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Mukowiscydoza - (z ang. cystic fibrosis, CF, zwt6knienie torbielowate) to rzadka choroba genetyczna
spowodowana mutacjg genu odpowiedzialnego za synteze btonowego kanatu chlorkowego CFTR. Przyczyna
mukowiscydozy jest mutacja genu CFTR, ktéry odpowiada za wtasciwy transport soli i wody w komoérkach.
W rezultacie organizm chorego wytwarza nadmiernie lepki $luz, ktéry powoduje zaburzenia we wszystkich
narzadach posiadajacych gruczoty $§luzowe (gtéwnie w uktadzie oddechowym, pokarmowym i rozrodczym).

ZALOZENIA DIETY:

PODAZ ENERGII (DZIENNA ILOSC SPOZYWANYCH KALORII)

Wedlug rekomendacji europejskich powinno to by¢ 120-150% dziennego zapotrzebowania
energetycznego obliczane jest dla kazdego pacjenta indywidualnie z uwzglednieniem pici, wieku i masy ciata
oraz dla pacjentéw z ryzykiem niedozywienia.

PODSTAWOWE SKEADNIKI ODZYWCZE:

BIALKO:

— powinno stanowi¢ 20% catkowitego zapotrzebowania na energie
— wyrdézniamy dwa rodzaje (zwierzece oraz roslinne). Warto wybierac¢ jedne i drugie, tak aby byty dostepne
w kazdym positku.

Zwierzece: mieso drobiowe, wotowe, wieprzowe, ryby chude (dorsz, mintaj, pstrag), thuste (makrela, $ledz,
sardynki, tunczyk, karp, toso$), jajka. Przetwory miesne (wedliny, kietbaski - wybiera¢ te z wysoka zawarto$cia
miesa min. 90%, bez MOM - mieso oddzielane mechanicznie), przetwory rybne (pasty, satatki, sardynki, sledzie,
makrele w warzywach, sosie pomidorowym, oleju).

Nabiatl: jogurty, kefiry, maslanki, serek i jogurt typu islandzkiego skyr, serek wiejski, roslinne zamienniki
(jogurt sojowy, kokosowy, tofu naturalne/ziotlowe/wedzone), mleko krowie, roslinne (sojowe, owsiane,
kokosowe), mleko bez-laktozy. Nabial mozna wybiera¢ krowi, bez-laktozy, kozi, owczy, roslinny (mleka, serki,
sery, jogurty, Smietanki), sery z wieksza zawarto$cia ttuszczu (feta, mozzarella, kozi, ricotta, gouda).

W celu zwiekszenia energetycznosci diety warto wybiera¢ nabiat (mleka, jogurty, serki, sery) z wieksza
zawartoscia ttuszczu.

Straczki (uzaleznione od tolerancji*): fasola, fasolka szparagowa, groszek, ciecierzyca, soczewica — w formie
gotowanej, zupy krem, kotletéw, pasty do pieczywa.

TLUSZCZE:

— powinny stanowi¢ 35-40 % calkowitego zapotrzebowania na energie

— warto wybiera¢ ttuszcze roslinne (oliwa z oliwek, olej rzepakowy, Iniany, rydzowy, z wiesiotka, pestek
dyni, winogron, awokado, masta orzechowe), pestki dyni, nasiona stonecznika, wiérki kokosowe, orzechy,
migdaty, ptatki migdatowe.

Ttuszcze zwierzece: masto (do kanapek, do smazenia - masto klarowane)

Nalezy bazowa¢ na thuszczach roslinnych, to dobry spos6b zwiekszania energetycznosci diety. Nie nalezy
bazowa¢ na produktach glteboko smazonych typu fast-food, wyrobach cukierniczych smazonych w gtebokim
ttuszczu.
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Ttuszcze roslinne: olej Iniany, oliwa z oliwek nierafinowana, siemie Iniane, nasiona chia, olej rydzowy,
stonecznikowy, z wiesiotka, z pestek dyni - dodawa¢ na surowo do dan

Ttuszcze do smazenia: olej rzepakowy, oliwa z oliwek rafinowana

WEGLOWODANY:

