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A CISZTAS FIBROZIS ES DIETOTERAPIAJA

Bevezetés

A cisztds fibrozis (cf) a leggyakoribb, 6roklédé anyagcese-
rezavar. A német nyelvterileteken mukoviszcidozisnak ne-
vezett betegség autoszomadlis, recessziv modon 6roklédik,
vagyis akkor mutatkozik a betegség, ha mindkét sziilétél hi-
bés gént kap a gyermek.

A betegség kialakuldsaért a hetedik kromoszoéma hosz-
szu karjan levé génmutécié felelds, amely a fehérjeszinté-
zisben okoz zavart. Ennek kdvetkeztében a hdmsejtek klori-
dion-transzportja karosodik: vagy a csatornékat létrehozo,
vagy a szabdalyozédsukért felelds fehérje felépitése hibas. Ez
véltja ki az intra- és extracellularis tér kozotti so- és kloridi-
oncsere zavarat (1).

Emiatt a korkép legjellegzetesebb vonasa a kilsé elva-
lasztasu mirigyek mikodészavara, amelynek kévetkeztében
stry, tapados nyék jelenik meg a nyélkahartyaval boritott fe-
lileteken. A valadékpangés elzarodasos elvaltozasokat okoz,
s ez szoveti kdrosodésra, cisztak képzddésére, majd fibrozis-
ra vezet (1).

Statisztika

Az europai lakosséag korében csaknem minden huszonsto-
dik ember hordozza a cf-ért felel6s, hibas gént, tehat kortilbe-
lul kétezer-6tszaz ujszilottbdl egy cf-betegként sziiletik (2, 3).

Hazénkban ugyanakkor minden négyezredik gyermek
jon ezzel az elvéltozassal vilagra (1).

Nalunk 2010-ben otszazkilencvenhét beteget regisztral-
tak, kozulik kétszdznegyvenegy né és haromszazotvenhat
ferfi volt. A feln6tt betegek szdma 2010-ben kétszaznegy-
venegy volt. A regiszteradatok alapjan az becstilheté, hogy
jelenleg kb. haromszazhusz, felnétt cisztas fibrozisos beteg
van (4). Ennek jelentésége abban rejlik, hogy az utébbi év-
tizedekben egyre nétt a betegek atlagéletkora, amely 2010-
ben 15,8 év volt (4). Mindez az ellatas javulasdnak, valamint a
tidétranszplantacio elérhetéségének kdszonhetd.

A betegség els6 tlinetei leggyakrabban a csecsemé- és a
kisdedkorban jelennek meg. Az ujszilottek gyakran bélelza-
rodassal (meconius ileus) jonnek vilagra. A verejték sdkon-
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1. &bra Szervi érintettség cisztds fibrozisban (Forras: http://enwikipedia.org/wiki/File:Cystic_fibrosis_manifestations.png)
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centracidja nagy, a rendes érték otszorose lehet, amely diag-
nosztikus értékd, ezért régebben a cf-es gyermekeket ,sos
gyermekeknek” nevezték.

A klinikai kép rendkivil véltozatos, csak az adott be-
tegre jellemzd. Az esetek 90%-aban megjelenik valamilyen
légzérendszeri elvéltozas, példdul jellemz6 az idilt léguti
betegség, de gyomor-bél rendszeri tlinetek, valamint a has-
nyélmirigyet, a majat, az epét, az epeutakat és a szaporodasi
szervrendszert érinté elvéltozasok is eléfordulnak. A klasz-
szikus korforma léguti és emésztérendszeri tiinetegytittesbol
all, lefolyasa idult, fokozodd (progressziv) (1). Az 1. dbra a
cisztas fibrézisban megjelend elvaltozasokat mutatja.

Emésztérendszeri tiinetek, dietoterapia

Az emésztérendszeri tlineteket a pancreato-biliaris (has-
nyélmirigy-epe) rendszerben megjelend, nagyobb viszko-
zitasu, exokrin véaladék okozza. A hasnydlmirigy emészt6-
enzimjei a nyakdugd miatt nem jutnak a vékonybélbe, igy a
taplalék emésztetlentl Urtil ki a szervezetbdl. Az enzimhiany
miatt bekovetkezd emésztési és felszivodasi zavar, a gyakori
fertézések, a kdhogés, a kopeturités, a speciélis gyégytorna
nagyobb energiavesztést okoz, ezért a betegeknek hasnyal-
mirigyenzim-pétlasra és nagyobb energiafelvételre van sziik-
séguik. A nagyobb energiatartalom felvételében a kohogési
rohamok kovetkeztében eléforduld hanyinger, hanyas, a gya-
kori orrpolip6zis miatt csokkent {zérzés, a gasztrodzofagealis
reflux és az étvagytalansag gatolja a betegeket. A betegek
energiaszikséglete atlagosan a napi sztikséglet 120—-150%-a,
ezenkivil fontos a vitamin- és dsvanyianyag-potlas is.

