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1 | Vyziva jako nedilna soucast Iécby pfi onemocnéni EB

ViyZiva je nedilnou soucésti Zivota pro véechny lidi na Zemi. Pro pacienty s epi-
dermolysis bullosa congenita (dale jen EB) vSak strava predstavuje i dlleZitou
soucast lécby, jelikoz latky obsazené ve stravé mohou zlepsit hojeni jednotli-
vych ran, at uz na kdzi nebo sliznici.

Pacienti s EB potrebuji predevsim vyZivu na:

» kompenzaci zivin, které se ztraci otevienymi ranami

« dodani zivin potiebnych pro optimalni hojeni defekt(
« boj s infekcemi a pro efektivni imunitni systém

» podporu normalni funkce stfev a pfedchazeni zacpy
 optimalni rdst détského organismu

Vétsina z nds ma obcas dny, kdy trpi nechutenstvim (rizné priciny: nachlaze-
ni, nevolnost apod.) a pfijem stravy je tim paddem snizen na minimum. Tento
stav trva den, u nékoho delsi dobu, ale je pfechodny. Nizky pfijem stravy je
u pacientl s EB dan rliznou kombinaci faktor(. Jedna se bud' o vniténi pFiciny
(puchyfe v dutiné Ustni, hrdle a jicnu, zacpa, ... viz. strana 2) nebo zevni (draz-
divé strava).
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i Postizeni dasni a zub
Puchyfte v dutiné Gstni, hltanu a jicnu
Zmen3eni ustniho prostoru (mikrostomie)
i Prirostly jazyk *
Potize s polykdnim
i ZuZenijicnu*
i Gastroezofagealni reflux
i Bolestivé vyprazdnovani stolice, zacpa
BOLEST
Snizeny/a
« Pfijem stravy
« Pohyblivost
« Expozice slune¢nim zafenim

i «Porucha rdstu

« Nutri¢ni ztraty pres defekty na kdzi a sliznicich
i+ Nutri¢ni nedostate¢nost
i «Ohrozeno hojeni ran

i« Ohrozena imunita

« Moznost zvysené infekce
i «Zpozdéni puberty

i «Osteoporéza

Nechutenstvi — podvyziva
i Nete¢nost
i Snizena kvalita zivota

* u dystrofické formy EB (RDEB)
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2 | Z ¢eho se sklada vyzivna strava

Skoro kazda potravina je mixem nékolika Zivin.
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Viyzivna strava se pak muize sklddat z mnoha odlisnych kombinaci potravin.
Cim vice variant jidla, tim vice Zivin je ve spravné rovnovaze. Ziviny jsou vyu-
Zivany pro energii, regeneracni procesy a rust lidského téla. Komplex chemic-
kych procesu v lidském téle rozmélfiuje potravu na mensi ¢astecky, které jsou
poté vstiebavany ve formé vyuzitelné lidskym organismem (tento proces se
nazyvé metabolismus).

Jak jiz bylo zminéno vyse, nedilnou soucasti vyzivnosti je pestrost stravy. Je
nutné nevylucovat zadnou ze zakladnich druhl potravin, kam patii mléc¢né
vyrobky, obiloviny, maso, ryby, vejce, zelenina, ovoce. V rdmci téchto skupin
je nutné stridani co nejvice jejich zastupcd. Nazorné Ize pouzit tzv. zdravy talif
nebo tzv. potravinovou pyramidu. Obé pomucky Ize pouzit s modifikacemi pfi
EB.

Pestrd strava nepredstavuje velké mnozstvi pokrm( fast foodového typu

a sladkosti. Vzdy by mélo byt preferovano maso pfed uzeninami, tvaroh pred
sladkymi krémy apod.
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3 | Pitny rezim

Nase télo je az z 60% tvoreno z vody. Udrzovani vodni rovnovahy organismu
patii mezi zakladni cile spradvné vyzivy.

Potfebnd davka tekutin je rlizné dle véku, véhy, fyzické aktivity ale i pocasi - pfi
horkém pocasi se potieba tekutin zvysuje. To samé plati pfi nemoci — horec-
ka, prajmy, oteviené rany apod.

Vzdy by méla platit rovnice, kdy na jedné strané mame vyloucené tekutiny
a na strané druhé prijaté tekutiny. Mezi vyloucené tekutiny fadime mo¢, pot,
stolici a také vodu, kterou spotfebujeme pfi dychani a sekrety, které odchazeji
otevienou ranou.

Nedostatek tekutin m{ze vést k bolestem hlavy, inavé, dlouhodobym problé-
mUm s ledvinami ¢i zacpé.

Do pfijatych tekutin fadime jak napoje, polévky, tak i dal3i potraviny, které ob-
sahuji vétsi ¢i mensi podil vody.

Zizen pfichazi tehdy, kdyz uz je télo dehydrované. Tomuto pocitu bychom
méli pfedchdazet a pfi spravném pitném rezimu by se nemél viibec dostavit.

Jaké ndpoje vybirat?

 Na prvni misto fadime kohoutkovou studenou pitnou vodu

» Ovocné caje

« Cerstvé ovocné a zeleninové stavy — vhodné fedit s vodou alespori v po-
méru 1:1

« Mlé¢né napoje

Jaké ndpoje nevybirat?

« Sladké limonady — neuhasi zZizeri a nejsou zdrojem tekutin, maji vysoky
podil cukrl (vliv na kazivost zub( a na tloustnuti), obsahuji fadu konzervan-
td, uméla dochucovadla.

» Nefedéné ovocné dzusy — obsahuji velké mnoZstvi cukrd, ale oproti limo-
nadam obsahuji vitaminy, mineraIni latky a nékdy i vlakninu, neni nutné je
zcela vylucovat, ale je dobré pit je fedéné vodou. DalSim pozitivem fedéni
dzusU je snizeni agresivity ovocnych kyselin a tim snizeni piekyseleni zalud-
ku.
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» Sycené napoje — bublinky v nékterych napojich jsou tvofeny oxidem uhli-
¢itym, ktery umi oklamat télo a pak nas organismus nepocituje Zizen.

« Cerny ¢aj a kava — se nepocitaji do pitného rezimu, protoZe naopak vodu
z organismu vychytavaji.

