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Ez a flizet gerincvel6i izomsorvaddsban (SMA)
szenvedd gyermekek sziileinek és csalddjanak
késziilt.

Az SMA-ellatdsban részt vevs egészségligyi
szakemberek, valamint a lakossag szintén
hasznosnak taldlhatja ezeket az informacidkat.




BEVEZETES

A tuléléshez és gyarapoddshoz energiara van szlikséglink.
Az étel biztositja azt az energiat, amelyre a testliinknek
sziiksége van, hogy belélegezze az életet add oxigént, vért
pumpaljon az ereinkbe, és életfontossagu folyamatokat
mUkodtessen. A tdpldlkozas adja az életet biztositd egész-
ség és novekedés lizemanyagat!

Egy SMA-ban szenvedd gyermek sziiljeként fontos, hogy ezt szem el6tt
tartsa. Barmilyen formaban is taplalja gyermekét, legyen az szdjon at,
szondatdplalassal, vagy akar folyamatosan, On dpolja és gondozza

G6t... és igy a lehetd legegészségesebbé teszi gyermekét.

De az étel része az egyik legfontosabb kapcsolatnak is, amely egy csaladot
Osszekot. Ez a kapcsolat az egytt toltott étkezés ideje!

AZ EGYUTT ETKEZO CSALAD...

A csaladi étkezés a szeretet, a kapcsolattartas és a kommunikacio szimbo-

luma. Az étkezések aktivan egyitt toltott id6t jelentenek a csalad szamara.

A csaladi étkezések alatt a szlil6k meghallgathatjak és beszélgethetnek
gyermekeikkel, mikozben a gyerekek betekintést nyerhetnek szileik
életébe. A szlil6k és a gyerekek egyiitt bizalmi kapcsolatot épitenek ki, és
olyan beszélgetéseket folytatnak, amelyek tlkrozik a csaladi értékeket és
hagyomanyt teremtenek.

Az SMA-ban szenvedé gyermekkel rendelkezé csaladok szamadra ez ugyan-
olyan fontos. Akar szdjon at eszik, akar szonddval, az a gyermek részt

vesz a csaladi étkezésekben. Atgondolt felkésziiléssel az egyiitt toltott id6
mindenki szdmara kilonleges lehet.

EGYUTT TANULAS...

A csaladi étkezés segithet
gyermeke intellektualis,
fizikai és érzelmi fejlédésében!

e Intellektudlis -
Figyelve a feln6ttek
egyuttmdikodését.

e Fizikai -

Egészséges ételeket
megismerve.

e Erzelmi -

A bizalom és az 6nbecsiilés
novelése a csaladi idén
osztozva.

Forras West Virginia University
Extension Service

A flizet atnézése soran latni fogja, hogy a megfelel§ taplalék biztositasa gyermeke szdmara
nem mindig egyszer(i feladat. Az SMA szamos tapldlkozasi kihivast jelenthet. De tanulassal,
mas szllSkkel vald beszélgetéseken keresztill, és bejegyzett dietetikus tandcsaival naprakész
maradhat.




SMA ESETSOROZAT - Taplalkozasi alapok

TAPLALKOZASI KISOKOS - AZ ALAPOK
ELSAJATITASA

A gyermekiink tapldlasa azzal kezd6dik, hogy megtudjuk, az evés miként
nyUjtja szervezetiinknek a ndvekedéshez és gyarapoddshoz sziikséges
anyagokat.

MI A MEGFELELO TAPLALKOZAS ALAPJA?

Minden, ami a testlinkben torténik, energiat igényel. Ezt az energiat
kaloridbol nyerjik, legyen szé vér pumpadlasardl, [égzésrél vagy mozgasrol.
A kaldria az élelmiszerek potencidlis energiatartalma. A szervezet harom
alapvet6 forrasbdl, a szénhidratokbdl, a fehérjékbdl és a zsirokbdl nyeri

a kaldriat.

A szénhidratok cukrok, keményité és rostok. A legegyszerlbb szénhidrat

a glikdz, mas néven vércukor. Az emésztérendszer a komplex szénhidratok
(keményitG) lebontdsaval hozza létre a vércukrot. Ezutan a gliikdz

a vér segitségével a test minden sejtjéhez eljut.

A fehérjék aminosavakbodl és mds 6sszetevSkbdl allnak. Segitik a test néve-
kedését és a sérilt szovetek helyredllitasat. Ha azonnal nem hasznaljuk fel,
a fehérjék zsirként tarolhatdk a szervezetben.

Ezek a zsirok tartalék energiat biztositanak betegség esetén, vagy akkor,
ha az egyén nem jut tdpldlékhoz, vagy nem képes enni.