Az emésztési és felszivodasi elégtelenség miatt megval-
toznak a tdpanyagaranyok, ezért a betegeknek nagy fehérje-
(15-20 energiaszazalék [en%)]) és zsirtartalmu (35—40 en%)
étrendre van szikséguk (5).

A zsirfogyasztés jelent6sége a nagy energiatartalomban,
valamint a felhasznalaskor keletkezd kisebb CO,-mennyiség-
ben rejlik. Elényosek a kozepesen hosszu szénlancu (MCT)
zsirsavakat tartalmazo zsiradékok (tejzsiradékok, vaj és ko-
kuszzsir), amelyek emésztéenzimek nélkdl is felszivodnak.
Az otévesnél idésebb, cf-es betegek napi zsirfogyasztdsanak
el kellene érnie a 100 grammot (2). Az étrend 6sszedllitasa-
ndal ajanlottak a novényi eredetll zsiradékok, a kokuszzsir, a
daralt, olajos magok, az energianovelés érdekében dusités-
ra alkalmazhatd vaj, zsiros sajtok, tejfol, tejszin és majonéz.
Az esszencialis zsirsavak szlikséglete nagyobb (4-5 en%),
emiatt a betegek tobbségénél megfigyelhetd a hidnyuk (3).
Alinolsav és az alfa-linolénsav felvétele 5:1 aranyban javasolt.
Linol- és alfa-linolénsavban gazdag élelmiszereink a novényi
eredetl olajok, példdul a napraforgo-, a dié-, a buzacsira- és
a lenmagolaj.

A fehérjeszikséglet atlagosan napi 1,2-2 g/ttkg. A szén-
hidratfelvételt illetéen fontos a krisztalloid szénhidratok fel-
vételének csokkentése a betegeknél eléfordulé cukorbeteg-
seg (CFRD, Cystic Fibrosis Related Diabetes mellitus) miatt.
Az életkor elérehaladtéval a CFRD kialakulési esélye egyre
né. Példaul Danidban a tizévesek 1,5%-at, a huszévesek 13%-
at, mig a harmincévesek csaknem felét érinti a cukorbeteg-
ség (2). Az atlagos napi rostszukséglet cf-es betegeknél 25—35
g (5). Vitaminok tekintetében a zsirban oldédok, valamint a
C-vitamin pétlédsara van sziikség. Az asvanyi anyagok és

nyomelemek koziil a beteg szérumszintjei alapjan szikség
lehet kalium-, kalcium-, magnézium-, vas-, cink-, valamint
szelénkiegészitésre, mig csecsemoéknél, illetve fokozottabb
leadas esetén (meleg id¢, sportolds) nagyobb natriumfelve-
telre is (6). A felsorolt makro- és mikroelemek forrdsait az 1.
tablazat foglalja 0ssze.

Makro- és F8 forrasai

mikroelemek
konyhaso, rejtett forméban

Natrium konzervekben, felvagottakban, sajtokban,
kenyerekben

Kalium zoldségek, burgonya, gytimolcsok

Kalcium tej, tejtermékek

Magnézium teiljes klorlesu gabondak, magvak,
zoldségek

Vas méj, tojas, husok

Cink mgj, buzacsira, sajt

Szelén gabonafélék

1. tablazat Makro- és mikroelemek forrdsai

A gyakori antibiotikumos kezelés negativ hatédsainak ellen-
sulyozéséra ajanlott a probiotikus készitmények (probiotikus
joghurtok, kefirek, tejtermékek) és probiotikumok (étrend-ki-
egészitd készitmenyek) alkalmazasa, s még hatékonyabb, ha
prebiotikumokkal egytitt fogyasztjdk a betegek ezeket.