Primérny optimalni piijem tekutin = hmotnost (kg) x 0,035

Tabulka pFijmu tekutin

4—7 let 7—10let | 10—13let | 13—15let | 15—19 let
celkem
1, 1, 2,1 24 2,
(I/den) 6 8 > > 8
Z napoju
(ml/kg/ 75 60 50 40 40
den)

4 | Energeticka potieba organismu pf¥i onemocnéni EB

Energeticka potfeba organismu se fidi celkovym energetickym vydejem, ktery

se sklada ze tfi slozek:

« klidovy energeticky vydej (tzv. bazalni metabolismus) — nejmensi mnoz-
stvi energie potifebné k udrzeni zakladnich zivotnich funkci

« termicky efekt jidla — energie vydana pfi metabolizovani

« energie vydana na fyzickou aktivitu

V priibéhu metabolického stresu, ktery v organismu probiha pfi akutni i chro-
nické fazi onemocnéni, stoupa klidovy energeticky vydej. Nedostatecné hra-
zeni energetickych potfeb pacienta vede ke kryti potfeb na ukor télesnych
zasob.V rdmci nutri¢ni podpory pacientt s podvyzivou nebo pacient( ohroze-
nych jejim rozvojem se nedostate¢né hrazeni energetické potieby neprojevi
okamzité. Hmotnostni pfirlistek je nedostatecny, hojeni ran prodlouzené. Do-
statecny privod energie, bilkovin a ostatnich Zivin je dllezity pravé v této fazi.
Energetické naroky Ize odhadnout pomoci vypoctu na zdkladé vahy a vys-
ky pro vék a zohlednéni dalsich faktord — zejména stupen hojeni puchyi,
mnozstvi puchyfd, sepse a u déti pak i riistu.
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Energie obsazend v potravé a provazejici metabolické déje se nejcastéji vyjad-
fuje v jednotkdach tepla. Méreno v kJ (cti: kilodZaulech).

5 | Makronutrinety — zakladni ziviny

A | BILKOVINY

Bilkoviny jsou hlavni stavebni slozkou télesnych tkani (k(ize, vazivova tkan,
svaly) a také jsou nezbytné pro podporu hojeni koznich defektl (ran). Stavaji
se zdrojem energie v pfipadé, Ze neni dostatek jinych zékladnich Zivin. K urci-
tému stupni spalovani bilkovin dochazi trvale i bez poskozeni kize a sliznic.
Cast molekuly bilkovin si ¢lovék nedovede v téle sdm vytvofit, a proto museji
byt dodavany potravou nebo jinym zplisobem zvenci. Dle zdvaznosti one-
mocnéni EB a vzniku puchyil je pak doporucena denni davka bilkovin.

Nedostateény pFijem bilkovin vede k:

» porucham télesného i dusevniho vyvoje
« snizeni odolnosti k infekcim

« zhor3eni hojeni ran

o edémim

Kde bilkoviny najdeme:

Maso, ryby, mléko (a jiné mlécné produkty jako je napt. jogurt, syr, tvaroh atd.)
a vejce obsahuji pfedevsim nutri¢né vyznamnou zivocisnou bilkovinu. Rostlin-
na bilkovina se nachazi v potravinach jako jsou lusténiny (hrach, ¢ocka, fazole,
séja), ofechy a obiloviny.

Vegetarianska strava je zcela nevhodna pro pacienty s EB.

B | TUKY

Tuky koncentruji nejvétsi mnozstvi energie ve vyzivé, a pfestoze pacienti s EB
casto nemaji dostatek fyzické aktivity, je dilezité, aby prijimali dostatek tuk
kvli efektivnimu metabolismu bilkovin. V pfipadé, ze nekonzumuji dostatek
energie z tukd a sacharidq, jsou bilkoviny pouzivany jako zasobniky energie
a nejsou vyuzivany na vystavbu lidské tkané. Tu¢né potraviny jsou ¢asto poda-
vany pacientdim se snizenou chuti k jidlu, protoZe pravé tuk je nositelem chuti.
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Témér vsechny organy uméji vyuzit mastné kyseliny, které jsou slozkou tukd,
a prestavét je i na dalsi latky, které maji mnoho dalSich funkci.

Kde najdeme tuky: Maslo, Slehacka, rostlinny olej, atd. jsou obvyklé potraviny,
které obsahuji vysoké procento tuku. Do méné tuc¢né skupiny potravin pak
fadime pInotu¢né mléko, plnotuc¢ny jogurt, mnoho syr(i, zmrzlinu, maso, vej-
ce, ryby (napf. sardinky, losos, makrela, pstruh), avokado, ¢okoladu. Ryby a né-
které rostlinné oleje (napf. olivovy, fepkovy) jsou bohaté na tzv. nenasycené
mastné kyseliny, které jsou prospésné lidskému organismu. Na druhou stranu
vsak musi byt pfijem tuku ve stravé pacientl s EB vyvazeny, aby nedochazelo
ke snizovani mobility.

C | SACHARIDY

Sacharidy jsou nejdllezitéjsim zdrojem energie. Nékteré bunky jako neurony
(nervovy systém) a erytrocyty (krevni systém) jsou na sacharidy zcela odkaza-
ny. Sacharidy (jak bylo fe¢eno dfive) si télo umi samo vytvofit, ale i pfes to je
jejich prijem zadouci kvili spotfebé bilkovin a zrychlené spotiebé tukd v or-
ganismu.

Kde najdeme sacharidy: Sacharidy jsou ¢asto chapany jako Ziviny ziskané
z cukru, sladkosti, hroznového cukru, medu atd. Ovsem toto je pouze jedna
soucast sacharid( tzv. jednoduché sacharidy, které jsou pro lidsky organismus
rychle vyuzitelnym zdrojem energie.

Dalsi, pro nase télo potifebnéjsi, se jmenuji polysacharidy a nachazeji se v obi-
lovinach, téstovinach, chlebu, bramborach, lusténinach, zeleniné a ovoci. Po-
skytuji energii pozvolna. Vzdy je zadouci spravny pomér v piijmu sacharidi
ze stravy.

Soucasti polysacharidl je i vldknina — nestravitelna slozka potravin rostlin-
ného plvodu.

