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Mili rodice a prarodice!

Pokud drZite v ruce tuto brozuru, znamena to, Ze mate
doma miminko s cystickou fibrézou. Moc dobte vime,
Ze to neni lehka situace. My z Klubu cystické fibrozy
jsme tu proto, abychom vam ji co nejvice ulehdili.

Spravna vyziva je pro vase nemocné dité naprosto
klicova a mit vdechny dlezité informace pohromadé
(a po ruce!) by se vdm mohlo hodit.
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Proc je vyziva dulezita?

Kojenci s cystickou fibrézou, zejména ti s nedostate¢nou funkef slinivky brisni,
potfebuji dostatek energie a vSech potfebnych Zivin, protoze jejich télo hiire
vstfebava tyto hlavni Ziviny a v tucich rozpustné vitaminy. Maji tedy vyssi naro-
ky na energii nez jejich zdravi vrstevnici. V¢asna diagndza a spravné nastaveni

vyzivy jsou zasadni. K tomu pomaha novorozenecky screeningovy program.

Spravna vyziva pomaha ditéti rlist, pomaha mu zvladat infekce, posiluje jeho
obranyschopnost, podporuje rlst zubd, kosti a vyvoj mozku. Naopak podvy-
Ziva z(stava spojena s horsi funkci plic, zvysenym rizikem kolonizace bakterii

Pseudomonas aeruginosa, snizenou kvalitou zZivota a horsi prognézou.

Doporucena energeticka hodnota jidelnicku je velmi individualni a je potteba
zohlednit vék, pohlavi, zdravotni stav a pohybovou aktivitu ditéte.

Jak se hodnoti
stav vyzivy?

Antropometrie zahrnuje pravidelné sledovani hmotnosti, délky nebo
vysky a obvodu hlavy. Pro hodnoceni rlistu se vyuzivaji percentilové grafy.

Laboratorni testy se zaméfuji na sledovani sérovych bilkovin, hladiny
vitamin@ (zejm. rozpustnych v tucich A, D, E), minerélnich latek a nékdy
i stopovych prvkil (zejména sodiku, drasliku a chloridd, dle Zeleza, popfi-
padé i zinku a selenu).

Bioimpedanéni analyza (BIA) u kojenctl nelze provést, ani vySetfeni po-
moci denzitometrie (DEXA) neni u malych dé&ti rutinni.

Co je cilem vyzivy
u kojence s CF?

v

OPTIMALNI RUST

Dité by mélo rlst tak, aby jeho vaha i délka odpovidaly priméru
hmotnosti a délky pro jeho vék a pohlavi (50. percentil). Pokud
ma v tomto obdobi podvahu nebo Spatné pribira, mlze tento
problém pretrvavat i v dalSich letech a po druhém roce Zivota
uz je to velmi tézké napravit.

VYSSi ENERGETICKE NAROKY

Obvykle potFebuje vice energie a bilkovin ne jiné déti (strana 10).

POTREBNE ZIVINY

Je dllezité, aby mél dostatecny prijem vitamin rozpustnych
v tucich (A, D, E, K), mineralnich latek a soli (strana 11).

SLEDOVANI TRAVENI

Stav traveni se sleduje podle ¢etnosti, kvality a vzhledu stolice.
Soucasti hodnoceni je také méreni enzymu slinivky ve stolici
(tzv. elastdza). Podle vysledkd se rozhoduje, zda kojenec po-
tiebuje s jidlem uZivat travici enzymy. Davku enzymd je nutné
prlibézné upravovat podle doporuceni lékare. | kdyby byla funk-
ce slinivky na zac¢atku hodnocena jako dostate¢na, mdize se bé-
hem ¢asného obdobi Zivota stat, ze se funkce slinivky zhorsi
a dité bude travici enzymy pottebovat, zvlast pokud k tomu ma
genetické predpoklady.



Co kdyz ma kojenec po operaci
pro nepruchodnost strev
(m EkOI‘I i ovv il eu S)? Spravna vyZiva je souéast 16éby CF a pomaha vaemu dité-

ti zdravé rist a prospivat. Rlist a prospivani kontroluje prak-
ticky lékaf pro déti a dorost a CF tym.
Tyto déti maji vyssiriziko podvyzivy, proto mohou na zac¢atku pottebovat vyzivu

do Zily (parenteralni vyZivu), kterd podporuje rist a dodava potfebné Ziviny, el o D T e B G e el

stravy béhem kazdé navstévy CF centra, nutri¢ni poradenstvi
je soucasti multidisciplinarni tymové péce.

nez mohou zacit pit mléko nebo jist ptikrmy. Jakmile je to mozné, zacina se
s podavanim matefského mléka nebo vhodné umélé mlécné vyZzivy co nejdtive
podle tolerance miminka. P¥i jakékoli vyzivé je potfeba podavat travici enzymy
podle doporuceni lékate.

