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Pregled
Review

GASTROENTEROLOSKE KOMPLIKACIJE I POREMECAJI PREHRANE U
BOLESNIKA S NEUROMUSKULARNIM BOLESTIMA

DUSKA TJESIC-DRINKOVIC' 23 LANA OMERZA3, JURICA VUKOVIC"3 IRENA SENECIC-CALA'3, MARGARETA DUJSIN,

DORIAN TJESIC-DRINKOVIC!23

Kvaliteta i duljina Zivota djeteta s neuromuskularnom bolesti ovise o ucinkovitosti rehabilitacije i lijecenja, tj. o multidiscipli-
narno osmisljenom pristupu bolesniku. Uloga gastroenterologa je da prepozna poremecaje prehrane, gastroenteroloske komplika-
cije bolesti i komplikacije drugih sustava koje utjecu na uhranjenost, da predlozi optimalnu dijagnostiku, lijecenje, te vrstu i nacin
prehrambene potpore. Poremecaji gutanja sa sklonos¢éu aspiraciji hrane, gastroezofagusni refluks, drugi poremecaji motiliteta
probavne cijevi i opstipacija najéesce su komplikacije probavnog sustava. Od poremecéaja uhranjenosti najcesca i najteze premo-
stiva je pothranjenost. Malnutricija po principu zacaranog kruga podrzava progresiju misicne slabosti i time doprinosi dodatnim
komplikacijama bolesti, prvenstveno slabljenju respiratorne funkcije i podloznosti infekcijama. Vazno je da se pothranjenost ne
prihvati kao ocekivano, a samim tim i konacno i nepremostivo stanje, ve¢ da se aktivnom gastroenteroloskom intervencijom ona
sprijeci ili korigira. Anticipiranje problema kljucno je za pravodobno djelovanje, stoga je neophodno pri svakom pregledu procije-
niti nutritivai status. Savjetuju se redovne jednogodisnje gastroenteroloske konzultacije i individualiziran pristup svakom bolesniku.

Deskriptori: NEUROMUSKULARNA BOLEST, UHRANJENOST, GASTROENTEROLOSKA KOMPLIKACIJA, PREHRAMBENA POTPORA,

ENTERALNA PREHRANA

Skracenice:

BMI (prema eng. body mass index) - indeks tjele-
sne mase; PEG - perkutana enteroskopska gastro-
stoma; FVC - forsirani vitalni kapacitet

UvVOD

Neuromuskularne bolesti Sarolika su
skupina stanja koja zahvacaju bilo koji
dio Zzivca ili mi$i¢a. Svaka bolest ima
svoje posebnosti i veéina ih je neizljeciva
i progresivna. Zajednicka im je osobina
miSi¢na slabost koja utjeCe na funkciju
mnogih organskih sustava, pa nerijetko
i probavnog. Kvaliteta i duljina zivota
bolesnika ovise o u¢inkovitosti rehabili-
tacije i lijeCenja, tj. o multidisciplinarno
osmisljenom pristupu bolesniku. Bitna
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karika u timu je i gastroenterolog, jer
su poremecaji probave i prehrane Ceste
komplikacije mnogih neuromuskularnih
bolesti.

NAJCESCE GASTROENTEROLOSKE
KOMPLIKACIE

Poremecaji gutanja

Gutanje je kompleksan proces i uk-
ljuc¢uje koordinirano gibanje trideset i
jednog misi¢a (1). Bolesnike i roditelje
treba ciljano pitati o specificnim potes-
ko¢ama gutanja, jer se funkcija gubi
postupno, pa se mnogi znakovi lako
previde. Simptomi ovise o dobi i o tome
koje su strukture zahvacene boles¢u. U
dojencadi se primijeti otezano sisanje,
zagrcavanje, gubitak zraka ili plavljenje
tijekom jela. Ponekad je Cujan stridor.
ZakasSljavanje pri jelu, jako slinjenje,
istjecanje hrane iz usta, nazofaringealni
refluks, promjena glasa, brzo umaranje
pri jelu, kao i gubitak tezine ili usporenje
rasta dodatni su simptomi koji upozora-
vaju da treba procijeniti funkciju gutanja
(1, 2). Komplikacija poremecéaja guta-

nja je aspiracija, koja moze biti klinicki
zamjetna, ali i tzv. tiha ili neprimjetna.
Kasalj tijekom hranjenja, kao refleksna
obrambena radnja kojom se nastoji iz-
baciti strano tijelo iz diSnog puta, upo-
zorava na mogucu aspiraciju. Dojencad
medutim, zbog nezrelosti i slabije izra-
zenih laringealnih kemorefleksa, cesto
ne kaslje mada aspirira slinu ili hranu
(3). L u starije djece znade izostati kasalj,
osobito kod ponavljanih aspiracija kad se
zamjecuje "zasicenje" ovog refleksa. Ka-
Salj izostaje 1 u uznapredovalim fazama
neuromuskularne bolesti koja je zahvati-
la i respiratorne misice (4).