6 | Mikronutrienty potiebné pro pacienty s EB

A | VITAMINY

Vitaminy se podileji na metabolismu bilkovin, tuk( a sacharid(. Existuje 13 za-
kladnich typt vitamind. Lidsky organismus si, az na nékteré vyjimky, nedokaze
vitaminy sdm vyrobit, a proto je musi ziskavat prostfednictvim stravy. Vitami-
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ny jsou velmi ¢asto deficitni u dystrofické formy EB, a to i u pacientd, ktefi se
spravné zivi. Je tedy zapotiebi pravidelné hodnoceni nutri¢niho stavu. Nize
jsou uvedeny pouze vitaminy, které jsou pro pacienta s EB nejpotiebnéjsi.

Vitamin C (kyselina askorbovd)

Vitamin C je pro ¢lovéka nezbytné nutnym vitaminem. Relativné jednodu-
cha a mald molekula kyseliny askorbové se nachazi prakticky ve viech bio-
logickych tkanich organismu. Ke stézejnim funkcim patfi ovliviiovani vzniku
kolagenu, karnitinu a vstfrebavani Zeleza, tedy viemu, co je zapotfebi pfi vy-
stavbé nové tkané (hojeni rany). Nedostatecné zasobeni organismu kyselinou
askorbovou negativné ovliviuje centrdlni nervovy systém, imunitni reakce,
detoxikacni systémy, srdecni a cévni systém.

Zabezpeceni adekvétniho prijmu vitaminu C pfedstavuje jednu ze stézejnich
podminek ovlivaujicich aktudini zdravotni stav konkrétniho jedince. Pacienti
s EB, kterym se neustéle tvofi nové puchyfre, potrebuji zvysit pfijem kyseliny
askorbové, kterd podporuje hojeni. Tento vitamin musi byt pfijiman kazdy
den, protoze se v téle neskladuje, ale odvadi se moci. Mnoho plodi a zeleniny
obsahuji kyselinu askorbovou, zvlasté pak citrusové plody, cerny rybiz a kiwi.
PInd Usta puchyil vsak neumoznuii jist nékteré kyselejsi druhy ovoce a to ani
ve formé 3tavy. Je mozné pfijimat kyselinu askorbovou i jako doplnék stravy
v tabletach.

B-komplex

B-komplex je souhrnné oznaceni pro vitaminy skupiny B. Jsou to ve vodé roz-
pustné vitaminy, nezbytné pro spravné fungovani metabolismu.

Pfijem vitaminu B12 a kyseliny listové je potfebny pro stavbu viech bunék or-
ganismu a zvlasté pro vznik novych cervenych krvinek. V nékterych pfipadech
anémie nevznika neadekvatnim piijmem Zeleza, ale vztahuje se k neadekvat-
nimu pfijmu vitaminu B12 a kyseliny listové nebo jinych vitamin( jako je napfi-
klad vitamin E a dal3i antioxidanty. Cervené krvinky pak mohou mit snizenou
zZivotaschopnost, protoze vznika vice volnych radikald. Nedostatek vitaminU
skupiny B zpomaluje zesitovani kolagenu a tvorbu jizvy pfi zhojeni rany.
Hlavnimi zdroji vitaminu skupiny B jsou maso, mlé¢né vyrobky, celozrnné obil-
niny, lusténiny a ofechy.
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Vitamin A

Vitamin A je rozpustny v tucich. Zahrnuje tfi chemické slouceniny. V organi-
smu vznikd z beta-karotenu a nékterych jinych karotenoid(. JelikoZ se jedna
o vitamin rozpustny v tucich, je mozné se jim predavkovat — toto plati pre-
vazné v tabletach.V prfipadé Ze je zjistén nedostatek vitaminu A, je potom lep-
Si prijem beta-karoten(, kterymi se predavkovat neda. K mobilizaci vitaminu
A je nutny zinek.

Vitamin A je nutny pro tvorbu rodopsinu, zrakového pigmentu pouzivaného
za nizkého osvétleni. Nedostatek vitaminu A proto vede k Serosleposti. Vita-
min A je také dulezity antioxidant.

Vitamin A je potfeba k udrzeni zdravi pokozky, oci a sliznic. Také pfispiva k po-
sileni imunitniho systému.

Vitamin A jako takovy je obsazen pouze v Zivocisnych potravinach. Nejbohat-
$im zdrojem jsou jatra, relativné malo je ho v Zloutcich, tucich a mase. Zdrojem
beta-karotenu je zeleng, cervena ¢i oranzova zelenina a ovoce.

Nedostatek vitaminu A vyznamné zpomaluje tvorbu kolagenu a epitelizaci
rany. Také vede k Serosleposti.

Vitamin D

Vitamin D se jako vitamin rozpustny v tucich nachazi v masle, tu¢nych rybach,
mléce, vejcich a jatrech. Nejlepsim zdrojem je olej z rybich jater. Vitamin D spo-
lu s vapnikem pomaha budovat silné kosti i zuby.

Za normalnich okolnosti se vitamin D tvofi v kizi. JelikoZ pacienti s EB jsou
chrdnéni pred slunec¢nim zafenim oblecenim a obvazy, je pfinosné dodévat
vitamin D v kapkach.

Vitamin K

Lidé jsou zavisli na srazecim procesu krve pomoci vitaminu K. Bakterie sidlici
ve strevé lidskému organismu poskytuji asi polovinu potieb. Zbytek je pfiji-
man z Cerstvé zelené listnaté zeleniny jako brokolice, $penat, salat a zeli. Nedo-
statek vitaminu K se maze vyskytnout u lidi, ktefi se po dlouhou dobu lé¢i anti-
biotiky, které snizuji pocet pratelskych bakterii ve stfevé. | presto, Ze lidské télo
ma urcité zasoby vitaminu K v jatrech, bez regulérniho potravinového zdroje
vitaminu K nelze zit. Vitamin K je proto nutné nékdy pfijimat jako doplrikovy
preparat at uz v tabletach nebo ve formé kapek. Pfi nedostatku vitaminu K u
pacientl s EB pak dochazi k vétsimu krvaceni z koznich defektd.

