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Nutricni intervence u pacientky s familiarni
chylomikronemii: kazuistika

Nutritional intervention in a female patient with familial chylomicronemia:
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Abstrakt

Prezentujeme pfipad gravidni pacientky s familiarni chylomikronemii se zavaznym
deficitem lipoproteinové lipazy s recidivujicimi atakami akutni pankreatitidy. Kon-
zervativni terapii byla zaméfena na nutri¢ni i metabolickou podporu Iécby familidrni
chylomikronemie. Cilovych a optimalnich hodnot lipid0 pacientka v ramci hospitali-
zace nedosahla, vyrazné ovéem profitovala ze stravy se snizenym obsahem tuks (do
30 g tuku/den) a béhem 5 dni hospitalizace doslo k poklesu celkového cholesterolu
0 0,86 mmol/l na 4,42 mmol/l a 0 9,09 mmol/l na 10,42 mmol/I u triacylglycerol0.

Abstract

We are presenting a case of a pregnant patient with familial chylomicronemia associ-
ated with severe lipoprotein lipase deficiency and recurrent acute pancreatitis. Con-
servative therapy was focused on the nutritional as well as metabolic support of the
treatment for familial chylomicronemia. The patient did not reach the target and opti-
mal lipid values within hospitalization, however she considerably benefited from a diet
with a reduced fat content (up to 30 g fat per day), when the reduction of total choles-
terol by 0.86 mmol/L to 4.42 mmol/L, and by 9.09 mmol/L to 10.42 mmol/L for triacyl-
glycerols was achieved within 5 days of hospitalization.

Uvod

27letd pacientka s familiarni chylomikronemii se zavaz-
nym deficitem lipoproteinové lipazy s recidivujicimi ata-
kami akutni pankreatitidy byla hospitalizovdna na nasi
klinice za U¢elem nastaveni nutri¢niho planu v domacich
podminkach. Pacientka se nachazela v 12.-14. tydnu gra-
vidity. Akutni pankreatitida je relativné vzacnou kompli-
kaci téhotenstvi i bez ptitomnosti dyslipoproteinemie.
Jeji vyskyt je obdobny jako u populace netéhotné a mezi
nejcastéjsi pficiny fadime vyraznou elevaci hladiny tri-
acylglycerolt (ztasti pravé v gravidité fyziologickou).
Pii kombinaci téhotenstvi a familiarni chyomikronemie,
béhem niz jsou chylomikrony tvofeny z 95 % z triacylgly-
cerol0, tak dochazi ke vzniku excesivni hypertriacylgly-
cerolemie. V anamnéze nasi pacientky to jiz bylo celkem
7 atak pankreatitidy, z toho 3 pfi posledni gravidité, ve
33. tydnu fetus mortus, gravidita ukon¢ena.
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Nutriéni management

Hlavnim cilem kazdé lé¢ebné nutri¢ni terapie je zajistit
ve stravé pacienta vyrovnanou (v piitomnosti nadvahy ¢i
obezity negativni) energetickou bilanci. Pfi sestavovani
nutriéniho planu u pacienta vzdy stanovujeme nutri¢ni
a jiné priority. Typickymi prioritami mohou byt parametry
soutasného zdravotniho stavu pacienta, napf. malnutrice
pii onkologickém onemocnéni; dédi¢né metabolické po-
ruchy aj) nebo stavy fyziologické, pti kterych dochazi ke
zménam nutriéni potfeby jedince. Dalsi, neméné dilezi-
tou prioritu predstavuji fyziologické, ale na kvalitu vyzivy
extrémné narocné stavy, napf. téhotenstuvi.

Nutri¢ni terapie

Konzervativni terapii jsme u této pacientky zaméfili na
nutriéni i metabolickou podporu lécby familidrni chylo-
mikronemie, stézejnim pilitem nefarmakologickych opat-
feni je dieteticka [é¢ba. Nutricni management je nutné
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zameérit jak na mnozstvi, tak i kvalitu pfijimaného tuku.
Nedoporutujeme vsak jeho kompletni vyfazeni, pouze
omezujeme mnozstvi na stanovenou davku za den. Vedle
omezeni lipidy je vhodné omezeni piivodu jednoduchych
sacharid0 — pfidanych cukru.

U nasi pacientky jsme pfi odbéru nutriéni anamnézy zjis-
tili, Ze presto Ze pacientka onemocnénim trpi od narozeni
a snazi se vyhledavat nizkotu¢né potraviny, si je véak nevazi
a mnozstvi zkonzumovaného tuku ve stravé nikterak ne-
potita. Zaznamy stravy si nevede. Je patrné, ze i pfes uda-
vanou snahu preferovat potraviny s nizkym obsahem tuku
U ni ¢ini denni pfijem tukd minimalné cca 50-60 g. Paci-
entka pfipousti i obtasnou konzumaci vysokotuénych po-
travin (udavana frekvence konzumace 1-krat za 14 dni). Pra-
videlné zafazuje ovocné presnidavky, ovoce, zeleninu, kuteci
maso (dle odhadu cca 100-150 g masa/porce). Pacientka
neudava potiebu svacin, tomuto faktu vhodné prizpUsobu-
jeme i stravovani v domacich podminkach (3 hlavni pokrmy
+ sipping bez tuku).