Za analizu akta gutanja najcesce
koristimo rendgensku metodu, vide-
ofluoroskopiju, kojom se procjenjuje
farinegalna i1 ezofagelana faza gutanja
nakon §to bolesnik uzme malu koli¢inu
kontrasta u usta. Pretraga se smatra zlat-
nim standardom za procjenu rizika od
aspiracije. Nazogasri¢na sonda ne smeta
pri pregledu. Ona moze usporiti ali ne i
promijeniti nac¢in gutanja (3). Korisno je
kontrastnom sredstvu primijesati hranu
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razli¢ite gustoce i teksture (strukture,
sastava), jer nisu nuzno rijetke tekuéine
one koje ¢e najlakse i najcescée aspirira-
ti svi bolesnici (5). Preporuca se analiza
viSe gutljaja u nizu, ili fluoroskopija na
pocetku, na sredini i na kraju obroka, jer
se neke nepravilnosti gutanja manifesti-
raju tek kad se bolesnik umori, osobito u
dojencadi. Vrijedno je spomenuti da se i
u zdrave dojencadi ¢esto zamijeti tzv. la-
ringealna penetracija, odnosno prelijeva-
nje kontrasta iz orofarinksa u larinks, a
da ne uslijedi aspiracija jer dijete "o¢isti"
disni put tijekom gutljaja (3, 5). Ova se
pojava tumaci se kao stadij u sazrijeva-
nju funkcije gutanja.

Druge metode procjene funkcije gu-
tanja su fiberskopija (laringoskopija) za
vrijeme gutanja i scintigrafija jednjaka
nakon instalacije male koli¢ine izotopa u
usta ili pomijeSano s obrokom. Nije im
velika senzitivnost. Vise od akademskog
znacenja je analiza bronhoalveolarnog
lavata, odnosno nalaz makrofaga prepu-
njenih lipidima ili specifiécnim mlije¢nim
bjelancevinama u lavatu, iako valja na-
pomenuti da to nije patognomonic¢no za
aspiraciju (6, 7).

LijeCenje poremecaja gutanja tre-
ba osigurati koli¢inski i kvalitativno
primjeren unos hrane sigurnim putem.
Pozeljan je oralni put, no to nije uvijek
izvedivo. Uz pomo¢ logopeda (najéesce
postoji i poremecaj govora), defektologa
i specijaliziranih fizioterapeuta gutanje
se moze optimizirati promjenom polo-
zaja glave i vrata za vrijeme hranjenja,
treningom pomoc¢ne muskulature, te
odabirom najprikladnijeg sastava, konzi-
stencije, temperature i volumena obroka
i gutljaja (1, 2, 8).

Napredovanje disfagije ili ista razina
poremecaja gutanja uz povecane potrebe
za energijom (npr. zbog akutne infekcije,
prije i postoperativno ili zbog relativne
respiratorne insuficijencije) zahtijevat ée
enteralni unos putem sonde ili gastrosto-
me. Dobro je da i djeca koja posve ovise
o enteralnom hranjenju uzimaju male ko-
licine hrane koju vole oralno, jer ugodni
okusi mogu potaknuti propulziju gutljaja
i smanjiti rizik od aspiracije sline. Pone-
kad se koriste antikolinergicni lijekovi ili
¢ak odstranjenje slinovnica da se smanji
salivacija (9).