VyZiva pti onemocnéni epidermolysis bullosa congenita (EB) | 11



Vitamin E

Vitamin E se nachazi ve véech buné¢nych membrénéch v lidském organismu
a plni zésadni roli v ochrannych funkcich lidského téla proti poskozeni zpG-
sobenému volnymi radikély. Nedostatek vitaminu E zpUsobuje nervové po-
skozeni a sterilitu. Vitamin E se nachazi v olejich a dale v obilninach, ofesich,
pseni¢nych kli¢cich, zelené listové zeleniné, mléce a vejcich. U pacientU s EB,
na jejichz kizi se tvofi puchyre a je zde opétovné hojeni, je prospésné zvysit
pfijem vitaminu E. Nedostatek vitaminu E, tak jako u vitamin@ skupiny B, zpo-
maluje zesitovani kolagenu a tvorbu jizvy pfi zhojeni rany.

B | MINERALNI LATKY A STOPOVE PRVKY

Minerdlni a stopové latky, tak jako vitaminy, jsou pro lidsky organismus velmi
dllezité. Ackoliv jich potfebujeme denné jen velice malo (fadové miligramy i
mikrogramy), jsou nepostradatelné, protoze ovliviuji dilezité pochody v na-
Sem téle. Organismus ¢lovéka si je nedovede sdm vytvofit, ale musi je pfijimat
spolu s potravou, pfipadné prostfednictvim doplnkd stravy. Pro pacienty s EB
je obzvlasté dullezité zelezo, zinek, selen a vapnik.

Zelezo

Zelezo je pro metabolismus ¢lovéka velmi dilezitym prvkem. Zelezo je zapo-
tiebi pro tvorbu cervenych krvinek a pro fadu vitalnich funkci — rist, repro-
dukci, hojeni ran a imunitu. Hlavni Ulohou Zeleza je pfendset kyslik do tkani,
kde je zapotrebi.

Nedostatek zeleza je mozné zpUsobit nepfiméfenym piijmem v pfipadech
zvysené potreby organismu (napf. pfi rdstu) nebo zvysenymi ztratami, ke kte-
rym dochdzi napfiklad pfi tvorbé puchyfd a ran.

Zdrojem Zeleza je predevsim cervené maso (hovézi, veprové, skopové, zvéfi-
na, kachni a husi maso), vnitfnosti, lusténiny, vaje¢ny Zloutek, celozrnné obi-
loviny, merunky.

Zinek

Zinek ma nezastupitelnou roli v rdstu, hojeni ran, imunitni funkci a je zndm téz
jako antioxidant. Tyto procesy jsou zvlasté dllezité u pacientl s EB. Mezi hlav-
ni faktory ovliviiujici nedostatek zinku v téle patfi opravné procesy a snizena
¢i zddna konzumace masa. Nedostatek zinku vede k pomalejsimu hojeni ran,
zvysenému riziku zisku infekce, zméné chuti a ¢ichovych pocitklm. Nejlepsi
vstiebatelna forma zinku se nachazi v mase, a to specialné v cerveném.
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Selen

Selen je antioxidant, chrani nas organismus pred skodlivym pusobenim vol-
nych radikal{, starnutim, zvysuje G¢innost imunitniho systému, brani vzniku
mutaci a nddorovych onemocnéni. Obsah selenu v potravinach je zna¢né pro-
ménlivy. Nejvyssi obsah selenu maji para ofechy, ledviny a krabi maso. Mno-
hem méné je ho v mléce a zeleniné.

Vdpnik

Vapnik je mineralni latka, ktera je v lidském téle obsazena v nejvétsim mnoz-
stvi. Vyskytuje se v kostech a zubech. Dostate¢ny pfijem vapniku je dulezity
zejména u déti a mladdeze do 22—23 let. V této dobé vznika tzv. kostni zaklad.
Pfi nedostate¢ném pfijmu vépniku, vitaminu D, hoi¢iku, fluoru a dalsich 13-
tek vznikd v pozdéjsim véku riziko vzniku osteoporozy, které je zvlasté vysoké
u pacientl s EB jiz ve velmi mladém véku. Hlavnim zdrojem vapniku je mléko

a mléc¢né vyrobky, dale rdzickova zelenina (kvétak, brokolice a kapusta) a olej-
nata semena (mak).

7 | Antioxidanty

Antioxidant je latka, jejiz molekuly omezuji aktivitu kyslikovych radikall —
snizuji pravdépodobnost jejich vzniku nebo je pfevadéji do méné reaktivnich
nebo nereaktivnich stavl. Kyslikové radikaly (volné radikaly) vznikaji v nasem
organismu jako vedlejsi produkt latkové vymény v burkach. Narusuji bunéc-
né membrany.

EB patfi do skupiny onemocnéni, kde zdravotni stav sdm o sobé (nebo |é¢ba)
je vysledkem vyssi produkce skodlivych volnych radikal(. Tento stav vede ke
zvysené frekvenci a bolestivym komplikacim mimo téch, které jsou zplso-
beny nemoci nebo lé¢bou. Kvili této pficiné je nutné podporovat dodavani
antioxidantl. Mnoho antioxidant( je obsazeno v barevném ovoci a zeleniné.
Samy pigmenty potravin jsou ¢asto antioxidanty. Napfiklad oranzové zbar-
vené potraviny obsahuji beta-karoten (mrkev, dyné), cervené lykopen (rajce,
vodni meloun), zelené lutein (zelenina s tmavymi listy), Cervenomodré antocy-
anin (boruavky, fazole), zluté zeaxanthin (kukufice, kapusta) a bilozluté flavony
(cibule, ¢esnek). Mnoho zeleniny a ovoce ma Siroké spektrum téchto antioxi-
dantd. Nejzdravéjsi je Cerstva zelenina a ovoce.
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8 | Problémy spojené s vyZivou u pacientii s EB

Pacienti se zadvaznou formou EB jsou ¢asto neschopni snist normalni porci jid-
la, aby se nasytili a podpotili tak hojeni ran a optimalni rdst, coz omezuje kva-
litu jejich Zivota. Diagram na strané 2 ukazuje, jaké faktory mohou pUsobit na
pacienta s EB a potazmo na jeho pfijem stravy.