A zsirok zsirsavakbdl allnak, és a szervezet szdmdra tartalék energiaként
szolgdlnak. A zsirok segitik a szervezetben az A-, D-, E- és K-vitaminok
felszivédasat.

MIRE VAN MEG SZUKSEGE
A GYERMEKEMNEK?

Miért teszi a cukor
a gyermekemet ny(igossé?

Az egyszer( szénhidratok (példaul
cukorka és kéla) gyorsan bejutnak
a vérbe. A szervezet erre inzulin
felszabaditasaval reagal, hogy

a vércukorszint ne emelkedjen

tul magasra. Nem sokkal késbb

a vércukorszint tul alacsonyra
csokkenhet. A vércukorszintnek

ez a hirtelen valtozasa gyermekét
idegessé és nyligossé teheti.

On megakadalyozhatja ennek
kialakulasat egy kiegyensulyozott
étrend felallitasaval, amelyben
komplex szénhidratok szerepelnek
(példaul zab, kukorica, buza és
rizs).

A komplex szénhidratoknak nincs
ilyen hatasa, mivel azok emésztése
hosszabb ideig tart. Tobb energiat és
nagyobb tapértéket is jelentenek!?

A vitaminokban és asvanyi anyagokban gazdag ételek kivalasztasaval egyéb épitGelemek bevitelét is biztositja
gyermeke szamara. A megfelel6 mennyiségl vitamin vagy asvanyi anyag hianya esetén egészségligyi problémak

Iéphetnek fel.

A vitaminok elengedhetetlenek a normalis névekedéshez és fejlédéshez. Kozéjiik tartozik az A-, C-, D-, E- és

K-vitamin, valamint a B-vitaminok’.

A vitaminoknak két alapvetd tipusa van:
e A zsirban oldddé vitaminok a szervezet zsirszoveteiben tarolédnak.

e Avizben oldédé vitaminokat a szervezet azonnal felhasznalja, és a felesleg a vizelettel tavozik.

A B12 az egyetlen vizben oldédé vitamin, amelyet a szervezet tarolni képes.

Az asvanyi anyagok szintén megtalalhatdk az élelmiszerekben, és nélkilozhetetlenek az egészség szempontjabal.
Ezek kozé tartozik a viz, natrium, kdlium, klorid, kalcium, magnézium, vas, réz és cink. Egészségligyi problémak
[éphetnek fel elégtelen mennyiségli dsvanyi anyag bevitele esetén.

1 A B-vitaminok k6zé tartoznak (tiamin, riboflavin, niacin, panthoténsav, biotin, B6, B12 és folsav).
2 A The Yale Guide to Children's Nutrition-bdl szerkesztve, idézve a www.howthingswork.com/innovation/edible-innovations/ food2.htm oldalon.
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EPITOKOCKAK - A SMA-BETEG GYERMEKEK
TAPLALEKIGENYENEK MEGERTESE

Miért olyan fontos a taplalkozas?

Mint mar lattuk, a jé taplalkozas elengedhetetlen az egészség
és a novekedés szempontjabdl. De a megfelel§ taplalkozas
Osszetett, kiilondsen az SMA-ban szenvedd gyermekek
szamara. Amig varunk klinikai vizsgalatok eredményeire,
addig sok mindent meg kell még tanulnunk. A szilGk és

a dietetikusok azt talaltak, hogy az SMA-ban szenvedé
gyermekeknek szamos el6nye szarmazhat a megfeleld
taplalkozasbdl, ideértve:

Jobb novekedés - A sulygyarapodas a magassag
novekedése mellett elengedhetetlen a jo egészséghez.
Az elegendé energia (kaldria) és fehérje segiti a test
novekedését a tlidé és a szivizom megfelel§ miikodésén
keresztiil.

Jobb légzés - A magassag novekedése segiti a égzést,

tobb teret biztosit a mellkas taguldsanak. Ez azért fontos,

mert a légzési problémak jelentik az SMA-ban szenved6 gyermekek betegségének f6 okat.
A betegségek megeldzése - A megfeleld taplalkozas segit megel6zni/lekiizdeni a megfazast
és a virusokat, amelyek potencidlisan fenyegetd alsd |éguti fert6zéssé valhatnak a tidSben
(tiddégyulladas).®

Jobb mozgdsképesség - A tulsuly vagy a sovanysag az SMA-ban szenvedd gyermekek eseté-
ben az er6 és a mozgdsképesség csokkenését is jelentheti.

Jobb életmin@ség - A rossz taplalkozas sulyosbithatja a testi tlineteket. A j6 taplalkozas jobb
életmadot jelent!

Kl AZ SMA-VAL KAPCSOLATOS TAPLALKOZAS SZAKERTOJE?