Gastroezofagusni refluks

Refluks i refluksna bolest ¢es¢i su
u djece s neuromuskularnim bolestima
nego u opc¢oj populaciji: racuna se da
vise od polovine ima refluksni ezofagi-
tis, a krvarenje i aspiracijske upale pluca
prisutni su kod 20-70% bolesnika (10).
Osnovni mehanizam refluksa je smanje-
ni tlak u donjem ezofagusnom sfinkteru,
a pridruzene teSkoCe vezane za neuro-
musklarnu bolest poput skolioze, pretez-
no lezeceg polozaja, poremecaja gutanja
i gastropareze ili zelu¢ane disritmije pri-
donose povecanju broja i duljini trajanja
refluksa. Dijagnosti¢ki postupak se ne
razlikuje od onog u djece bez neurolos-
kog oStec¢enja; radi se endoskopski pre-
gled, rjede ezofagogram i 24-satna pH-
metrija, a jo$ rjede, ovisno o dodatnim
dijagnostickim dilemama, akt gutanja,
manometrija jednjaka, ili scintigrafija
jednjaka i Zeluca s obiljezenim izotopom
tehnecija (10).

Refluks se lije¢i H2 blokatorima ili
inhibitorima protonske pumpe, neutral-
nim antacidima, te dijetetskim mjerama
- manjim, ¢eS¢im obrocima i izbjega-
vanjem hrane koja pridonosi relaksaci-
ji sfinktera (rajcica, Cokolada, nitri¢éno
voce, kisela hrana, hrana bogata masti-
ma, zacini) (8). Kao zanimljivost spo-
minjemo naucenu averziju prema hrani,
pojavu koja nastaje u starije se djece kao
posljedica postprandijalne boli uzro-
kovane ezofagitisom i moze znacajno
doprinijeti pothranjenosti (2). Operaci-
ja (najcesce fundoplikacija po Nissenu)
ostaje jedino terapijsko rjesenje kad
konvencionalno lije¢enje nije ucinkovi-
to, odnosno bolesnik ima ponavljajuce
aspiracijske pneumonije, Barretov ezo-
fagus, tvrdokornu anemiju i pothranjen
je. Nazalost, ucestalost postoperativnih
komplikacija ve¢a je od 50%, mnogo
djece treba reoperirati, a mortalitet je do
petnaestak posto (6, 11). Prema nekim
studijama operaciju je moguce izbjeci
ili odgoditi postavljanjem perkutane ga-
strostome kao puta hranjenja (10). Povo-
ljan ucinak na refluks moze se objasniti
mogucénoséu kontinuiranog hranjenja ili
hranjenja u malim, ¢estim bolusima, od-
nosno manjim volumnim optere¢enjem,
a s druge strane nema viSe naprezanja
bolesnika da "progura" gutljaj Sto moze
poticati refluks.

Opstipacija

Usporeno praznjenje crijeva slije-
decdi je Cest problem u djece s neuromu-
skularnim bolestima. Etiologija opsti-
pacije je slozena: radi se o kombinaciji
neadekvatnog unosa tekuéine i hrane
bogate vlaknima, o smanjenoj mobilno-
sti bolesnika, a ponekad je crijevna pe-
ristaltika poremecena zbog zahvacenosti
probavnog sustava neuromuskularnom
boles¢u. Pri tome je odgodeno praznje-
nje crijeva Cesto samo jedna od manife-
stacija dismotiliteta. Opstipacija se lije-
¢i omekSanjem stolice - kombinacijom
prehrambenih mjera (ograni¢enje unosa
mlijeka i mlije¢nih proizvoda na pola li-
tre dnevno, dostatna hidracija, povecéani
unos topljivih neprobavljivih vlakana) i
osmotskih laksativa (laktuloza, polieteli-
englikol). Fekalnu impakciju treba rijesi-
ti klizmama, stimuliraju¢im laksativima
(preparati sene), veCom dozom polieetli-
englikola, te u krajnjem sluc¢aju manual-
nom dezimpakcijom (8, 12).