Co se méni, pokud kojenec
Co doporuéujeme uziva lécbu modulatory
rodiciim? CFTR proteinu?

Moderni lé¢ba cystické fibrézy pomoci modulatord CFTR proteinu mdze

«/  Kojenije nejlepsivolba. Laktace by méla byt podporovana
u? od zadéatku, jak v porodnici / po diagnéze v nemocnici,
tak doma.

vyrazné zlepsit traveni a celkovy komfort ditéte. Diky této Ié¢bé miiZze mit
vase dité lepsi ¢ich a chut, a to ¢asto vede ke zvysené chuti k jidlu. Détem
se také obvykle snaze pribira na vaze, maji méné bolesti bficha a méné
Pokud ma kojenec problém pfibyvat na vaze, ze matefské potizi s refluxem. Stolice mze zménit charakter a konzistenci, m(ze byt

miéko obohatit o dalsi energii a bilkoviny. méné mastna, protoze lé¢ba pomaha lep$imu traveni a vstiebavani Zivin.

Pokud kojeni neni moZné, Ize pouZit umélou mléénou for- Je dillezité védét, ze i kdyz mize mit vage dit& diky této 16&b& o néco nizéi
muli nebo specialni mléénou vyzivu s vy$sim obsahem ener-

\ y . energetickou pottebu, kojenci s cystickou fibrézou presto obvykle potte-
gie vhodnou pro CF (napt. Infatrini).

buji 0 néco vice energie nez zdravé déti. Jestlize dité uziva travici enzymy,
P¥ikrmy se zavadéji jako u zdravych déti, obvykle mezi je potfeba je davat i nadale, dokud lékat nepotvrdi, Ze uz nejsou potteba.

ukonéenym 4.-6. mésicem véku, s dlirazem na potraviny,
které maji vice energie.




Dobré védét k jednotlivym potravinam

Na zacatku |écby modulatory se mlze u vaseho ditéte objevit zacpa. Je to POTRAVINA gEE)AH TUKU
proto, Ze lécba ovlivni i ¢innost stfev, ktera se za¢nou hybat a fungovat jinak. e —— 115i¢ka 5 mD)
Obvykle tato zacpa odezni béhem nékolika dn(, ale Ize ji pfedchazet. Pomaha, maslo 4g
pokud dité dostava dostatek tekutin. Dale je vhodné zafadit do jidelni¢ku vice tuény syr (Eidam 45 %, bg
vlakniny, v nékterych pfipadech mlze CF tym doporudéit pouZiti zmékéovadel Luina smetanova)
stolice (naptiklad Forlax). avokado 58
plnotuény jogurt (3,5-3,8 % tuku) 5g
Po nasazeni modulatorli miZe byt také mozné snizit mnozstvi soli, které dité matetské mléko 5g
bézné ptijima, vétsinou stadi prisolovat jen v ptipadé horecky nebo pfi velkém nebo uméla mlécna formule
horku. Potteba dopliiovani vitamin(i rozpustnych v tucich se také m(ize ménit, Nl 688

v ; v , j 1k 5-7

proto vzdy postupujte podle doporucéeni CF tymu. e :
masozeleninovy ptikrm + olej 150 g + 5 ml 7-9¢g
zeleninové pyré + maslo 150 g + 5 ml 6,75 g

Vyhnéte se grapefruitu, éervenym pomeranéiam, pﬂzﬁ/
pomelu a tiezalce - ovliviiuji iéinnost lééby. K

Jak spravné
uzivat modulatory? Pamatnyte

Granule modulatoru smichejte s malym mnozstvim mléka nebo jiné vhodné

Spravna vyziva je diileZitou souéasti Iééby CF i v dobé moderni

terapie. Pomaha vasemu ditéti zdravé rlst a prospivat, byt aktivni
a lépe zvladat Ié¢bu. Rlst a prospivani sleduje prakticky IékaF pro déti

ji uzivd). Kojenci, ktefi uz maji zavedené p¥ikrmy, mohou uzivat modulatory a dorost i CF tym.

