« Podstawy oddychania « Uktad miesniowo-szkieletowy
« Opcje opieki « Zrozumie¢ SMA
+ Genetyka SMA
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y twitter.com/cureSMA
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f facebook.com/cureSMA
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youtube.com/user/FamiliesofSMA1

°
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