Dismotilitet probavnog sustava

Poremecaj motiliteta odraz je ente-
ricke neuromuskularne disfunkcije zbog
promjene u gradi i/ili funkciji zivéevlja
enteriCkog neuralnog sustava ili glat-
kih miSi¢a; rjede autonomnih Zzivaca.
Promijenjenu funkciju glatkog miSi¢ja
probavnih organa moguée je dokazati
i prije nego su jasno izrazeni probavni
simptomi ili simptomi skeletne muskula-
ture, primjerice u Duchennovoj distrofiji
(13). Otkriva se rendgenskim metodama,
scitnigrafskim pretragama, intraezo-
fagelanom prolongiranom pH metrijom
s impendancom, manometrijom raznih
dijelova probavnog sustava i gastrogra-
fijom (10, 13). Promjene mogu zahvatiti
bilo koji dio probavne cijevi. Cesti su
poremecaji motiliteta jednjaka i uspore-
no praznjenje zeluca, koji se ocituju pri-
marno simptomima gornjeg probavnog
sustava: dispepsijom, disfagijom 1 odi-
nofagijom, osje¢ajem rane sitosti i muc-
ninom. Moguéa komplikacija poreme-
¢ene peristalticke aktivnosti je sindrom
bakterijskog prerastanja s proljevom i
posljedicnom malapsorpcijom vitamina i
ostalih hranidbenih tvari. Egzaktna dija-
gnoza postavlja se mikrobioloskom ana-
lizom aspirata sadrzaja tankog crijeva.
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Obic¢no se lijeci antibioticima u ciklusi-
ma, uz dijetu bez laktoze i s ogranice-
nim unosom masti (14). U obzir dolazi
i lavaza crijeva, primjena probiotika i
osmotskih laksativa. Najteza posljedica
neadekvatne motoricke aktivnosti cri-
jeva je klini¢ka slika kroni¢ne crijevne
pseudo-opstrukcije, stanja koje je vrlo
neugodno, bolno i obi¢no bolesnika vodi
u malnutriciju.

Dijagnoza je prvenstveno klinicka, a
radioloski i endoskopski treba iskljuciti
mehanicki uzrok (15). Nazalost, tesko ju
je lijeciti. Pretpostavlja se da hrana bo-
gata mastima (viSe od 30% kalorijskog
unosa) usporava praznjenje zeluca i da
neprobavljiva vlakna pogorsavaju nadu-
tost, pa dijetu treba prilagoditi ovim ¢i-
njenicama, pazeci da se osigura dostatan
unos kalorija i nutrijenata. Nacin prehra-
ne (oralno, nazogastricnom sondom, ga-
strostomom, jejunostomom i parenteral-
no) bira se ovisno o izrazenosti klinicke
slike i o odsjecku probavnog sustava u
kojem je promijenjen motilitet. Ponekad
dekompresija probave cijevi nazogastric-
nom ili rektalnom sondom moze olaksati
simptome.

Terapija prokineticima i antiemetici-
ma rijetko je ucinkovita (16). Primarna
kroni¢na intestinalna pseudoopstrukcija
postoji i kao zasebni klinicki entitet, a
prema onome $to danas znamo o njenoj
patofiziologiji, mogla bi se ubrojiti u ne-
uromuskularne bolesti.

POREMECAIJI PREHRANE

Problemi vezani za prehranu i
uhranjenost djece s neuromuskularnim
bolestima vrlo su razliciti, od preuhra-
njenosti, pothranjenosti i specificnih
deficita do rjesavanja teskoca hranjenja,
pa dijetetske intervencije variraju od
"obi¢nih"potpornih mjera do mjera koje
spasavaju zivot, kao u slucajevima teske
pothranjenosti i nemoguénosti uzimanja
hrane (8). Uopcéeno govore¢i, §to je manja
tjelesna aktivnost, to su manje kalorijske
potrebe. Iznimka je amiotrofi¢na lateral-
na skleroza, koju ponekad prati hiperme-
tabolizam (17). U akutnoj fazi Guillain
Barreovog sindroma takoder je ubrzan
metabolizam. Neke neuromuskularne
bolesti vremenom dovode do potpune
nepokretljivosti i ovisnosti o drugima za
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obavljanje ikakvih dnevnih aktivnosti pa
su kalorijske potrebe bolesnika u toj fazi
tek nesto vece od bazalnog metabolizma
2, 17).

Procjena uhranjenosti

Kod svakog pregleda djeteta s neu-
romuskularnom bole$éu (u neuroloskoj
ambulanti) treba izvrSiti antropometrij-
ska mjerenja, cak i kad je to tesko zbog
kontraktura, drugih deformiteta ili ovi-
snosti o invalidskim kolicima. Osnovne
mjere koje pratimo su tezina i visina
iz kojih se racuna indeks tjelesne mase
(BMI; eng. body mass index). Postoje i
formule za odredivanje visine na temelju
izmjerene duljine pojedinih segmenata
tijela ili raspona rasirenih ruku, Sto se
koristi u tesko pokretne djece, djece s de-
formacijama skeleta (skolioza) i kontrak-
turama. Pri interpretaciji BMI i procjeni
statusa uhranjenosti opCenito treba uzeti
u obzir promijenjen omjer misi¢ne mase
i masnog tkiva bolesnika s neuromu-
skularnom bole$¢u u odnosu na zdrave
vrSnjake. Za razliku od uobicajenih 30-
40%, bolesnicima u uznapredovanom
stadiju bolesti misi¢na masa Cini svega
desetak posto cjelokupne tezine (18).