Mivel a taplalkozas gyermeke gondozasanak igen jelentGs része, fontos, hogy bejegyzett
dietetikussal dolgozzon, aki tapasztalattal rendelkezik az SMA-ban szenvedé betegek kezelésében.

Segitségkérés.

Fontos, hogy olyan bejegyzett dietetikussal dolgozzunk, aki ismeri az SMA-ban szenved6 gyermekek taplalkozasi
sziikségleteit. A végsd cél az, hogy segitsiik az 1-es vagy 2-es tipusit SMA-ban szenvedd gyermekek novekedését és
fejlédését, és megakadalyozzuk a tultaplaltsagot és/vagy elhizast az erésebb testalkatu 2-es tipusu és a 3-as tipusu
SMA-s gyermekeknél és felnGtteknél.

3 Tovabbi informaciéért olvassa el ,,Breathing Basics-Respiratory Care for Children with Spinal Muscular Atrophy”, az SMA Care sorozat része
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VAN-E MEGFELELO ETREND/
TAPLALKOZAS AZ SMA-BAN
SZENVEDO GYERMEKEK SZAMARA?

Szamos vélemény latott napvildgot mar arrdl, hogy mi az egész-
séges tapldlkozas a gyermekek és feln6ttek szamara. Ugyanennyi
vélemény sziiletett arrdl is, hogy mi a legjobb étrend az SMA-ban
szenveds gyermekek szamara. A szervezetnek szamos maddja van
arra, hogy mindenféle ételt energidva alakitson at, hogy kielégitse az igényein-
ket. Ezutan a felesleget a majban, az izomban és a testzsirban tarolja késébbi
felhaszndlasra.

Elhetiink egészségesen sokféle étrenden - a magas zsirtartalmu, alacsony
szénhidrattartalmu étrendtél* a nagyon alacsony zsirtartalmu, magas fehérjetar-
talmu étrenden at a vegetdridnus vagy vegdn étrendig. Ahhoz, hogy a tuddsok
megtaldljdk a "legjobb" étrendet, sziikséglk lenne 6nkéntesekre, akik hosszabb
ideig hajlanddk olyan ételeket fogyasztani, amelyekhez nem szoktak hozza.

Ha hozzdadjuk ehhez az egészség és a taplalkozas egyéni jellegét, akkor latjuk,
hogy ez egy nehéz feladat.

Még nagyobb kihivast jelent az SMA-ban szenvedd gyermekek esetében a legjobb
étrend megtalalasa. Lényegében nincsenek jé tudomanyos vizsgdalatok, amelyek
meghataroznak, hogy mely élelmiszerek vagy étrend-kiegészit6k a legjobbak.
Ennek ellenére a taplalkozasi szakember segithet meghatarozni a fehérjék, zsirok
és szénhidratok megfelelS egyensulyat, ajanlani olyan ételeket, amelyeket gyermeke
jobban toleral, és segithet megbizonyosodni arrél, hogy gyermeke elegendé

vitamint és dsvanyi anyagot fogyaszt-e.

MILYEN TAPLALKOZASSAL KAPCSOLATOS
PROBLEMAK TARSULNAK AZ SMA-HOZ?

Fontos, hogy alaposan vizsgalja meg gyermeke taplalkozasat, mert az SMA-ban
szenved6 gyermekek és feln6ttek szamos tdplalkozassal kapcsolatos kihivassal
néznek szembe. Az alabbi Az SMA-val kapcsolatos taplalkozasi problémadk tablazat
részletesebben leirja ezeket a kérdéseket, valamint a kapcsolddd kihivdsokat.

4 vagy ketogén diéta
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Probléma tipusa

Probléma leirasa

Az SMA tipusatdl és sulyossagatol
flgg6en a taplalkozassal kapcsolatos
kihivasok kozé tartozik a ragasi és/vagy
nyelési nehézség és fulladas.

TAPLALKOZASI PROBLEMAK SMA-BAN SZENVEDOK SZAMARA

Kihivasok
Szaj kinyitasa/harapas, nyelvkont-
roll, fejkontroll, ragasi és/vagy
nyelési nehézség és fulladas. fej
pozicionaldsa, arcizmok gyenge-
sége, id6tartam/faradas
a ragoizmok esetében.

Az aspiracio akkor fordul el6, amikor kis
mennyiségl étel vagy folyadék kerdl

a tracheaba (Iégcsé) a nyel6esé helyett
(a gyomorba vezetd cs6).

A nyel6cs6be, majd a tid6be
visszaaramlé gyomortartalom
miatt is el6fordulhat. Tud&gyul-
ladast és légzési nehézséget
okozhat.