V rdmci hospitalizace byla pacientce natavena ptisna pan-
kreaticka dieta, tj. strava s vyraznym omezenim tuku. Strava
sestavala témér vyhradné ze sacharidt — veka, dZzem, pres-
nidavka, polévky slemové, viotkové, nemléena bramborova
kase atp.

Lipidy jsou vedle sacharidd a proteind jednou ze zaklad-
nich Zivin. Predstavuji velice heterogenni slupinu, ktera za-
hrnuje mastné kyseliny, triacylglyceroly, fosfolipidy, ste-
roidy. V lidském organizmu pini tuky cetné funkce. Mezi
= zdroj a zasobdrna energie
= mechanicka ochrana vnitfnich organd
= tepelndizolace
= strukturalnifunkce (napt. soucasti bunécnych membran)
= materidl pro tvorbu télu potfebnych latek

Z hlediska nutri¢niho dale nelze opomenout nutnost tukd
pro vyuziti lipofilnich latek v organizmu (zejm. vitamino
rozpustnych v tucich, karotenoids atd). Zejména pfi jejich
eliminaci z jidelnicku musime mit také na paméti, ze tuky
se velmi pozitivné podileji na senzorickém vjemu potra-
vin.

Nutriéni doporuceni do domacich podminek
Nutriéni potfebu stanovujeme s ohledem na pUvodni one-
mocnéni a soutasnou graviditu pacientky. Kromé nutri¢ni
anamnézy pacientky vychazime i z laboratorniho vyset-
feni. Prvni méfené hodnoty pfi nastupu na kliniku se po-
hybovaly vyrazné mimo fyziologickd rozmezi. Vstupni
TGA 19,51 mmol/I, celkovy cholesterol 5,28 mmol/I. Dalsi
nutriéné stézejni parametry (celkova bilkovina, albumin,
glykemie, HbA , endokrinologické markery) se nachazely
v mezich normy.

Nutri¢ni potiebu (tab. 1), stejné jako procentualni roz-
déleni makronutrienty (tab. 2), Ize upravit dle aktualnich
potieb, progrese téhotenstvi a preferenci pacientky.
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Pacientce doporucujeme vyrazné omezeni lipidu ve stravé
na 10-15 % celkového energetického piijmu. Dle nutricni po-
tieby pacientce doporuc¢ujeme dodrzovat mnozstvi cca
38 g tuku/den. Cilem je snizit prijem tuku oproti piijmu tuku
pred potetim, ktery byl pravdépodobné vyssi, a soutasné
dbat na kvalitu tukU v jidelnitku. Dale zdUrazriujeme nutnost
adekvatné substituovat esencidlni mastné kyseliny (napt.
Maxicor pripravek obsahujici omega-3 esencialni mastné
kyseliny). S ohledem na preference pacientky doporuc¢ujeme
zachovat tfi hlavni jidla + v mezidobi zcela netukové dobre
tolerované potraviny (zelenina, ovoce, presnidavky) atp.

S ohledem na charakteristické rysy hlavniho onemoc-
néni pacientky by strava méla soutasné respektovat
zasady antisklerotické diety. Nutri¢ni terapie v rdmcilécby
komplexniho onemocnéni sestava ze specidlni nutri¢ni
definované stravy zohlednujici aktualni a mnohdy ¢asto
se ménici nutri¢ni potfebu jedince. Vyuzivdme kombi-
naci klasické smiSené stravy s dirazem na omezeni lipidd
a specialniho sippingu (aral nutrition supplements — ONS,
tj. umeéla klinicka vyziva urcena k popijeni) véetné vyu-
ziti vybranych modularnich dietetik (specifické ptipravky
klinické enteralni vyzivy doplnujici vybrané ze zakladnich
Zivin (sacharidy, lipidy nebo proteiny).

Doporucujeme energeticky piijem denné doplnhovat 1-2
davkami doplnkové enteraini vyzivy bez tuku (napt. Nut-
ridrink Fat free, nebo Fresubin JUCY drink; oba pfipravky
0 % tuku, baleni = 200 ml = 300 kcal/1250 kJ = 0 g tuku).
Tuky Ize vyhodné nahrazovat MCT olejem (zdroj triacylgly-
ceroll se stfednim fetézcem, lépe stravitelny zdroj tuku),

nutricni potreba = min 35 kcal/kg na aktualni hmotnost (64 kg) = 2 240 kcal
(9363kJ)

0,6 g tuku/kg télesné hmotnosti/den = 38 g tuku/den

minimum 1,5 g bilkovin/kg/den (cca 96 g/den)

energie 2 240 kcal (9 363 kJ)
sacharidy cca 377 g (68 % CEP)
tuky cca38g (14 % CEP)
bilkoviny cca 96 g (18 % CEP)