Klinickim pregledom treba uoditi
eventualne specificne deficite mikron-
trijenata (na kozi, kosi, kostima, sluzni-
cama) kao i kod pothranjenosti druge
etiologije. Povremeno (barem jednom
godisnje) treba provjeriti biokemijske

Tablica 1.

pokazatelje: crvenu krvnu sliku (status
zeljeza), markere kostanog zdravlja (kal-
cij u serumu i u urinu, fosfor, alkalnu
fosfatazu, koncentraciju 24-OH-D3 vi-
tamina, eventualno magnezij u serumu
i parathormon) i periodi¢ki ponavljati
denzitometrju. U tezim oblicima pothra-
njenosti treba ste¢i uvid u proteinski sta-
tus i status vitamina (8). U tim koji lijeci
dijete s neuromuskularnom bolescu treba
ukljuditi gastroenterologa (po moguéno-
sti 1 dijeteti¢ara) ve¢ pri utvrdivanju dija-
gnoze i u sklopu godisnje kontrole, a po
potrebi i cesce, ovisno o stadiju bolesti
i specificnim teskoc¢ama (Tablica 1). Do-
jencad zasluzuje CeSée gastroenterolos-
ke konzultacije, jednom u 3-4 mjeseca,
zbog ubrzanog rasta i velike vjerojatnosti
za probleme prehrane.

Preuhranjenost

Vise od polovine bolesnika s
Duchennovom misi¢énom distrofijom u
jednom je razdoblju svoje bolesti preko-
mjerne tezine. Tome dobrim dijelom pri-
donosi terapija kortikosteroidima, koja
stimulira apetit i pogoduje zadrzavanju
vode u tijelu. Opasnost od debljanja po-
vecava se u momentu kad se bolesnici
vi$e ne mogu kretati i vezani su za inva-
lidska kolica, te im se drasti¢no smanje
kalorijske potrebe, a prehrambene navi-
ke ostanu iste. Stovise, neki ba tada po-
vecaju kalorijski unos, jer im zadovolj-
stvo jedenja nadomjesta druge aktivnosti
i radosti kojih se moraju odreéi zbog pri-

Indikacije za konzultaciju s gastroenterologom radi anticipiranja i pravodobnog optimalnog

rjesavanja problema hranjenja i uhranjenosti

Gastroenterologa treba konzultirati:

a)

u ¢asu postavljanja dijagnoze neuromuskularne bolesti, osobito ako je rije¢ o dojencetu sa
sindromom hipotonije (¢ak i nerazjasnjenje etiologije)

b) u bolesnika s Duchennovom distrofijom kod uvodenja kortikosteroidne terapije

c) ako se zamijeti pothranjenost i ili pretilost

d) ako dijete ne napreduje ili gubi na tezini

e) ako se planira veca operacija

f) ako postoje znaci otezanog gutanja, moguce aspiracije, prekomjerne nadutosti

g) ako postoji opstipacija

b hiperkapnija u snu ili budnosti)

ako se bitno smanji respiratorna funkcija (*FVC <50% prediktivne vrijednosti, hipoksemija i

*FVC = forsirani vitalni kapacitet
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rode bolesti (19). S druge strane, kako ra-
ste broj komplikacija neuromuskularnih
bolesti (najé¢esée ponavljajuce infekcije i
ventilacijske smetnje), tako se poveéava-
ju energetske potrebe. Teskoée hranjenja
(nemoguénost samostalnog hranjenja,
disfagija, slabost zva¢nih miSica, itd.)
dodatno pridonose raskoraku izmedu re-
alnih potreba i unosa energije i hraniva,
te se postupno javlja pothranjenost (12).
Zbog toga treba stalno iznova procjenji-
vati bolesnike i prilagoditi dijetetski sa-
vjet i terapiju trenutnoj fazi bolesti.