Hasmenés, puffadds, kopetképzddés,
étkezés utani hanyas, rossz lehelet,
taplalék visszadklendezése és/vagy
hasi duzzanat.

Hozzajarulhat
az alultaplaltsaghoz.

A novekedés és a sulygyarapodas
nehézségei jellemzéek az 1-es tipusu
vagy esetleg 2-es tipusi SMA esetén.

Fokozott fert6zésveszély. Nehéz
sebgydgyulds. Hajlam a felfek-
vésre.

Altaldban enyhébb 2-es tipusu és 3-as
tipusi SMA betegeknél tapasztalhato.
Novelheti az ellatas terheit és/vagy
ronthatja az életminéséget.

Fokozott csipd- és hatfajdalom és
szov6dményei. Cukorbetegség
és magas vérnyomas.

Leggyakoribb az 1-es tipusnal, amelyet
a 2-es tipus kovet, és kevésbé gyakori
a 3-as tipusnal.

Fokozott aspiraciot és fajdalmat
okoz.

Rendszertelen bélmozgas. A csokkent
rostbevitelhez és/vagy a nem megfeleld
folyadékbevitelhez kotédik.

Abnormilis bélmozgas.

A szervezet baktériumflérajanak
egyensulya felborul.

Tlnetei: szajpenész, a szemoldok, a haj
és a gasztrosztdmas csé kornyékének
narancssarga arnyalata; sajtos illat

a kezeken és a labakon.

Hozzdjarulhat az izzadashoz,
puffaddshoz és székrekedéshez.

Néhany 1-es tipusi SMA-ban szenvedd
gyermeknél hosszan tarté bojtoléssel.

A vércukor kozvetlen energiafor-
rads. Ha alacsony, a szervezet

az izmok lebontasaval nyeri

az energiat.

Az ezen egészségligyi problémak kezelésére vonatkozo javaslatokért olvassa el a 19-24. oldalt ebben a fiizetben,
A TAPLALKOZAS NEHEZSEGEI - KULONLEGES TAPLALASI KIHIVASOK
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MODSZEREK ES MERESEK -SMA-VAL
KAPCSOLATOS TAPLALKOZAS
ERTEKELESE

MIT KELL TUDNOM A TAPLALKOZAS
ERTEKELESEROL?

Az orvoshoz tett minden egyes latogatds soran megmérik

a gyermek kils6 méreteit és sulyat. Ez lehet6vé teszi
orvosanak, hogy 6sszehasonlitsa gyermeke fejlédését

az Amerikai Jarvanylgyi és BetegségmegelGzési Kozpont
(CDC) novekedési tablazataival. Ezek a diagramok tartalmaz-
zak az életkornak megfelel6 testsulyt, testmagassagot,

a sulyhoz viszonyitott testmagassagot, a testttmeg-indexet
(BMI), és az életkor szerinti fej korméretet.

Antropometrikus:
Az SMA-ban szenvedd gyermekek taplalkozasi értékelé-

se ugyanazokra az alapelvekre épil, mint az nem SMA-as
gyermekek értékelése. Tehat kezdjlik a normalis névekedés
megvitatasaval.

Az emberi test mérése,
leginkabb 6sszehasonlité
alapon.

Novekedés csecsemokorban.

Egy normalis csecsemd gyors ndvekedést mutat sziiletésétél hat hdnapos koraig. Bar normalis
esetben egy csecsem§ elveszitheti testsulyanak 6 szazalékat az élet els6 hét napja alatt, altaldban
elmondhatd, hogy egy id6re szlletett, egészséges csecsemd:

Megduplazza testtomegét 4-5 hdnapos korara; megtripldzza 12 hdnapos koréra.
Testmagassaga kozel 50%-kal n6 12 hénapos korara.

Fej kormérete 35%-kal n6 12 hénapos korara.

A suly, hossz - és korméret mérése az 5 és a 95 percentilis kozott torténik.




TAPLALKOZASI PROBLEMAK SMA-BAN SZENVEDOK SZAMARA

Pelenka vagy ruhazat nélkuli mérés.

A testtomeget kalibralt digitalis vagy hagyomanyos mérlegen mérik,
0,1 kilogramm pontossaggal.

A megfelel6 ndvekedés biztositdsa érdekében a sulyt idében kovetik
nyomon; Az 5 percentilisnél kisebb suly alultaplaltsagra utalhat.

A 95 percentilisnél nagyobb suly elhizasra utalhat.

Merev mérészalaggal mérve, rogzitett fejtamlaval és mozgathato labtartoval.
A fejet mozdulatlanul tartjak, és a labak teljesen kinyujtott allapotban vannak.
Az 5 percentilisnél kisebb magassag alultdplaltsagot jelenthet, mig

a 95 percentilisnél nagyobb elhizasra utalhat.