— powinny stanowi¢ 45-50 % catkowitego zapotrzebowania na energie

— produkty zboZowe, takie jak pieczywo pszenne, graham, orkiszowe, Zytnie, ptatki owsiane, orkiszowe,
jaglane, gryczane, ryzowe, gryczane, kukurydziane, wafle kukurydziane, gryczane, jaglane, ryzowe, maki
(pszenna, zytnia, gryczana, ryzowa, jaglana, kukurydziana), kasze (manna, kukurydziana, kuskus, bulgur,
gryczana, jaglana, peczak, orkisz, jeczmienna), ryz (biaty, bragzowy), komosa ryzowa, makarony (jajeczny,
pelnoziarnisty, gryczany, ryzowy, kukurydziany), ziemniaki, bataty, dania maczne (kluski, pierogi,
nale$niki, tortilla), owoce $wieZe i suszone, miéd, dzem, konfitury, soki owocowe

*Pacjenci z zaburzong glikemig powinni wybiera¢ gtéwnie produkty z niskim indeksem glikemicznym z petnego
przemiatu oraz zastosowac ponizsze wskazowki.

Nalezy uwaza¢ na produkty pszenne (maki, drobne kasze, makarony, biaty ryz, ziemniaki), suszone
owoce, miéd, syropy, soki owocowe, przecierowe, napoje gazowane typu cola lub nestea, dzemy, konfitury,
owoce z wysokim indeksem glikemicznym (banan szczegdélnie mocno dojrzaty, winogrona) lub w zalewach
i syropach, kandyzowane

W celu obnizenia indeksu glikemicznego positku do powyzszych produktéw nalezy doda¢ ttuszcz oraz
biatko (np.: banan zielony ma nizszy indeks glikemiczny + jogurt naturalny + wiérki kokosowe lub masto
orzechowe).

BEONNIK POKARMOWY:

— zwany takze wiloéknem pokarmowym, to grupa zwigzkdéw wystepujacych w zywnosci. Wsrdd
weglowodandw ogoétem wyrdznia sie weglowodany przyswajalne i nieprzyswajalne. W btonniku mozna
wyrdzni¢ frakcje nierozpuszczalne irozpuszczalne w wodzie: frakcje te réznig sie dzialaniem
fizjologicznym.

Frakcje nierozpuszczalne btonnika maja korzystny wptyw na chloniecie wody i zwiekszanie objetosci stolca,
co z kolei pozytywnie wplywa na perystaltyke jelit i prawidlowe wyproéznienia. Frakcje rozpuszczalne btonnika
wptywaja na obnizanie poziomu cholesterolu w organizmie cztowieka. Gtdéwnym Zrédtem wiékna pokarmowego
w diecie jest wtdkno naturalne zawarte w produktach roslinnych i pochodzenia roslinnego, to znaczy zbozowych
(pieczywo zytnie razowe, pieczywo mieszane z dodatkiem ziaren, rézne rodzaje ptatkow), warzywach oraz
owocach (znaczace ilosci btonnika zawierajg tez suszone owoce i orzechy).

Optymalna podaz to 20-30 g blonnika pokarmowego na dobe, dla dorostych pacjentow w zalezno$ci
od indywidualnej tolerancji. Jego zawarto$¢ nie moze by¢ zbyt niska (ponizej 10 g/dzien) - moze to doprowadzié
do zapar¢, b6léw brzucha, ani zbyt wysoka (powyzej 30 g) ze wzgledu na zwiekszenie uczucia sytosci, co moze
skutkowac podaza zbyt matej ilosci energii z diety.

W przypadku schorzen oraz problemoéw jelitowych nalezy indywidualnie dobra¢ ilo§¢ oraz rodzaj
przyjmowanego blonnika najlepiej po konsultacji ze specjalista prowadzacym.
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DODATKOWE WSKAZOWKI:

Urozmaicanie diety: dodatek warzyw do kazdego positku (formy Swieze, mrozone, w formie past
gotowych lub robionych samemu), rézne rodzaje ptatkéw, kasz, makaronéw, rézne rodzaje biatka (zwierzece
i roslinne).