A nagy energiaszikséglet fedezésére kivaldan alkalmas a
tapszeres kiegészités akar ihato, akar por alaku tdpszerek for-
majéban, valamint szgjon at valo téplalaskor testtomegallas,
testtomegvesztés, visszaesett fejlédés és ndvekedés esetén
(orr- vagy gyomorszondan at) szondatéplalasra van sziikség.

Etelkészitéskor elsésorban a jol dusithato ételek részesi-
tenddk elényben, igy krém- és purélevesek, f6zelékek, marta-
sok, szendvicskrémek, krémek, turmixok, valamint rakott és
toltott ételek. A felsorolt ételek dusitdsara az alabbi, nagyobb
zsirtartalmu élelmiszerek alkalmazhatok: novényi olajok, da-
ralt olajos magvak, tejszin, tejfol, frissfol, reszelt sajt, tojas,
majonéz stb.

Osszefoglalas

A betegek altaldnos allapotat nagyban befolyasolja a
taplaltsagi allapotuk, ugyanis a jobb téplaltsagi allapot ko-
vetkeztében lassul a betegség elérehaladédsa, csokkennek
a légzészervi tlinetek és a léguti fertézések gyakorisaga
(2). Ez forditva is igaz, vagyis a gyakori fert6zések és gyo-
mor-bél rendszerrel kapcsolatos tlinetek rontjak a taplaltsa-
gi allapotot. A taplaltsagi allapot tehat szorosan osszefligg
a prognozissal. Az alultapléltsag rosszabb légzésfunkcioval,
életmindséggel és élettartammal jar, ezért a cisztas fibrézis
kezeléseben elengedhetetlen a taplaltsagi allapot rendezése,
az alultéplaltsdg megakadalyozasa, amely megfelelé dietote-
rapidval és kiegészitésként a megfelelé enzimek potlasgval
érheto el.

A cf kezelésében fontos a légzérendszer baktériumos fer-
tézottsegének gondos, antibiotikumos kezelése, a valadékle-
valast és kopeturitést segité fizioterdpia. Emellett a megfele-



] Dietetika

Uj DIETA 2013/5

16 energia- és tdpanyagfelvétel, valamint a kialakuld tiinetek
enyhitését segitd taplalkozas is elengedhetetlen része a tera-
pidnak.

T6th Timea tandrsegéd, Molndr Szilvia tandrsegéd,
Karamdnné dr. Pakai Annamdria adjunktus, tanszéki csoportvezetd,
dr. Mdk Erzsébet adjunktus

Irodalom

1. Gyurkovics, K. (szerk.): Cystds fibrosis (mucoviscidosis). Me-
dicina Konyvkiado, Budapest, 1991.

. Sabolova, G.: Nutrition of children and adults with cystic fib-
rosis. Slovak CysticFibrosis Association, 2010.

Csecsemd- és Gyermekgyogyéaszati Szakmai Kollégium:
Az Egészségiigyi Minisztérium szakmai protokollja cystds
fibrosisrol. Ervényessége: 2009. december 31. (Megjegy-
zés: a 2013. december 31-éig érvényben levé protokoll

N

w

| Analitika

tartalma megegyezik a 2009. december 31-éig érvényes
protokolléval, s azota a lejarati id6 modositasat kozolték.)
URL: http://www.kk pte.hu/servlet/download?type=fi-
le&id=457 (2013. oktdber 8.).

4. Hornydk, A., Marsal, G.: CF-regiszter. Betegregiszter elem-
zése a 2010-es adatok alapjdn. Csillebérc, Cisztas fibrozis
szul6i taldlkozon eléadas, 2011.

5. Sélyom, E.: A cystas fibrosis gasztrointesztindlis vonatkozd-
sai. A Magyar Gyermekorvosok Tarsasdga ¢s a Magyar
Gasztroenterologiai Térsasdg Gyermek-gasztroentero-
logiai Szekciojanak XXVI. Tudomaényos ilése, Gyula,
2009. URL: http://www.ocfe hu/sites/default/files/A%20
Cystas%?20Fibrosis%20gasztrointesztin%C3%A11is%20
vonatkoz%C3%A1sai.pdf (2010. februar 18.).

6. Sinaasappel, M., Stern, M. et al.: Nutrition in patient with
cystic fibrosis: a European Consensus. Journal of Cystic
Fibrosis, 1, 51-75, 2002.