Novekedési diagramokon dbrazolva, mind a suly, mind a testmagassag
felhasznalasaval, az egészséges gyermek magassaghoz mért idealis sulya
50 percentilis, ennél alacsonyabb érték alultaplaltsagra utalhat.

Rugalmas, mlanyag bevonatu vagy eldobhatd mérészalaggal mérve.

A mérGszalagot a szemiregek folé helyezik, majd a fejet teljesen korbemérik.
Az 5 percentilisnél kevesebb érték jelezhet alultaplaltsagot, mig a 95 percenti-
lisnél tobb jelenthet felzarkdzast a ndvekedésben vagy orvosi problémakat.

A sziiletést6l 36 honapos korig
a novekedési tablazatok segitenek

felmérni:

e Az életkornak megfelel6 teststlyt
és a novekedés mértékét

e Az életkornak megfelel6
testmagassagot és a novekedés
mértékét

e A testmagassaghoz viszonyitott
testsulyt

e Az életkornak megfelel6 fej
kérméretet

Novekedési diagramok
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KISGYERMEKTOL FIATAL FELNOTTIG

A gyermekek életkordval az orvosok mérési mddszerei kissé
megvaltoznak. Annak megallapitdsdhoz, hogy a gyermek
megfelel6en ndvekszik-e, orvosa altaldban megnézi az élet-
kornak megfelel6 testsulyt, az életkornak megfelel6 testmagassagot
és a testtomegindexet.

MERESEK AZ IDOSEBB GYERMEKEK (2 ES 20 EV KOZOTTI) ERTEKELESERE

Konnyd ruhdban vagy cip6 nélkil mérik.
A novekedés mértékének nyomon kovetése az idd elérehaladtaval.
Az 5 percentilisnél kisebb suly az alultaplaltsagot jelezheti, mig

a 95 percentilisnél nagyobb az elhizast.

Allva mérik, amint a gyermek segitség nélkil &ll.
Az 5 percentilisnél alacsonyabb magassag alultaplaltsagot jelenthet,
mig a 95 percentilisnél magasabb elhizast.

Meghatdrozza, hogy a testsuly megfelel-e a magassagnak.
Szamitasa: suly kg-ban/magassag m2.

A 85-95 szdzalék kozotti érték a tulsuly kockazatat jelezheti;
a 95 percentilisnél nagyobb az elhizas veszélyét veti fel

Miben kiilonbozik a taplalkozas értékelése egy SMA-ban
szenvedd gyermek esetében?
Most, hogy megvizsgdltuk, hogyan mérik az orvosok az egészséges

gyermekeket, vessiink egy pillantast az SMA-ban szenvedé gyermek
és az egészséges gyermekek kozotti kiilonbségekre.

TESTSULY MERESE

Mivel az SMA-ban szenvedd gyermekeknél dltaldban kevesebb az izomzat, nehéz megitélni a "megfelels"
testsulyt. Bar a taplalkozasi szakemberek altaldban az izomtomeg (BMI) segitségével azonositjdk az egészséges
gyermekek alultapldltsagat, az SMA-ban szenvedd gyermekek esetén mas mddszerre van sziikség.

A kevesebb izom miatt az SMA-ban szenved6 gyermekek stly-magassag aranya eltérd. Bar minden gyermek
kiilonb6z6, van néhany altaldnos irdnyelv;

e Atlag: Valahol a testmagassaghoz viszonyitott testsuly 5-10 percentilise koril
(2-es tipusu SMA-s gyermek esetén).

e Tulsuly: Azok a gyermekek, akiknél a testmagassaghoz viszonyitott testsuly meghaladja a 50-75 percentilist.
e Alultaplaltsag: Nehezebben mérhetd. Ezt az orvos a gyermek vizsgalataval tudja legjobban meghatarozni.




Az SMA-ban szenved§ csecsemdk altaldban az els6 hetekben vagy
hénapokban meglehet&sen gyorsan a normalis sulyndvekedési
gorbe ald esnek. Néhany 3-as tipusi SMA-s gyermek kora gyermek-
korban kévetheti a normdlis gorbét.

A TESTMAGASSAGHOZ VISZONYITOTT
TESTSULY HASZNALATA

A suly a testmagassaghoz viszonyitott testsuly novekedési tablazat
alapjan is kovethetd. Ez a diagram a csecsemd sulyat és testhosszat
egyarant figyelembe véve hatdrozza meg a novekedési szazalékot.
Az egészséges gyermek idedlis testmagassaghoz viszonyitott
testsulya 50 percentilis. Nem SMA-3s gyermekeknél az 50
percentilisnél kisebb hosszlUsag azt jelezheti, hogy a gyermek nem
kap elegendé taplalékot.

