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Diagnostykai opieka medyczna nad pacjentem
z wrodzong wadg metabolizmu — rola lekarza POZ/pediatry

Jakie sg zalecenia dietetyczne
w zespole intoksykac;ji?

Agnieszka Kowalik,
Klinika Wrodzonych Wad Metabolizmu i Pediatrii
Instytut Matki i Dziecka
Warszawa. 01-02.10.2020r.
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Podstawowe sktadowe diety w zaburzeniach
metabolizmu aminokwaséw

* preparat specjalistyczny- mieszanina aminokwaséw

z wytgczeniem aminokwasu/éw dla okreslonej wwm

* MSUD- leucyna, izoleucyna, walina

e Tyr t.1 —tyrozyna, fenyloalanina

Ga 1 - lizyna, ogr. Tryptofan

IVA - leucyna

MMA/PA — izoleucyna, metionina, treonina, walina

UCD (zab.cyklu mocznikowego) — aminokwasy nie-niezbedne

* specjalna zywnosc¢ niskobiatkowa

. Brofcli(ukty spozywcze (roslinne) o bardzo niskiej zawartosci
iatka

* min. udziat produktc')w bogatobia’fkowych (indywidualne zalecenia)
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Utrzymanie rGwnowagi metabolizmu



Zespot intoksykacji
-okres diagnostyczny
- dekompensacja metaboliczna

e za P spozycie biatka (aminokwaséw) z PK lub MM
e za J spozycie energii

$

pierwsze objawy
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NIEDOBOR ENERGII M toksycznych metabolitéow
(przy 1 zapotrzebowania na E i braku pokrycia)

$

KATABOLIZM BIALKA

$

zespot intoksykac;ji



Zespot intoksykacji
-okres diagnhostyczny
- dekompensacja metaboliczna

e infekcje z goraczka
e wymioty/biegunka z goraczka

Endogenne wytwarzanie glukozy vs. masa ciata

\ Endogenne wytwarzanie glukozy vs. masa ciataitemperatura
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Zespot intoksykacji
-okres diagnhostyczny
- dekompensacja metaboliczna

e infekcje z goraczka
e wymioty/biegunka z goraczka
e uraz/porod/operacja
\ 4
brak taknienia/odmowa jedzenia
NIEDOBOR ENERGI|
(przy 1 zapotrzebowania na E i braku pokrycia)
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KATABOLIZM BIALKA
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dekompensacja/zespot intoksykacji



Zespot intoksykacji
-okres diagnostyczny
- dekompensacja metaboliczna

STOP

KATABOLIZM




Zespot intoksykacji — postepowanie dietetyczne
- okres diagnostyczny
- dekompensacja metaboliczna

e pozaustrojowa detoksykacja (jesli konieczna)

* podaz hiperkaloryczna glukozy iv

e wstrzymanie podazy biatka naturalnego
(okreslonych aminokwaséw) na 24-48h

¥

poprawa kliniczna/biochemiczna
wigczenie preparatu aminokwasowego doustnie/sonda

‘ (T anabolizm)

wigczenie 1/3 podazy biatka naturalnego
(pozajelitowo lub doustnie)



Zespot intoksykacji — postepowanie dietetyczne
- okres diagnostyczny
- dekompensacja metaboliczna

stopniowe zwiekszanie podazy biatka naturalnego
% — % -1 (pozajelitowo lub doustnie/sonda)
przy pokryciu normy na Energie (!)
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poprawa kliniczna/biochemiczna
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catkowite zywienie doustne lub przez sonde
dozotagdkowa lub przez PEG
(pokrycie zapotrzebowania na E i B)



Postepowanie ,Emergency” w domu

- zagrozenie dekompensacjg metaboliczng
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* zaprzestanie karmienia doustnego dotychczasowa dietg (wytaczenie
biatka naturalnego- opuszczenie 1-2 karmien)

* utrzymanie podazy preparatu specjalistycznego jesli tolerowany
* rozpoczecie doustnego pojenie roztworami glukozy
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dostepne na wniosek o import docelowy dostepne w aptece



Doustna podaz glukozy (polimeréw) jako rozwigzanie
w interwencyjnym leczeniu doustnym/dozotgdkowym

Feeding frequency
Daily volume  During the day: e/ 2 hours
During the night: e/ 3 hours

Glucose(polymer)
concentration

10% 150-200 ml / kg
15% 100 ml / kg
A 1200-1500 ml
A 1500-2000 ml
25% 2000 m|

- Kontaktz lekarzem prowadzgcym i/lub dietetykiem



Domowe przygotowanie roztworu
woda + glukoza (polimery)

10%: 1000 ml: 900 ml H,O + 20 miarek /100 gram
(40 kcal/100ml)

15%: 1000 ml: 850 ml H,O + 30 miarek /150 gram
(60 kcal/100ml)

20%: 1000 ml: 800 ml H,O + 40 miarek / 200 gram
(80 kcal/100ml)

25%: 1000 ml: 750 ml H,O + 50 miarek /250 gram
(100 kcal/100ml)



Wazna informacja:

* doustne roztwory nawadniajace nie
zawierajg niezbednejilosci glukozy dla

* dlatego

* nalezy dodac extra weglowodany dla
pokrycia Mzapotrzebowania i ochrony
przed katabolizmem

13



Korzysci doustnej/ dozotadkowej podazy glukozy

* fatwe do przeprowadzenia w domu

e wieksza ilos¢ glukozy moze byc¢ podana na mlw
porownaniu z dozylnym wlewem

e roztwory polimeréw glukozy (niska osmolarnosc),
stezenie dostosowane do wieku

* szczegOlnie w przypadkach czestych dekompensacji z
infekcjami/ odmowa jedzenia, pojenie doustne moze
zapobiec czestym hospitalizacjom



Postepowanie ,,Emergency” w domu

- zagrozenie dekompensacjg metaboliczng
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* jesli poprawa — kontynuacja postepowania i kontakt z
pediatrg/lekarzem POZ

* brak poprawy — niezwtoczna hospitalizacja i rozpoczecie wlewu
glukozy iv
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Wazne:
Utrata wejscia dozylnego
e petna podaz Energii przez sonde dozotgdkowq
* |ub zatozenie wejscia centralnego
 sktad diety zalezy od stanu klinicznego i wynikow biochemicznych



Podsumowanie

Interwencyjne postepowanie

dostarcza:

» kalorii dla ochrony przed katabolizmem
»aminokwasow promujgcych anabolizm

» lekéw utrzymujacych wydalanie metabolitéw
wymaga:

»edukacji i wspotpracy z rodzicami dziecka
»wspotpracy z lekarzem POZ
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Zespot  leczagcy wwm

Lekarz pediatrii
metabolicznej

Dietetyk ‘ .
metaboliczny pielegniarka

Lekarz Psycholog

POZ/pediatra




Dziekuje za uwage

Fundusze ) oo . .
Europejskie Rzeczpospolita " Instytut Unia Europejska

ii i Europejski Fundusz Spoteczny
Matki i Dziecka

Wiedza Edukacja Rozwdj _ Polska