Pothranjenost

Pothranjenost je prema vise studija
nezavisni negativni prognosticki ¢imbe-
nik prezivljavanja za oboljele od amio-
trofi¢ne lateralne skleroze i drugih neu-
rodegenerativnih bolesti (12, 17, 20). Ona
je osobito opasana u bolesnika s rubno
kompenziranom respiratornom funkci-
jom koji nemaju misiénu rezervu potreb-
nu za dodatni rad respiratornih misica
(cijena disanja). Posljedica je neadekvat-
na ventilacija, hiperkapnija i hipokse-
mija, odnosno progresivna respiratorna
insuficijencija koja je neposredni uzrok
smrti vecine djece s neruomuskularnom
bolesc¢u (4, 20). O detaljima respiratornih
komplikacija neuromuskularnih bolesti
govori se detaljnije u zasebnom poglav-
lju. Bez pravodobne intervencije zatvara
se zaCarani krug u kojem pothranjenost
pogoduje progresiji simptoma osnovne
bolesti -atrofiji miSi¢a i njihovom na-
domjestanju masnim tkivom, a slabost
miSica otezava hranjenje i zadovoljenje
prehrambenih potreba (Slika 1).

Problem nije samo u probavnom
sustavu i ranije istaknutim gastroentero-
loskim komplikacijama bolesti. Slabost
miSica tijela dovodi do smanjene pokret-
ljivosti udova, te otezanog samostalnog
hranjenja. Zahvacenost respiratornih
miSi¢a boleS¢u vodi u respiratornu in-
suficijenciju, hipoksiju, brze umaranje i
pospanost, §to takoder doprinosi loSijem
unosu hrane. Sklonost infekcijama, visa
razina citokina s katabolickim uc¢inkom
i pojacani miSiéni napor koji bolesnik
ulaze da odrzi ventilaciju povecavaju
potrebu za energijom koju je sve teze
zadovoljiti. Inapetencija je takoder Cest
problem: moze biti u sklopu opce poti-
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Slika 1.

Zacarani krug prema kojem progresivia misi¢na slabost i pothranjenost podrzavaju jedno drugo.
Navedeni su neki od kljucnih ¢imbenika koji utjecu na patofiziologiju ovog procesa

Stenosti bolesnika, zbog bolova (disfagi-
je), zbog nerealnog osjecaja rane sitosti
uslijed gastropareze, zbog naucene aver-
zije prema hrani itd. (2, 8, 10, 19, 20).
Vazno je da se pothranjenost ne prihvati
kao ocekivano, a samim tim i konac¢no 1
nepremostivo stanje, ve¢ da se aktivnom
gastroenteroloskom intervencijom mal-
nutricija sprijeci ili korigira. Anticipira-
nje potencijalnih teSko¢a pomaze da pra-
vodobno krene ranom nutritivna potpora
(8). Prema nekim je misljenjima enteral-
no hranjenje indicirano u pothranjenih
bolesnika koji ne unose dostatno kalorija
duze od 5 dana, u normalno uhranjenih
bolesnika koji posljednjih 7-10 dana uno-
se manje od 50% dnevnih potreba, te u
svih s visokim rizikom od aspiracije (2,
21).

Prehrana i koStano zdravlje

Zbog misiéne slabosti, slabe pokret-
ljivosti 1 eventualno terapije steroidima,
osobe s neuromuskularnom boles¢u su
sklone osteopeniji, a zatim i osteoporozi,
¢es¢im lomovima, bolovima u kostima.
Stoga u prehranu treba redovno ukljuci-
ti D vitamin, u dozi od 400 i,j. i nakon
dojenacke dobi, a po potrebi (temeljem
mjerenja koncentracije koncentracija 24-
OH-D3 vitamina) i vecoj. Valja voditi
racuna i o dostatnom unosu kalcija, kon-
zumiranjem hrane na bazi mlijeka ili uz
suplemente (12, 19).

Hrana s ljekovitim u¢inkom

Ovo je tema brojnih diskusija. Za
neke je neuromuskularne bolesti utvrde-
na povezanost pojedinih tvari u prehrani
i pojavnosti ili ekspresije bolesti. Rizik
za amiotrofi¢nu lateralnu sklerozu pove-
¢ava prehrana bogata masnocama i glu-
tamatom (neurotransmiterom ¢ija je kon-
centracija poviSena u cerebrospinalnom
likvoru bolesnika). U spinalnoj misi¢noj
atrofiji poremecena je beta-oksidacija pa
je smanjena tolerancija masnoca u djece
s tezim oblikom bolesti. Djeca s uzna-
predovalom neuromuskularnom bolesé¢u
sklona su hipoglikemiji ako se ne hrane
dovoljno ¢esto, po moguénosti s ugljiko-
hidratima niskog glikemi¢nog indeksa,
zbog smanjene misSi¢éne mase i manje
supstrata za glukoneogenezu. Povoljan
ucinak pripisuje se mnogim vitaminima
(E, C, B skupine), biljnim preparatima
(ginsengu, ginku, zelenom caju), cin-
ku, selenu, glutationu, N-acetilcisteinu,
karnitinu, dehidroepiandrosteronu, itd.
Ipak, nema ¢vrstih dokaza o u¢inkovito-
sti za vec¢inu navedenih dijetalnih inter-
vencija, pa niti konsenzusa po tom pita-
nju (17, 18, 20).