A | DUTINA USTNI

Ustni sliznice je u pacient( s EB po cely Zivot velmi kiehka. Hlavnim pfiznakem
na mékkych tkanich v dutiné Ustni jsou puchyre. Mnozstvi, velikost a zjizveni
puchyfl je zavislé na typu EB. Pacientovi by se pfi tomto poskozeni sliznice
dutiny Ustni neméla podévat strava a napoje, které jsou velmi horké, velmi
studené, perlivé, kyselé, slané nebo kofenéné. Obezietnost je také nezbytna
pfi pojidani potravin s tvrdou kirkou a kifupavych potravin jako jsou krekry,
brambdrky, kiupavé hranolky a fizky. Je nutné odstranit tyto potraviny z jidel-
ni¢ku a vyhnout se poranéni sliznice v Ustech, hltanu a jicnu.

Na jazyku se nachazi nékolik tisic chutovych poharkd, na kterych jsou nervova
zakonceni prenasejici informaci o chuti do mozku. U pacientt s EB mohou byt
chutové pohérky méné inervovény nebo miiZe byt inervace zcela zni¢end ra-
nami a jizvami na jazyku. Nefunkéni chutové poharky mohou vést ke snizené
chuti k jidlu. Tento stav je zvlasté patrny u déti, které se v tomto pfipadé stavaji
Spatnymi stravniky.

Puchyfe v Ustech predstavuji pro pacienty s EB vyznamny problém. Nésled-
kem je pak bolest, zvyseni kalorickych pozadavk( na hojeni ran a snizeni
schopnosti pfijimat potravu, coz se promitne na snizeném mnozstvi zivin pfi-
jatych ve stravé.

B | ZUBY

Problémidm s ddsnémi a zuby u forem, kde se puchyfe tvofi v Ustech, je tézké
se vyhnout, protoze sliznice v dutiné Ustni je kiehka a dobrd Ustni hygiena
je obtizné proveditelnd. Kazivost chrupu je vyraznd u téz3ich forem EB, kde ji
zpUsobuje nékolik faktord. Podili se na ni chronicka infekce v dutiné ustni, ¢as-
té postizeni dasni, pomalé jedeni, zvysena frekvence pfijmu stravy (vice nez 5
krat denné), redukované ¢isténi zubu po jidle kvali puchyfdm v Ustech a ne-
schopnost efektivniho ¢isténi zubl zubnim kartackem. Kasovita a tekuta stra-
va byva chybné doplnovana nadmérnym pfisunem jednoduchych sacharidd
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(sladkych cukr(). Navic tekuta strava neumoznuje ,samocistici” mechanizmy
v dutiné Ustni.

V péci o zuby je velky dliraz kladen na prevenci zubnich kaz(, protoze plom-
bovani je u pacientu s EB tézko proveditelné a zpUsobuje dalsi bolest. Je tedy
nutné pokusit se udrzet chrup v co nejlepsim stavu. Hlavni jidla jsou proto
nutnd masitd a s odstupem poddavat malé svaciny. Dalsi prevenci zubniho kazu
je vymyvani Ust Ustni vodou, pouzivani mékkého kartacku a podavani fluori-
dovych tablet po poradé se zubnim lékafem.

C | POTIZE S POLYKANIM

Ztizené polykani je béznou komplikaci u pacient( s EB. Vsem pacientlim s vaz-
nou formou EB (dystroficka a junk¢ni) je rozumné trvale podévat kasovitou
stravu, kterd snizuje pravdépodobnost poranéni sliznice jicnu a zabranuje
polykacim potizim. Rozmélnéné jidlo viak obvykle zahrnuje zvyseni objemu
potraviny. Pfi pouziti vody nebo 3tavy za ucelem zvyseni objemu je v3ak vy-
Zivna hodnota pokrmu snizena. Tento jev Ize minimalizovat pfi pouziti mléka
nebo polévky/vyvaru na misto vody nebo $tavy. Pfi procesu rozmélnovani jid-
la by se mélo postupovat tak, aby nedochazelo k odstranéni vlakniny z pokr-
mu a také tak, aby nevzniklo jidlo bez chuti a viné. Cilem je pacientdm s EB
dodavat vyvazenou stravu s vyssi davkou celkové energie, bilkovin, vitamin(
a minerdlnich latek, nez je bézné pro danou vékovou kategorii.

U tézkych forem dystrofické EB, zvlasté po tuzsi potravé, se mlize stét, ze pa-
cient stravu odmita zcela, nem{ze polknout ani sliny. V takovou chvili by bylo
idedlni na prechodnou dobu nahradit stravu parenterdini vyzivou po doho-
dé s gastroenterologem. Pacient v tomto obdobi neni schopen pfijimat ani
tekutiny. Je proto ponechan nékolik dnli na tekuté stravé, kterd je pozvolna
nahrazovana za kasovitou.

D | JICEN

U pacientl s EB se na sliznici jicnu mize objevit zjizveni, které je vysledkem
ran a puchyf. Casto se tyto srlsty sliznice projevuji jako jicnové zuzeni. Jicno-
vé zUzZeni je abnormalni zdZeni jicnu, které se vyskytuje témér u 60 % pacientd
s tézkou dystrofickou formou EB.

Prvnim signalem toho, Ze by mohlo v jicnu dojit k zdzeni je velmi pomalé je-
deni, obtizné polykdani a duseni. Tyto pfiznaky mohou byt pozorovany i u pii-
jmu rozmélnéné stravy. Jestlize tyto kontrolni znaky zaniknou béhem jednoho
nebo dvou dnd, nejspise byly pfitomny na sliznici puchyre, coz je velmi vycer-
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pavajici. Zcela individualni pak je bolest pfi polykani. Studené napoje a potra-
viny jako je mlé¢ny koktejl nebo zmrzlina mohou byt tisicim prostfedkem proti
bolesti zdurelé sliznice, snizuji také otok a zanét v této oblasti.

Pfi duseni a obtizném polykani, které neni pferusovano a pretrvava delsi dobu
nebo se zhorsuje v dennich nebo tydennich periodach, pak uz mlze jit o zu-
zeni jicnu. Nejlépe se tento projev pozna pomoci rentgenového vysetieni (pa-
saz jicnem). Jestlize se na rentgenovém vysetfeni zjisti, Ze jde o zUzeni jicnu,
pak je potieba jicen dilatovat (roztaZeni jicnu), coz se provadi operativné pod
celkovou anestezii. | po tomto zédkroku se mohou puchyfte vytvofit znovu, tak
jako na k0zi. Proto se v nékterych ptipadech preventivné provadi opakované
rentgenové vysetieni.