Zwiekszanie energetycznosci diety: dodatek ttuszczu do positku (oliwa, olej), pasty z awokado (na stodko
z bananem i miodem, mastem orzechowym lub na wytrwanie z dodatkiem zi6t), pasty z suszonych pomidoroéw,
dodatek zo6ttka do zupy, owsianki, zupy krem, puree z dodatkiem $mietanki i ttuszczu, dodatek miodu, konfitury,
powidel, dzemu, suszonych owocoéw (tu ostrozno$¢ powinni zachowac¢ chorzy z nieuregulowang glikemia oraz
cukrzyca)

Zwiekszanie zawarto$ci biatka w diecie: pasty z twarogu wytrwane z dodatkiem oliwy, ryby, passaty
pomidorowej, koncentratu pomidorowego lub na stodko z dodatkiem miodu, dzemu, Kkonfitur, masta
orzechowego, mleczka kokosowego. Koktajle na nabiale zwierzecym lub roslinnym z dodatkiem owocdw,
orzechéw, widrkéw kokosowych, pestek dyni, stonecznika, ptatkéw. Dodatek preparatow biatkowych typu
protifar oraz gotowe preparaty wysoko-energetyczne typu FANTOMALT oraz specjalistycznych preparatéw typu
NUTRIDRINK, FRESUBIN, Cubitan, Fortimel, NIESTLE RESOURCE, Modulen IBD (przy problemach jelitowych),
DIASIP, DIBEN (w przypadku niewyréwnanych glikemii lub cukrzycy), NUTRIDRNK HEPA, NUTRICOMP HEPA,
FRESUBIN HEPA, NUTRIDRINK JUICY STYLE (w przypadku choréb watroby), RENILON (w przypadku choréb
nerek), NUTRISON PEPTISORB (przy schorzeniach jelit - zapalenia oraz resekcje, zespdt krotkiego jelita,
zaburzenia trawienia oraz wchtaniania, ostre zapalenie trzustki), NUTRIDRINK FORTICARE (zawiera sktadniki
immunomodulujace wspierajace prace uktadu odpornosciowego).

UNIKAC:

Owocow cytrusowych (grejpfruty, pomarancza gorzka, pomelo), wyciagéw, sokéw z nich zrobionych oraz
owocow egzotycznych typu kaki. Imbir, lukrecja, zen-szen, ashwaganda ze wzgledu na wpltyw na dziatanie
przyjmowanych lekéw (immunosupresyjnych).

WITAMINY I SKEADNIKI MINERALNE:

NIEDOBORY WITAMIN - osoby chorujgce na mukowiscydoze czeSciej narazone s3 na niedobory
witamin, ktére moga wynika¢ z zaburzen wchtaniania, zwtaszcza tych rozpuszczalnych w ttuszczach. Inne
mozliwe czynniki to: niewystarczajace ich spozycie, choroby watroby lub resekcja jelita.

Nieprawidtowe stezenia sodu wynikaja z jego nadmiernej utraty giéwnie z potem (goraczka,
intensywnego wysitku, gorgcych dni czy wymiotédw, biegunek). Podaz sodu mozna zwiekszy¢ przez: dosalanie
potraw, wybér produktéw bogatych w sdd (sery zotte, paluszki, ptatki kukurydziane, oliwki, suszone pomidory,
ryby wedzone, mieso i ich przetwory oraz ewentualnie stone przekaski) lub napoje dla sportowcow
wzbogacanych o dany sktadnik, czy tez wykorzystanie wody wysoko-zmineralizowane;.

Ze wzgledu na wysoki wskaznik wystepowania osteopenii i osteoporozy oraz zwiekszone ryzyko ztaman
kosci u dzieci i dorostych z mukowiscydozg zwraca sie uwage na odpowiednie spozycie wapnia. Dla oséb
z mukowiscydoza podaz wapnia wynosi tyle samo, co u osoby zdrowej w tym samym wieku i tej samej ptci.
Warto tez uwzgledni¢ witamine D, ktéra wptywa na przyswajanie wapnia. Warto oznaczy¢ jej stezenie we krwi
przed dobraniem dawki do suplementacji.
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SUPLEMENTACJA

Ze wzgledu na wysokie pocenie, zaburzenia wchtaniania jelitowego oraz przewlekly stan zapalny
u chorych na mukowiscydoze wystepuje zwiekszone zapotrzebowanie na niektére sktadniki mineralne, takie jak:
séd, wapn, Zelazo, cynk i selen. W takim przypadku nalezy indywidualnie skonsultowac sie z dietetykiem w celu
ustalenia diety wzbogaconej o poszczeg6lne sktadniki mineralne.