SOFELSZIVODAS FOZOViZBOL TESZTAKBA

Bevezetés

Vizsgalatok és tanulméanyok sora jelzi, hogy a felnétt la-
kossag natriumfogyasztasa meghaladja a kivanatos 2 g/f6/
nap értéket (1, 2). A natrium igen sok, nyers élelmiszerben
— példaul zoldségekben és tejtermékekben — is megtalalhato,
legnagyobb részt azonban mégis konyhasé formajéban jut a
szervezetlinkbe. A konyhaso {zfokozo hatasan kivil a tartosi-
tasban is az egyik legelterjedtebb vegytilet.

A 2013-ban a MINTA-MENZA-program keretében vég-
zett vizsgélatunk sordn, amikor is a budapesti és Pest megyei
6vodasok és iskolasok étkezését elemeztiik, szamottevd nat-
rium értékeket szamoltunk a nyersanyagkiszabatok alapjan, s
tetemes mennyiségli sot mérttink a laboratériumi vizsgélatok
idején is. A két modszerrel esetenként nagy értékkiilénbségek
adodtak, aminek tobb oka lehet. A nyersanyagkiszabathoz ké-
pest tobblet fordulhat el utdnsozaskor. A szamitottnal keve-
sebb s6 pedig abbdl is adddhat, ha a nyersanyagkiszabatban
feltintetett s6 mennyisége nem teljes mértékben szivodik fel.

A kutatas célja

Tekintettel arra, hogy a f6zévizekbdl vald so felszivodasra
vonatkozdan nem taldltunk a fott tésztak esetén konnyen hasz-
nélhaté mutatot, ezért a sotartalmuk vizsgalatat tiztik ki célul.

Anyag, modszer

A tésztédk nagyban eltértek a felhaszndlt lisztet, a hoz-
zdadott tojast vagy a forméajukat tekintve. Els6 vizsgélatso-
runkban tojas nélkuli, valamint két-, négy-, hat- és nyolcto-
jasos tésztakat vizsgaltunk, s formajukat tekintve cséves és
kisebb-nagyobb kocka alaktakat vettiink be a kisérletbe.
Minthogy a vizsgélat azt mutatta, hogy a tojastartalom nem

jatszik donté szerepet a séfelszivodasban, a mésodik vizsga-
latsorban csak tojés és s6 hozzdadasa nelkul készult tésztakat
elemeztink.

A kereskedelmi forgalomban kaphat¢ tészték kozul hat-
fele alaku — a kozétkeztetésben leggyakrabban hasznélt —
durumtésztat hasznaltunk: makaroénit, spagettit, hosszume-
téltet, csavart csovet, pennét és fodros nagykockat.

A tésztak f6zésénél alapvetden az tizemi technologidnak
megfelel aranyokat vettik figyelembe, azaz a f6z6viz mennyi-
sége a szaraztészta tomegének négyszerese, mig a sétartalma
1m/V% (10 g/100 ml) volt. A tésztak f6zesi idejét a csomago-
lason felttintetett felhasznalési javaslat szerint hataroztuk meg.

Minden tésztaféle esetén harom, parhuzamos vizsgélatra
kertlt sor 10-10 g tésztaval.

A fézés befejeztevel a tésztakat leszirtik, vizzel ledbli-
tettiik, majd meghatéroztuk a sétartalmukat. Az oblitévizet
a lesztrt f6z6vizhez adtuk, s ellenérzésképpen a viz sotartal-
mat is visszameértuk.

Ezek utén a kisérletet megismételtik ugy, hogy a f6z6viz
sotartalmat a felére (0,5 m/V%) csokkentettik.

A sétartalom meérését az MSZ 20501-1:2007 szamu szab-
vény 3.2 szakasza szerint végeztiik argentometrids titraléssal.

Meghatdroztuk a tésztak kif6zést kovetd tomegnoveke-
déset is.

A vizsgélatok a Budapest Févaros Kormdanyhivatala Né-
pegészségligyi Szakigazgatasi Szerve (BFKH NSzSz) Koz-
egészségligyi Kémiai Laboratériumi Osztalyanak Elelmi-
szer-kémiai Laboratériuméban folytak.

Eredmények

Az 1 m/V% sotartalmu fézévizzel végzett kisérleteink
eredményeit az 1. tdblazatban mutatjuk be. A felszivodott so-
tartalom a tésztaféleségek esetén kissé kiilonbozott. Szabaly-