Doporuceni pFi bolesti v dutiné ustni a pFi bolestivém polykdni:

« Vyplachujte ¢asto dutinu Ustni k odstranéni mikrobl a podpofeni hojeni
sliznice.

« Jezte mékkd varend jidla a tekutou stravu, popijejte malé mnozstvi tekutin.

« Vyvaruijte se jidel tuhych a suchych, kdy je tfeba namahavého kousani.

« Krdjejte jidlo na malé kousky, pouzivejte mixér.

» Maslo, stavy a omacky usnadnuji polykani.

» Pouzivejte k piti tekutin slamku.

« Vyhybejte se jidlu, které drazdi dutinu Ustni (citrusové plody, kofenéna jidla).

« Jezte jidlo pokojové teploty nebo chlazené. Nejezte jidla horka.

« Vyvaruijte se alkoholu a koufeni.

o Lékaf vdm mUze predepsat znecitlivujici vyplachy dutiny ustni pfed kazdym
jidlem.

« V pfipadé bolestivych dasni a zubl navstivte svého zubniho Iékare.

« V pfipadé nemoznosti polykdni se obratte na gastroenterologa Klinického
EB Centra CR.

E | ZACPA

Zacpa (obstipace) je porucha prichodu potravy travicim uUstrojim a defekace
(vymésovani stolice). Lze ji definovat jako obtiZzné vyprazdrovani tuhé stolice
az nemoznost spontanniho vymésovani stolice. Zacpa je ¢astad u tézkych fo-
rem EB vychazejici z neadekvatniho pfijmu vldkniny a tekutin, prodlouzené
nehybnosti, snizeného fyzického pohybu, nevhodnych vyzivovych zvyklosti
a stresu. Zacpa je podcenovanym problémem také u pacientli se snizenou
chuti k jidlu.
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Prevence spociva v nutnosti pfijimat potraviny s nadmérnym mnozstvim vlak-
niny a dodat tzv. zbytkovou stravu. Pacientim je moZno nabizet snidarové
ceredlie, jako napf. otrubové lupinky, pfidavani mletych otrub do pokrm, ce-
lozrnny chléb, celozrnné susenky, hnéda ryze, celozrnné Spagety a celozrnna
mouka na vareni. Mezi dal$i doporuceni patfi dostatecny pfijem ovoce a zele-
niny, pit dostatek vody, pfijimat svacinky. Déle je vhodné se vyhnout nepre-
trzitému podavani stravy po cely den, coz pomuze vytvofit pohyb traviciho
Ustroji. V détském véku se také zacpa vyvine, zacne-li si dité spojovat defekaci
s bolesti. Zpoc¢atku banalni (akutni) potlaceni nuceni na stolici mGze poslé-
ze vyustit v bolestivou defekaci tuhé stolice. Bolest pfi vyprazdnovani vede
k zadrzovani stolice. Kromé poruch vyprazdnhovani stolice jsou doprovodnymi
ptiznaky bolesti bficha, nechutenstvi, mdze byt i zvraceni.

Lécba zacpy neni jednoduchou zélezitosti a vyzaduje komplexni pfistup a ty-
movou spolupraci lékare, pacienta a u déti také rodicu ¢i osetfovatell. Lékar
mUze dale naordinovat kromé potravinovych doporuceni i Iéky, které mohou
napomoci k lepsimu vyprazdnovani stolice.

Doporuceni p¥i zdcpé:

« Pijte alespon 2,5 | tekutin denné, pravidelné pijte ovocné stavy a dzusy.

» Denné jezte potraviny s vyssim obsahem vldkniny (Cerstva syrova zelenina
a ovoce, kukufi¢né lupinky, ovesné vlocky, ...).

« Jezte denné ve stejnou dobu k navozeni pravidelného rytmu vyprazdnovani.
Vypijte vzdy hodinu pfed vyprazdiovanim vlazny napoj.

« Vyhybejte se jidlGm ¢i napojlim, vedoucim k plynatosti (salatové okurka, ci-
bule, hrasek, kvétdk, kapusta, perlivé napoje, ...)

« Bliz8im informacim ohledné zacpy je vénovdna brozura “Nutri¢ni opatfeni
u zacpy”

9 | Strava ve formé pyré

Néktefi pacienti s onemocnénim EB snédi jidlo pouze velmi mékké nebo ve
formé pyré (jemné zpracovana hmota, ktera vznikd rozmackanim, rozmélné-
nim mixovanim nebo propasirovanim). Casto jde o riizné polévky, omacky,
koktejly, naslehané krémy a zmrzliny. Takto vznikla strava se velmi rychle mlze
stat nendpaditou jak pro toho, kdo ji pfipravuje, tak pro toho, kdo takovouto
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stravu pfijima. Mnohdy se také stava, Ze pacient na jidlo ma chut pfed roz-
mixovanim, ale poté chut ztraci, jelikoZ jidlo vypadé nepékné. Je dllezité, aby
pacient védél, co je ta hmota, kterd je na talifi. To plati i u malych déti. Velmi
zadouci je kazdou potravinu mixovat zvlast — maso, brambory, Spenat atd.
Takto strava na talifi vypadd mnohem atraktivnéji a pfiblizuje se stravé tuhé.
Je mozné také pouzivat tzv. babovicky, kde jednotlivé potraviny sice jsou roz-
mixovany, ale diky instantnimu zahustovadlu udrzi tvar formic¢ky a maso vy-
pada jako maso, voni jako maso a chutna jako maso. Formicek je jiz dnes celd
fada a pacienti tak nemusi jist pouze potraviny ve formé pyré, ale potraviny,
které maji tvar a vypadaji vkusné na talifi.

Vzhled jidla je velmi ddleZitou soucasti pfijmu adekvatniho mnozstvi stravy.

10 | Zvyseni obsahu zivin ve stravé

Pacienti s onemocnénim EB se ¢asto potykaji s nizS§im pfijmem stravy, kterd je
déna mnoha faktory onemocnéni (viz kapitola 8), coz se pak odrézi na jejich
celkovém zdravotnim stavu.