*Zgodnie z zaleceniami Polskiego Towarzystwa Mukowiscydozy uzasadniona jest suplementacja: kwasem DHA
najlepiej w czystej postaci w dawce 20-40 mg/kg mc/d dla dzieci oraz 1-2 g/d u mtodziezy i dorostych.

OKRESLENIE ZAPOTRZEBOWANIA NA ENERGIE I SKEADNIKI ODZYWCZE

W okresleniu zapotrzebowania pomocne beda ponizsze wzory:

Wz6r Harrisa i Benedicta:
PPM mezczyzny = 66,47 + (13,7 x masa ciata w kg) + (5 x wzrost w cm] - [6,76 x wiek w latach]
PPM dla kobiety = 655,1 + (9,567 x masa ciata w kg) + (1,85 x wzrost w cm) - (4,68 x wiek w latach)

Wzo6r Miffilina:
PPM mezczyzny = (10 x masa ciata w kg) + (6,25 x wzrost w cm) - (5 x wiek w latach) + 5

PPM dla kobiet = (10 x masa ciata w kg) + (6,25 x wzrost w cm) - (5 x wiek w latach) - 161

mozesz tez wykorzysta¢ gotowe kalkulatory dietetyczne dostepne internetowo, np.: kalkulatory Zywieniowe, dietetykpro
(https://dietetykpro.pl/kalkulatory/cpm)

Calkowita Przemiana Materii (CPM)

CPM = PPM x PAL (wspotczynnik aktywnosci fizycznej) - jest to warto$¢ okreslajaca zapotrzebowanie, ktore
pozwoli utrzymacé nasza obecna mase ciata.

Wspotczynnik PAL wedtug FAO/WHO:

1,2-1,3 - siedzacy tryb zycia, bez dodatkowych ¢wiczen fizycznych

1,4-1,5 - siedzacy tryb zycia oraz niewielka, niezbyt intensywna aktywno$¢ fizyczna
1,6-1,7 - praca zawodowa wymagajaca dodatkowej aktywnoSci fizycznej (mieszana)
1,8-1,9 - praca stojaca 2,0-2,4 - ciezka i bardzo ciezka praca fizyczna

Po obliczeniu wartosci energetycznej CPM mozna obliczy¢ swoje zapotrzebowanie zgodnie z warto$ciami
podanymi w punkcie 2.

1. PROBIOTYKI

Grupa wyszczego6lniona ze wzgledu na wptyw na czas pasazu jelitowego, wykorzystywane do przywroécenia
naturalnego sktadu mikrobioty jelitowej, wspomagajg procesy trawienia, zwiekszaja wydajnos¢ uktadu
immunologicznego oraz produkuja witaminy z grupy B.
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Szczepy Lactobacillus GG (LGG) - mniejsza liczba epizoddw zaostrzen ptucnych, redukcja czasu hospitalizacji
oraz dtugosci pobytu w szpitalu, przyrost masy ciata i poprawa funkcji ptuc.

Inne szczepy wspomagajace redukcje zaostrzen ptucnych:

— L. acidophilus,

— L. bulgaricus,

— B.bifidum orazS.
— thermophile.

W przypadku probiotykéw zawierajacych szczepy S. boulardii (Enterol, Floractin Enteric) - nie nalezy ich
przyjmowac¢ wraz z lekami przeciwgrzybicznymi stosowanymi doustnie i dozylnie ze wzgledu na fakt, ze S.
boulardii jest niepatogennym szczepem drozdzy, co moze wptynaé zaburzajgco na prowadzony proces leczenia.

TEMAT WPROWADZENIA PROBIOTYKOW POWINIEN ZOSTAC SKONSULTOWANY Z LEKARZEM

PROWADZACYM.

2. PRZEPISY I POMYSLY KULINARNE

*(WARTO KORZYSTAC ZE STRONY Z PRZEPISAMI DEDYKOWANE] PACJENTOM CHORUJACYM
NA MUKOWISCYDOZE: chef4cf.com (w jezyku angielskim), strona: allrecipes.pl (zawiera przepisy z okreslong
wartoscig energetyczna w jednej porcji), energetyczno$¢ mozna sprawdzi¢ réwniez w aplikacji FITATU lub na
stronie: www.tabele-kalorii.pl
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