Ciselné uveden

rozvrzenido jideldne  nastavenina 30 g tuku + rezerva min 8 g tuku

snidané max. 10 g tuku

svatina max. 1ks ovoce/1 ks presnidavky + sipping
bez tuku

obéd max. 10 g tuku

svacina max. 1ks ovoce/1 ks presnidavky + sipping

bez tuku
vecefe i max. 10 g tuku

vecere i max. 1ks ovoce/1 ks presnidavky
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existuje také moznost vyuzit margarinu s MCT tuky (83 %
MCT) Ceres MCT (t.c. dostupny jen v zahrani¢i — moznost
objednat pies internet). Pacientku déle edukujeme o moz-
nych kombinacich a vyuziti MCT oleje v recepturach, pre-
davame ji edukacni material. Bilkoviny Ize doplnit modulo-
vym pripravkem pridanim piimo do pokrmu (napf. Protifar,
1 odmeérka = 2,5 g = 2,2 g bilkoviny). Sacharidy a sou¢asné
i daléi energii Ize doplnit modulovym piipravkem Fantomalt
(1 odmeérka = 5 g sacharid = 20 kcal/84 kJ). Soucasné do-
porucujeme adekvatné nastavenou suplementaci vitaminy
(zejména lipofilnimi vitaminy, napf. v pfipravcich Kanavit, Vi-
gantol a dalsi).

Ptitomnost hypertriacylglycerolemie a hypercholeste-
rolemie predstavuje mj. rizikové faktory pro rozvoj kardio-
vaskularnich onemocnéni. Dietou Ize snizit hladinu celko-
vého cholesterolu pfiblizné o 10 %. Strava bohatd na tuky
navic prohlubuje inzulinovou rezistenci, pusobi toxicky
na B-buriku ovéem soucasné zvysuje energetickou naloz
stravy, coz je mnohdy kyzenym efektem. Rigidni ome-
zeni tukd naopak vede k vyraznému poklesu energetické
naloze stravy a muze dochazet k energetickému deficitu.
Je obtizné hradit energetickou potiebu pfi jeji zvysené
mife (napf. téhotenstvi) za sou¢asného omezeni energe-
ticky nejbohatsiho substratu — tuku. Energii Ize dale dopl-
nit pfipravkem MILUPA BASIC F (bez tuku) — 3 odmérky +
90 ml vody =100 ml ndpoje, ktery Ize vyuzit jako nadhradu
mléka do vareni (pFiprava pudingy, do bramborové kase,
do koktejlU atd).

S pacientkou byly probrany konkrétni potraviny s nizkym
obsahem tuku. Emailem byly odeslany mozné recepty na
urtité mnozstvi tuku a energie. Vzhledem ke vzdalenosti
bydlisté pacientky bylo jako podpUrny prostiedek navr-
Zeno a nastaveno dalkové sledovani — monitoring stravy
prostiednictvim volné dostupnych e-portald bez poplatkd,
napf. www.kaloricketabulky.cz a pacientské aplikace Cas
pro zdravi, ve kterém je mozné pribézné sledovani a ko-
munikace s terapeutem.

Mezi klicové body stravovani pti familiarni chylomikro-
nemii zahrnujeme:
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= omezeni pfivodu lipidd na 10-15 % celkového energe-
tického pfijmu, idedlné do 30—40 g tuku/den; pfinasta-
veni omezeni je ale zasadni vychozi piijem tuku v dieté
a aktualni zdravotni stav pacienta

= sledovat dostatek ostatnich makronutrientd (ne pouze
tuku) + vidkniny

= pii vybéru véech makronutrienty (zejména bilkovin a tuku
v povoleném mnozstvi) preferovat kvalitni a plnohod-
notné zdroje

= sledovat dostatecny privod mikronutrientd

= nutna fortifikace diety vitaminy rozpustnymi v tucich

= dbat na maximalni moznou pestrost stravy

= dbat na pravidelny pitny rezim

Zaveér

Cilovych a optimalnich hodnot lipidd pacientka v ramci
hospitalizace nedosahla, vyrazné ovéem profitovala ze
stravy se snizenym obsahem tukd (do 30 g tuku/den)
a béhem 5 dni hospitalizace doslo k poklesu celkového cho-
lesterolu o 0,86 mmol/l na 4,42 mmol/l a 0 9,09 mmol/I
na 10,42 mmol/I u triacylglycerold. Rezim musi byt nasta-
ven prisné individualné pro kazdého pacienta. Do doma-
ciho prostiedi nastavujeme stravu s omezenim tukd na
30-40 g tuku/den s moznosti Uprav dle aktudlniho stavu
pacientky. Stejné tak je vhodné mit na paméti zjevnou in-
dividudlni citlivost lipidového metabolizmu k faktorom ze-
vniho prostfedi a jejich zménam. Za stézejni povazujeme
pravidelné sledovani na specializovanych pracovistich. Ze
strany pacienta je nutny monitoring pfijatych tukd a pravi-
delné a flexibilni Upravy stravovaciho rezimu.
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