Prilagodba prehrane

Za izratun dnevnog kalorijskog
unosa treba nutritivne potrebe zdravih
vr$njaka (RDA- eng. recomended da-
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ily average) prilagoditi stanju pacijenta.
Neke neuromuskularne bolesti vreme-
nom dovode do potpune nepokretljivosti
i ovisnosti o drugima za obavljanje ikak-
vih dnevnih aktivnosti pa su kalorijske
potrebe bolesnika u toj fazi tek nesto
veée od bazalnog metabolizma. Tako je
u literaturi je opisan primjer osmogo-
disnje bolesnice s izraCunatim preporu-
¢enim kalorijskim unosom od svega 375
kCal (40% ocekivanog kalorijskog uno-
sa za dijete staro 8 godina), kako bi se
sprijecila pretilost (2). Ipak, cesce treba
pojacati prehranu i ne treba oklijevati s
intervencijom.

Prvi korak je dijetetski savjet o zgus-
njavanju obroka (ve¢i kalorijski unos u
manjem volumenu) uz promjenu tehnike
hranjenja ako su prisutne teskoée na tom
planu (1, 2, 20). Po pravilu nije povecana
potreba za bjelanCevinama jer po priro-
di bolesti nije moguce povecati misi¢nu
masu. Takoder nije dobro davati previ-
Se ugljikohidrata, osobito u bolesnika s
kompromitiranom pluénom funkcijom.
Naime, takva prehrana povecava stvara-
nje CO, $to moZe pogorsati stanje (18).
Kalorijska gusto¢a moze se povecati bilo
kombinacijom prirodnih namirnica bo-
gatih masnocama, bilo obogacivanjem
obroka pripravcima kao S§to su MCT
ulja, maltodextrin i sl., bilo primjenom
tvornickih pripravaka u kojima je kalo-
rijska gusto¢a podignuta na 1-1,5 kcal
po mililitru pripravka. Pripravci mogu
biti polimerni, oligomerni i monomer-
ni. Potonji imaju viSu osmolarnost koja
moze opteretiti probavni sustav. Bududi
da enteralni pripravci imaju fiksne koli-
¢ine mikronutrijenata, u pracenju paci-
jenata koji se hrane iskljuc¢ivo ovakvim
tipom prehrane ocekuje se uredan status
minerala i vitamina. U ostalih se savje-
tuje redovita primjena mutivitaminskog
preparata s mineralima, povremene la-
boratorijske kontrole i prema potrebi i
dodatna suplementacija (12, 18). Prema
podacima iz literature nutritivni je status
nesto bolji u onih pacijenata koji se hrane
polimernim formulama prilagodenima
djeci mlade dobi (21). Jo$ jedna prednost
polimernih pripravaka jest njihova niza
cijena u odnosu na monomerne.

Slijede¢i korak je minimalno inva-
zivna, obi¢no intermitentna enteralna
prehrana, a kasnije, ako to okolnosti
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nalazu, kontinuirana enteralna prehra-
na (22). Prema nekim je misljenjima
enteralno hranjenje indicirano u pothra-
njenih bolesnika koji ne unose dostatno
kalorija duze od 5 dana, u normalno
uhranjenih bolesnika koji posljednjih
7-10 dana unose manje od 50% dnev-
nih potreba, te u svih bolesnika s viso-
kim rizikom od aspiracije (2, 21). Valja
naglasiti da pri procjeni potrebe za pre-
hrambenom intervencijom prije kona¢ne
odluke o vrsti i nad¢inu prehrambene pot-
pore treba uvijek razmotriti 1 eticka pita-
nja, provedivost terapije u individualnim
okolnostima, omjer rizika od koristi, pi-
tanje kvalitete Zivota i stavove obitelji (2,
18, 21, 22).