SMA-ban szenved6 gyermekeknél a 3 és a 25 percenti lis k6zot-
ti testmagassaghoz viszonyitott testsuly normadlisnak tekinthetd,
amennyiben a testhossz a 3 és a 97 percenti lis kdzott van.

MAGASSAG MERESE

A tablazatokon tul

Bar a novekedési tablazatok
hasznosak, minden gyermek mas.
Feltétlenil hivja fel orvosanak
(vagy dietetikusanak)

a figyelmét, ha:

e Nagy ugrasokat figyel meg
gyermeke allapotaban.
Példaul gyermeke nagyon
gyorsan king a ruhaibdl, vagy
ugy tinik, hogy vékonyodik.

e Ugy gondolja, hogy gyermeke
»,megvaltozott” az On szdmara
aggaszté modon.

* Nagy eltéréseket figyel meg
a novekedési diagramokkal
odsszehasonlitva.

Orvosa fizikai vizsgalatot és nove-
kedési diagramokat hasznal, hogy
megiallapitsa, gyermeke megfele-
I6en novekszik-e.

Scoliosis:

A gerinc oldaliranyu
gorbiilete.

Kontraktura:

Gorcs, heg vagy bénu-
las miatt kialakulé torz
izom- vagy kotoszovet.

Mivel sok SMA-ban szenved6 gyermek nem tud allni a, mivel scoliosisuk és kontrak-
turdjuk is lehet, magassagméréshez, a gondozdék mas modszereket is alkalmazhatnak.
Ezek a kovetkez6k lehetnek:

e Stadiométer - Azokat a gyerekeket, akik nem tudnak egyediil allni, meg lehet
mérni ezzel a mérGlapra rogzitett mozgathatd fejtamlaval. Ezt a mérést fekve
végzik.

o Karfeszités - Ha rugalmas mérGszalaggal mérjiik a gyermek karjait nydjtott alla-
potban, az j6 becslést adhat a magassdgra. Az SMA-ban szenvedd gyermeknek
sziiksége lehet valakire, aki segit kinyujtani a karjat ehhez a méréshez.

A BMI nem pontos (és nem ajanlott) SMA-ban szenvedd gyermekek szamara,
mivel ezeknél a gyermekeknél kevesebb az izom és tobb a zsir mennyisége.

cure
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SMA ESETSOROZAT - Taplalkozasi alapok

MILYEN TOVABBI VIZSGALATOKAT KERHET
A GYERMEKEM GONDOZOIJA?

Mivel a BMI nem megfelel6 mér&szam gyermeke szdmara, orvosa mas vizsgalatokat javasolhat.
Ide tartozik a b&rredé vastagsag mérés, a DEXA-vizsgalatok és a vérkép. Egészségligyi tanacs-
addja javasolhat még rontgenes nyelésvizsgalatot is, amely a gyermek nyelését mutatja és/vagy
UGI-t (fels6 gasztrointesztinalis sorozat), amely a reflux mérésére szolgal.

SMA-VAL KAPCSOLATOS TAPLALKOZAS ERTEKELESE .
Mit tartalmazhat

Mérés

A tricepsznél vagy mas terlle-
teken tarolt szir mennyiségének
becslése. Ezek a teriletek érzé-
kenyen reagalhatnak a taplaltsagi
allapotra.

Megfontolandok

A pontossag és az eredmé-
nyek jobb értelmezése miatt
egyenleteket kell hasznalni.
A dietetikusnak képzettnek
kell lennie a bérredd vastag-
sag mérés teriletén.

Méri a gyermek csontslrliségét
vagy csontvastagsagat. Alacsony
energiaju sugarzast hasznal a
zsir, a zsirmentes szoveteket és

a csont elkllonitésére.

Az egész testre kiterjedhet,
vagy csak egy meghatarozott
részre. Alkalmasabb a testzsir
meghatarozasara SMA-ban
szenvedd gyermekeknél,
mint a BMI index. Pontosabb
mérést ad a testtomeg 6ssze-
tételrdl.

A tapldlkozasi allapot
értékelésére szolgal.

Egy ,mozgd rontgen” segitségé-
vel figyeli meg a gyermek nyelési
mechanizmusat, dianosztizalva

a nehézségeket.

Kulonboz8 folyadékok és szi-
lard anyagok konzisztencidja
vizsgalhato.

A reflux mérésére szolgal.