tekutiny (napf. 5-10 ml) a smés kojenci podejte. Tésné pted nebo po uZiti davky v
ma dité zkonzumovat jidlo obsahujici tuk (a pankreatickou substituci, jestlize

s jogurtem, pyré z ovoce a masla, kokosovym mlékem, smetanou (vzdy podle
Pokud si nejste jisti divkami enzymii nebo poti¥ebou obohaceni
stravy, nebojte se ptat na ipravy béhem kazdé navstévy CF cen-

Vyrobce neudiva mnozstvi tuku, které je potieba s davkou léku snist, tra, nutri¢ni poradenstvi je soucasti multidisciplinarni tymové péce.

obecné se ma za to, ze v této vékové kategorii staci mnozstvido 5 g tuku.

jejich tolerance). UZiti moduldtord s tukem zvy3uje jejich vstfebavani. v

J Pokud mate obavy z rychlého nebo nedostatecného pftibirani,
Ptiklady vhodnych potravin: maslo, olej, vejce, syry, plnotu¢né mlééné vyrob- obratte se na sviij CF tym, ktery vdim poradi a pom{ze najit nejlepsi
ky, maso. Je dobré zaradit i zdravéjsi tuky s nenasycenymi mastnymi kyselinami, i o LS i,
které se nachazeji v rostlinnych olejich (olivovy, Fepkovy, aradidovy a kukufi¢ny), v Nezapomeiite se vEidy poradit se svjm CF tfmem o pHpadngch
avokadu, ofechovych méslech a nékterych rybach (losos, sled, tufidk a pstruh). Gpravich ve vyzivé, pokud vase dité zaéne uzivat modulitoro-

vou léébu.
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Hlavni vyzivové
slozky

BILKOVINY jsou diileZité pro riist a vyvoj vaseho ditéte. MnoZstvi potteb-
nych bilkovin se liSi podle véku, pohybové aktivity, pohlavi a zdravotniho stavu
ditéte. Pokud ma dité bilkovin malo, m@Ze to zpomalit jeho rdst. U pacient(
s CF dochazi ke ztratam bilkovin hlenem z dychacich cest a pfi Spatném vstre-
bavani ze streva stolici. Bilkoviny najdeme v potravinach rostlinného plvodu
(naptiklad lusténiny a obiloviny), ale hlavné Zivocisného ptivodu (maso, ryby,
mléko, mlé¢né vyrobky, vejce). Je vhodné kombinovat rostlinné i zivocisné

zdroje bilkovin.

TUKY jsou diilezitym zdrojem energie pro vase dité, chrani organy, udr-
Zuji télesnou teplotu, jsou stavebnim kamenem bunéénych membran,
Zluéovych kyselin a Fady hormoni a zlep$uji chut jidel. Tuky mdzeme
rozdélit na Zivocisné (maslo, ghi, sadlo, smetana, $lehacka atd.) a rostlinné
(oleje, seminka, ofechy, avokado atd.). Energeticka hodnota 1 g tukd (9 keal
= 38 kJ) je vice nez dvojndsobna oproti stejnému mnozstvi bilkovin nebo
sacharid@ (&4 kcal =17 kJ).

SACHARIDY jsou rychlym zdrojem energie. Délime je na jednoduché (obsa-
zené v fepném cukru, ovoci, ovocnych Stavach a dzusech, medu, sladkostech,
sladkém peéivu, slazenych napojich atd.), které by mély byt v jidelni¢ku pouze
v omezeném mnoZstvi, a sloZzené (obsazené v peéivu, obilovinach, téstovinach,
bramborach, lusténinich atd.), které jsou vhodnéjsi.

VLAKNINA je diilezita pro zdravi st¥ev a spravnou funkci traveni. Najdeme
ji v celozrnnych obilovinach, lusténinach, zeleniné a ovoci.

DalSi vybrané latky
dilezité pro lidi s CF

MIKRONUTRIENT

VITAMIN A

VITAMIND

VITAMINE

VITAMIN K

SODIK

ZELEZO

ZINEK

VAPNIK

HLAVNi ZDROJE

mlééné vyrobky, jatra,
vejce, maslo, rybi tuk,
oranzova zelenina

a ovoce (mrkev, dyné&)

motské ryby, vejce,
mléko, maslo, tvorba
v kdZi ze slunce

orechy, seminka, rost-
linné oleje, celozrnné
vyrobky, avokado

listova zelenina, jatra,
soja, nékteré rostlinné
oleje

kuchynska sdl, nizky
obsah v matei'ském
mléce, formulich a p¥i-
krmech

¢ervené maso, vnitf-
nosti (hemové Zelezo),
lusténiny, zelenina
(nehemové Zelezo)