V pfipadé, ze chut k jidlu je snizend, je zapotfebi, aby strava v malém mnozZstvi
obsahovala co nejvice Zivin. Pacienti, ktefi jsou zvykli na potravu, kterd ma vice
zivin, 1épe snaseji obdobi, kdy nemohou pfijimat stravu viibec nebo jen ve vel-
mi malém mnozstvi.

Zde je pdr ndpadii, jak docilit toho, aby jidlo obsahovalo vice Zivin:

SNAZTE SE ZVYSIT ENERGETICKY OBSAH STRAVY:
Toho dosahnete pfidanim malého mnozstvi tuku do hotovych pokrm(i nebo
zafazenim potravin s vy$sim obsahem tuku do jidelnicku.

« Maslo — pridejte do hotovych polévek, omacek, kasi ¢i do dusené zeleniny

« Kvalitni rostlinné oleje (olivovy, slunec¢nicovy, fepkovy, ...) — pridejte do
hotovych zeleninovych salatd.

* Smetana — sladka kavova smetana je vhodna k pfipravé nebo pridani do
napoju (kavy, Caje, kakaa, cokolady, koktejll), pudinkd; neslazena smetana se
hodi k pfipravé kasi (bramborové, krupicové, ryzové, vlo¢kové apod.). Smeta-
nu Ize zakoupit tekutou, susenou a nebo kondenzovanou.
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» Zakysana (kysana) smetana — Ize ji pouzit k vyrobé dresinki na zeleninové
salaty, do tést, omacek, polévek, k ozdobé moucnikd, ovoce apod.

« Sleha¢ka — oslazend je vhodna k ozdobeni pudink, ovocnych pohard, ze-
latiny, palacinek, neoslazend k pfidani do omacek, kasi, polévek, zeleniny,
napojl apod.

» Nahrazky smetany — pro nemocné, ktefi nesnaseji mléko a mlécné vyrob-
ky, je na trhu i susena smetana vyrobena z rostlinnych surovin (sdji). Pouziti
je stejné jako u klasické smetany.

« Syry — strouhany tvrdy syr Ize pouzit do polévky, na zeleninu, téstoviny,
pokrmy z ryze, k zapékani zeleniny, brambor, ndkypt, do masovych pokr-
mu apod. Pfi ndkupu tavenych syrd vybirejte ty druhy, které maji vy3si obsah
tuku, zejména syry smetanové. Natirejte je na platky peciva, pfipravujte po-
mazanky, nebo je mliZzete pridavat do polévek, omacek a zeleniny.

» Mléko a mlé¢né vyrobky — pouzivejte mléko a mlé¢né vyrobky s vy3sim
obsahem tuku. K vyrobé pomazének a pokrmu pouzivejte polotu¢ny nebo
tucny tvaroh.

«Vejce — pfidejte do hotovych polévek strouhané vejce varené natvrdo, vy-
lepsete omacky, polévky, nakypy, kase s vejcem, které pridate do pokrmu
rozslehané pred dokoncenim vareni. Nepouzivejte syrova vejce do krémd,
studenych ndpoju a pokrm, které dale tepelné neupravujete — vystavujete
se nebezpeci onemocnéni salmonelézou.

» Med, dzem, cukr, glukopur (hroznovy cukr) — energetickou hodnotu stra-
vy lze zvysit i vhodnym pouzivanim potravin ke slazeni. Tyto potraviny vsak
nejsou vhodné pro diabetiky.

SNAZTE SE ZVYSIT OBSAH BILKOVIN VE STRAVE:
Zvyseni bilkovin ve stravé dosédhnete pfedevsim konzumovanim pestré stravy,
ktera obsahuje bilkoviny Zivocisného i rostlinného ptvodu.

» Mléko, mlécné vyrobky a vejce — zpUsob doplnéni a vylepseni pokrmu sy-
rem, smetanou, mlékem, vejcem nebo tvarohem je uveden v doporuceni pro
zvyseni energie pokrmu. Tyto potraviny jsou nejen dobrym zdrojem energie,
ale také bilkovin. Lze je mit vzdy k dispozici pro potfebu rychlé presnidavky.

» Maso, ryby, driibez — nakrajené maso Ize pridat do polévek, omacek, ze-
leninovych saldt, mGzete ho pouzit k pfipravé pomazanek, nakypu, pastik
apod.
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«» Ofechy, semena, obilné klicky — jsou zdrojem bilkovin rostlinného plivo-
du, ale protoZze mohou byt také zdrojem plisni, nejsou vhodné pro nemocné
s vyrazné oslabenou imunitou. Nejsou vhodné ani u onemocnéni zazivaciho
traktu, kde je doporucend strava s omezenim zbytk(. Pfidavaji se do zeleni-
novych salétd, k ovoci, do téstovin, k masim, do omacek apod.

o Lusténiny — jsou dobrym zdrojem bilkovin, ale nevyhodou mUze byt nady-
mani a horsi stravitelnost. Je nutny vybér lusténiny, kterd minimalné nadyma
(napf. ervena ¢ocka) a také vhodna kulindrni Uprava, kterd nevyhody snizi.
Lusténiny jsou vhodné pro pfipravu polévek, pomazanek, salatd. Soja a vy-
robky z ni — tofu (sojovy tvaroh), sojové maso, sojové mléko apod. Ize pouzit
jako ndhradu masa, k pfipravé pomazanek, omacek, do zapecenych pokrm,
salaty, k pfipravé napoja apod.

11 | Kdyz bézna strava nestaci ...

A | SIPPING

Sipping je klinicka vyziva urcena k popijeni. Jde o kompletni tekutou stravu
uzplsobenou k okamzitému pouziti jako napoj. Napoj obsahuje vyvézeny po-
mér jednotlivych Zivin a vysoké mnoZstvi energie v malém objemu. Ziviny jsou
snadno vstiebatelné pfi malych nérocich na traveni. Mnozstvi jednotlivych zi-
vin maze byt u rGznych typ( sippingu odlisné a to z toho dlvodu, zZe takto je
mozné reagovat napf. na zvysenou potfebu energie, bilkovin, vldkniny, snize-
nou potfebu bilkovin apod. O vybéru vhodného pfipravku je vzdy vhodné se
poradit s nutri¢nim specialistou.