Egy rontgen a garatrol, nyel6cs6-
rél, gyomorrdl és a patkdbélrél
(a vékonybél felsé szakaszanak
nagy részérél)

Megjegyzés: A negativ ered-
mény nem zarja ki a refluxot.

gyermekem
taplalkozasi
alapallapotanak
kiértékelése?

1. Bdrredd vastagsag

2. DEXA-vizsgalatok

3. Vérkép, ami tartalmaz:

- Teljes vérvétel (CBC),
amely méri a vashianyt
magnézium, foszfor,
vércukor)

- Kvantitativ aminosavak-
- Karnitinprofil

- Prealbumin

- 25 OH Vitamin D

- Vércukor

- Esszencialis zsirsavak

4. Csontslirliség

5. Nyelésvizsgalat

6. UGI




MIT, MIKOR ES MENNYIT? - TAPLALKOZAS
KEZELESE SMA-BAN

MILYEN KALORIAIGENYUK VAN AZ SMA- =
BAN SZENVEDO GYERMEKEKNEK? g

Az SMA-ban szenved§ csecsemdbk és gyermekek kevésbé aktivak,
kevesebb az izomtomegiik és kevesebb energidt hasznalnak fel.
Ezért kevesebb kaldridra van szlikségiik. Kevesebb kaldridra van
szlikség ahhoz, hogy elfogadhatd sulygyarapodast vagy hosszno-
vekedést érjenek el (a National Center for Health Statistics Growth
Chart felhaszndldsaval). »

Minden gyermek mds, de szamithat arra, hogy gyermekének
valdszin(ileg 20-50%-kal kevesebb kaldridra lesz sziiksége, mint egy
egészséges gyermeknek®. Lehet8ség szerint teljes kaldriabevitele
10-20%-a fehérjébdl szarmazzon. A cél az, hogy gyermeke az egészséges
gyermekek névekedési tablazata szerinti testmagassag/testsulyt valahol
3 és 25 percentilis k6zott megtartsa.

Ne feledje a folyadékbevitelt!

Még csokkent testtomeg ese-
tén is sziiksége van gyermeké-
nek folyadékra.

MILYEN ETELEK OKOZHATNAK KULONOSEN P e
GONDOT?

Bizonyos tipusu ételeket nehezebb megragni és lenyelni, mint masokat, kiiléndsen akkor, ha

az allkapocs, a nyelv és a torok izmai gyengék. Keriilje azokat az ételeket, amelyeket gyermeke
nehezen rag meg és nyel le. Kerilje a nagy és kemény hudsdarabok, illetve ragacsos ételeket
adasat, példaul s(irl sajtkrém vagy mogyordvaj. Ezeket nehéz megragni és/vagy lenyelni.
Ehelyett kinaljon pirésitett vagy finoman felkockazott hust és puha sajtkockakat. Ha bizonyos
gyumolcsoket és/vagy z6ldségeket gyermeke nehezen rag meg, kinaljon lagy, f6tt vagy konzerv
gylimolcsoket és zoldségeket.

Néhany gyermek nehezen nyel. A hig, tiszta folyadékok, mint példdul viz vagy gyimolcslé,
kdnnyen a légutakba keriilhetnek. Probaljon meg gyermekének hig turmixot kindlni. A turmixok
viccesek és szdrakoztatdak, és megakaddlyozhatjak az aspirdcidt. (Az aspiracidval kapcsolatos
tovabbi informaciokért 1asd: A Tapldlkozas Nehézségei, 19-24. oldal.)

5 Ez nem biztos, hogy igaz néhany fiatalabb, 3-as tipusu SMA-s gyermekre, mivel 6k t6bb energiat hasznalnak fel a mozgashoz.




SMA ESETSOROZAT - Taplalkozasi alapok

MIKOR KELL A GYERMEKEMNEK
KIEGESZITO TAPLALAS?

Bar keveset tudunk arrdl, hogy mik a legjobb ételek SMA-ban szenved§
betegeknek, tobb informacio all rendelkezésiinkre az evés iddzitésérdl,
kilonosen akkor, ha éhgyomri idészakokrdl van szé (hosszabb id6 étkezés
nélkal). A kiegészit6 taplalas célja, hogy gyermeke jobban érezze magat
a nap folyaman.

Miért van erre sziikség? A szervezet olyan idGszak-
ban is dolgozik, amikor a gyermek természetesen
maodon nem étkezik - mondjuk az esti étkezéstdl

a kovetkez6 reggelig. llyenkor a szervezet az izom-
fehérje elégetésébdl nyeri a sziikséges energia egy
részét.

Ez egy természetes folyamat: az energia

az izmokba aramlik, majd onnan ki étkezések

utan és kozott, mint az dcedn arapdlya.