maso, drlibez, lusténi-
ny, otechy, celozrnné
obiloviny, ceredlie

celozrnné ceredlie, ofe-
chy, lusténiny, avokado

mléko a mlécné vy-
robky

FUNKCE V TELE

imunita, ochrana sliz-
nic, zdravy zrak, rlst
kosti, antioxidant

vstfebavani vapniku

a fosforu, pevnost
kosti a zubd, imunita,
svalova sila, funkce plic

antioxidant, ochrana
bunék, imunita, zdravi
nerv( a svall

srazeni krve, zdravi
kosti

udrzeni rovnovahy
tekutin, nervy a svaly

tvorba hemoglobinu,
ptenos kysliku, ener-
geticky metabolismus

imunita, hojeni ran,
rdst, syntéza DNA

funkce svald a nerv,
regulace tlaku, zdravi
kosti, energeticky
metabolismus

zdravi kosti a zubd,

srazeni krve, pfenos
nervovych vzruchd,
svalové kontrakce

VVZNAM U cF /
RIZIKA NEDOSTATKU

vyssi riziko nedostat-
ku - infekce, kozni
problémy, suché o¢i,
zhorSeni zraku

riziko Fidnuti kosti,
osteopordzy, zlomenin

ochrana membran
(erytrocyty, nervy),
regulace zanétu

riziko poruch srazlivos-
ti, horsi kvalita kosti

zvySené ztraty
pocenim, horeckou,
préjmem - riziko
nedostatku

riziko anémie (Gasté
u CF kvdli zanétdm,
malabsorpci, vyssi
potfebd)

vyssi potfeba u CF,
nedostatek - oslabenf
imunity, pomalé hojent,
poruchy rdstu

riziko deficitu pfi
malabsorpci - svalova
slabost, kiedée

riziko osteopenie

a osteopordzy (poru-
chy vstfebavani tukd
a vitaminu D)

1
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Klub cystické fibrozy

Klub cystické fibrézy je pacientska organizace zaméfena na pod-

poru pacient( s cystickou fibrézou a jejich rodin. Uz pred tfice-

ti lety jsme se vydali na cestu zlepSovani kvality zivota s touto

vzacnou genetickou nemoci prostfednictvim informaci, poraden-

stvi, vzdélani a mnoha dalSich sluzeb.

Cemu se vénujeme

v

Poradenstvi a podpora: Nabizime odborné konzultace
v oblasti zdravotni, socidlni i psychologické pomoci. Pomaha-
me pacientdim i jejich rodinam zvladat kazdodenni zivot s CF.

Vzdélavani a osvéta: Poradame prednasky, seminare
a workshopy na témata souvisejici s CF. Podporujeme in-
formovanost Sirsi vetejnosti i odborné komunity.

Finanéni pomoc: Zprostfedkovavame finan¢éni podporu
na léceni, rehabilitacni pomdcky, zdravotnické vybaveni
a dalsi nezbytnosti.

Komunitni aktivity: Organizujeme setkani pacient( a jejich
rodin, aby mohli navzajem sdilet svoje zkuSenosti, navazovat
nova pratelstvi a najit dllezitou oporu v komunité.

Advokacni ¢innost: Spolupracujeme s odborniky, institu-
cemi a zakonodarci. Cilem je, aby se zajistila dostupnost nej-
modernéjsi Iécby a zlepsily se podminky Zivota s CF.

Stante se soucasti
nasi komunity

Jak se stat clenem

Je to jednoduché. Staci vyplnit ptihlasku, kterou naleznete
na nasich webovych strankach, nebo se obratit ptimo na
nas kontaktni e-mail info@klubef.cz. Po prijeti ptihlasky
obdrzite dalsi informace o ¢lenstvi a dostupnych sluzbach.
TéSime se na vas!

Chytnéte se do nasich siti! £ 10]in

Najdete nas na Facebooku, Instagramu a LinkedInu. A pokud
vas néco zaujme, budeme samozifejmé moc radi za sdileni.
Sitit povédomi o cystické fibréze je dilezité.

Klub nemocnych
cystickou fibrézou, z. s.

Kudrnova 22/95
150 06 Praha 5

Provozni doba: po-pa 8.00-12.00
Telefon: (+420) 257 221 515
E-mail: info@klubcf.cz

Web: www.klubcf.cz
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