Indikacije za postavljanje
gastrostrostome

Prehrana putem gastrostome opti-
malan je nain hranjenja za bolesnike
u kojih je oc¢uvana funkcija crijeva (di-
gestija, apsorpcija), a ne mogu uzeti do-
voljno hrane na usta, ne jedu samostalno
ili je oralno hranjenje povezano s kom-
plikacijama. U neurologiji je ve¢ dugo
poznata i prihvacena gastrostoma za
bolesnike sa stacionarnim neruoloskim
bolestima, poput dje¢je cerebralne pa-
ralize, ali se malo zna o korisnosti ove
terapije za osobe s neuromuskularnom
boles¢u. Dvije su glavne indikacije za
prehranu putem stome: poremecaji guta-
nja i pothranjenost. Gastrostoma se naj-
Cesce postavlja endoskopski (perkutana
endoskopska gastrostoma, PEG), rijetko
kad kirurski. Prema dvjema retrospek-
tivnim studijama na temu PEG-a i neu-
romuskularne bolesti (32 1 31 bolesnik
s PEG-om), moze se zakljuciti da pre-
vladavaju povoljna iskustva: manja je
ucestalost hospitalizacija zbog pluénih
komplikacija, zaustavi se tjelesno propa-
danje i potakne nadoknadni rast (23, 24).
Nazalost, ovi su uinci privremeni, jer se
napredovanjem bolesti ponovno jave iste
teskoce. Komplikacije gastrostome su
lokalna infekcija, osjecaj tezine i naduto-
sti, rijetko kad Zelucano krvarenje ili ga-
stroezofagusni refluks. Refluks je ¢esci
nakon kirurskog postavljanja stome (21).
Sto se tice PEG-a, ima dapace izvjesca
prema kojima se refluks smanjuje nakon
njegovog postavljanja, tako da se moze
izbjeci kirursko lijecenje (10).

ZAKLJUCAK

Vecina neuromuskularnih bolesti
progresivna je i neizlje¢iva. U ocekiva-
nju kauzalne terapije koja bi zadirala u
uzroke bolesti na molekularnoj razini
preostaje nam da, olakSavajuci simptome
irjesavajuéi komplikacije bolesti, pobolj-
Samo kvalitetu oboljelih i produzimo im
zivot. Prehrana i uhranjenost prepoznati
su kao bitni ¢imbenik u kontroli bolesti
i pridruzenih stanja, a neke gastroente-
roloske komplikacije, primjerice teskoce
gutanja, potencijalno ugrozavaju zivot
bolesnika. Stoga je gastroenterolog ne-
zaobilazan dio tima koji primjenom zna-
nja i vjesStina raznih subspecijalnosti i
zajednickim naporima osigurava djetetu
s neuromuskularnom boles¢u adekvatan
standard lijecenja i skrbi.
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GASTROENTEROLOGICAL COMPLICATIONS AND NUTRITIONAL DISORDERS IN CHILDREN WITH NEUROMUSCULAR DISEASES

Du. Tjesic¢-Drinkovié, L. Omerza, J. Vukovié, I. Senecic¢-Cala, M. Dujsin, Do. Tjesié-Drinkovié

Quality of life and life expectancy of children with neuromuscular diseases depend on the multidisciplinary designed rehabili-
tation and treatment program. As a part of the team, the gastroenterologist should identify nutrition disorders and gastroenterolo-
gical complications, as well as other complications that compromise nutrition. He decides on the optimal diagnostic procedures,
treatment options and plans nutritional interventions. Swallowing disorders with possible aspirations, gastroesopahegeal reflux,
other motility disorders and constipation are the main gastroenterological issues. Malnutrition is the far most common nutritional
disorder, often difficult to treat. Malnutrition worsens muscle weakness and therefore contributes to additional disease complicati-
ons, mainly decline in respiratory function and susceptibility to infections. It is important to actively intervene and correct malnutri-
tion, rather then accept it as an excepted, final and inevitable state. Anticipation of the problem is crucial for a timely intervention;
therefore regular anthropometric measurements should be performed at every visit. A gastroenterological consultation is warranted
at least yearly and an individualized approach to each patient is mandatory.

Descriptors: NEUROMUSCULAR DISEASE, NUTRITION, GASTROENTEROLOGICAL COMPLICATION, NUTRITIONAL INTERVENTION, ENTERAL

NUTRITION
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