Kromé slozeni je u pripravkil pro sipping velmi dilezitd také jejich chut, ktera
je casto nejdulezitéjsim kritériem pii vybéru. Vétsina pfipravkl chutna Iépe
vychlazenych, v pfipadé pfipravk( typu dzus je také moznost ziedéni vodou
nebo mineralkou. Pokud pacient odmita sladké prichuté, Ize doporucit pfipra-
vek s neutrdlni pfichuti, ktery Ize jesté upravit ,na slano” pfidanim napftiklad
zeleninového nebo masového bujénu. Dale je mozné produkty sippingu pou-
zZivat pfi pripravé pokrm, at uz ve sladké ¢i slané formé.

Sipping je mozné ziskat na lékafsky predpis v gastroporadné Klinického EB
Centra CR.
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B | MODULARNI DIETETIKA

Modularni dietetika slouzi k obohaceni kuchyriské stravy o konkrétni ziviny,
nejcastéji bilkoviny nebo sacharidy, dle aktualni potfeby pacienta. Bézné se
v dnesni dobé pouzivaji dva pfipravky firmy Nutricia: Fantomalt a Protifar.

Fantomalt, jehoZ hlavni slozkou je maltodextrin vyrobeny z kukufi¢ného
skrobu spolu s malym mnozstvim maltézy a glukdzy, zajistuje zvyseny piijem
energie tam, kde neni potfebné mnozstvi mozno pfijimat dostate¢nym obje-
mem stravy nebo tekutin.

Protifar, jehoz hlavni slozkou jsou mlé¢né proteiny, které slouzi ke zvysenému
mnozstvi prijatych bilkovin.

Oba ptipravky jsou dodavany v praskové formé. Lze je po rozpusténi ve vodé
nebo mléce podévat pfimo, nebo je Ize pfidavat do béznych pokrmd, jako jsou
kase, jogurty apod.

C | PEG— PERKUTALNi ENDOSKOPICKA GASTROSTOMIE

Pod timto, na prvni pfecteni, velmi odbornym

n&zvem se skryva specialni typ podavani stra- {
vy, ke kterému se gastroenterologové u paci- Povrch
entt s EB uchyluiji jen, je-li to nezbytné nutné. i biicha
Specidlni strava se podava pres hadicku, ktera
je do Zaludku zavedena skrz bFisni sténu. Do i
PEG je mozné aplikovat denni potfebnou dav-
ku klinické enteralni vyZivy a tekutin.
Rozhodnuti pro PEG zavisi na nutri¢nim stavu TrubicelPEG
pacienta a jeho schopnosti nebo neschopnos-
ti pfijimat v adekvatnim mnozstvi stravu béz-
né. PEG doporu¢ujeme pfi ¢astych polykacich
obtizich, kdy pacient nemiZze polknout ani :
vlastni slinu a podrazdény jicen se hoji a neni
schopen piijimat stravu i ndkolik dni, s
PEG nemusi byt trvalym feSenim pfijmu stravy, ale napf. pomocnikem pro
pfijem stravy a odvraceni prohloubeni podvyzivy ve stavu, kdy pacient neni
schopen pfijimat stravu sty prechodné na nékolik dni.

Zaludek

Knoflik PEG

gastroenterology Klinického EB Centra CR.
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12 | Nutricni a gastro-poradna pro pacienty s EB

Obé poradny vznikly v roce 2008 a velmi Uzce spolupracuji v péci o pacienty
s EB. Zaméfuji se pfedevsim na sprdvnou stravu a otazky tykajici se funkce
zazivaciho traktu.

Pro pacienty s EB slouzi jak détsky gastroenterolog sidlici v Détské FN Brno, tak
gastroenterolog pro dospélé pacienty sidlici ve FN Brno Bohunicich.

Do péce ke gastroenterologovi pro dospélé dochazi pacienti s EB starsi 19 let.
Na nutri¢niho specialistu se mohou obratit jak rodi¢e/osetfujici détskych paci-
entq, tak pacienti dospéli.

http://www.ebcentrum.cz/

13 | Jak skladba stravy ovliviiuje pfijem Zivin?

NiZe je uvedeno piikladové obédové menu a k nému propocet zZivin v dané
porci pro predstavu mnozstvi zivin, které pii takovém obédu snime.

Je nutné poskladat nas jidelnicek tak, aby obsahoval co nejvice riiznych druhtd
potravin, protoze jenom tak si zajistime vSechny potiebné Ziviny pro spravné
fungovani naseho organismu.

MASOVY VYVAR S NUDLEMI
SEKANA PECENE S BRAMBOROVOU KASI
MRKVOVY SALAT

V prvnim sloupci (viz strana 22) je vypocet bézné varianty pokrmu — zakladni
suroviny pro pfipravu pokrmu.

Druhy sloupec (viz strana 22) je totéz jidlo obohacené/nahrazené surovina-
mi, které ve vétsiné pripadd bézné kupujeme a mizeme tak jednoduse zvysit
mnozstvi zivin a celkovou energii.
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PouZzité suroviny:

Polévka:
Vétsinou se jednd o vyvar z masa a zeleniny, do kterého se zavafii téstoviny
v podobé domécich, ¢i kupovanych nudli. Zpravidla se pridava také pokrajené
maso a zelenina. Je mozné zvysit podil zeleniny, ale v tomto pfipadé nebylo
ménéno.

Druhy chod:

Sekana pec¢ené — obohaceno: pokrajend paprika, parmazan - pfidano do
smési pred pecenim

Bramborova kase —ndahrada: smetana 12%

Salat — obohaceno: jablko a ofisky (jemné strouhané), jogurt
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Ziviny Bézné menu Obohacené menu
Energie (kJ) 2516 3086
Bilkoviny (9) 27,12 30,5
Tuky (9) 24,46 37,2
Sacharidy (g) 66,8 69,3
zcejl?r?/;itjgc)he sacharidy 336 583
Vldknina (g) 517 5,92
Tekutiny (ml) 533 567
Vépnik (mg) 163 276
Zelezo (mg) 4,24 4,71
Zinek (mg) 4,08 4,43
Selen (pg) 326 27,61
Vitamin C (mg) 65 84
B-komplex

— Vitamin B12 (ug) 2,21 2,5
— Kyselina listova (ug) 70 76,5
Vitamin A (pg) 106 264
Vitamin D (pg) 0,22 0,89
Vitamin E (mg) 13 1,93

Propocet pomoci programu Nutridan Il
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