SMA-ban szenvedé gyermekeknél, kiilénosen
azoknal, akiknek kevesebb az izomszovetk,

ez az energiadramlas az izmokba és az izmokbdl|

a szervezet szdmara nehézségekbe Gtkozik.

A hosszu étkezés nélkuli id6szakok, példaul
betegség, megterhelheti a szervezetet.

Eszrevehette, hogy gyermeke jobban érzi magat és tobb energiaja van, ha rovid az evés nélkili idSszak.
Ez kivitelezhet6 egy késé esti kiegészit6 taplalassal, vagy egy folyamatos szondas csepegtetéssel egész
éjszaka. A cél nem csak a kaldriak szdamdanak ndvelése, hanem a hosszu éjszakai bojt megsziintetése,
amely megneheziti szdmukra a nappali tevékenységeket.

MIKOR SZUKSEGES A KIEGESZITO
TAPLALAS?

Orvosa vagy dietetikusa javasolhatja a szondataplalast,
ha gyermeke:

e Kevesebb tapanyagot visz be, mint amire sziiksége van.
e Nem tud szdjon &t enni.

e Emésztési nehézségei vannak.

e Lemaradt a ndvekedésben.
Betegség vagy m(tét sordn.



HOGYAN MUKODIK A KIE-
GESZITO TAPLALAS?

A kiegészit6 taplalas (mas néven enteralis
taplalas) lehetévé teszi, hogy tapanyagokban
gazdag oldatot adjon gyermekének egy,

a gyomraba vezet6 csévon keresztil.

A kiegészit6 taplalas fajtaja a gyermek igénye-
it6l fligg. Orvosa donti el, hogy ideiglenes vagy hosszabb tavu
a taplalas, és hogy az eszkozt az orrba vagy egy hasi bemetszé-
sen keresztiil vezesse-e be (laparoszképia).

Orvosa a kovetkezdk figyelembevételével donti el az eszkoz
behelyezésének maodjat:

e Akiegészit6 taplalas id6tartama.
e Milyen jél mikodik gyermeke bélrendszere.
e Milenne a legkényelmesebb a gyermeke szamara.

e Valamint, hogy gyermekénél fennall-e a szajbdl és
a torokbdl szarmazd taplalék vagy szekrétum
aspiraciéjanak kockazata.

Az eszkozok tipusdval és szempontjaival kapcsolatban lasd a Kiegészité tapldlds cim( tablazatot.




SMA ESETSOROZAT - Taplalkozasi alapok

Y

A NASOGASTRIKUS CSOVEK

Cs0 tipusa Hasznalata Megfontolasok

Az orron 4t a gyomorba juttatja Orvos, bejegyzett n6vér vagy regisztralt
a tapszert. dietetikus helyezi be a betegagynal.
Rovid tavu tapldldsra hasznaljak. A helyes felhelyezést rontgenvizsgalattal

ellendrzik.
Hasonlo az NG cs6hoz, de a vé- El6nyos, ha fennall az aspiracio veszélye,
konybélbe juttatja a tdpszert. vagy ha reflux, tartds hanyinger vagy

Rovid tavu taplalasra hasznaljak.. hanyas van jelen.

Helyi érzéstelenitéssel a hasfalon | A szélesebb atmérdjl csé kevesebb esély-
keresztil a gyomorba vezetik lyel tomddik el. Gyorsabban képes tapszert
kérhazi vagy jarobeteg-kornye- és gyogyszereket tovabbitani.

zetben. A bér szintjén elhelyezkedd vagy button
Hosszan tarté (tobb mint 3-4 G-tubus kevésbé észrevehetd, és kevésbé
hét) kezelésre. zavarja a gyermek tevékenységét.

Egy olyan, a szajon keresztdl
a gyomorba vezetett cs6,
amelyet belllrél kifelé helyeznek Altatasban torténik. Néhany orvos és/vagy
el egy specialis sztoman at, és intézmény elényben részesiti.

ezen keresztil kozvetlenil a gyo-
morba juttatjak a taplalékot.




HOGYAN TORTENIK A KIEGESZITO
TAPLALAS?

Ahogy id6t szan egy egészséges gyermek ételének elkészitésére,
és gondot fordit az etetésére, Ugy a szondatdpldlas is mindennapi

szeretetteljes rutinna valhat. Ez csak egy mdsik megkdzelités, amely lehetévé teszi, hogy
kielégitse gyermeke tdpanyagigényét és hogy gondozza 6t. A szajon at torténd taplalasnak és
a kiegészit6 taplaldsnak ugyanazok a céljai: energiadt ad gyermekének, biztositja a megfelel6
taplalkozast, elGsegiti a sebgydgyuldst és a betegség leklizdését.

Miutan gyermekének NG, NJ vagy G-tubust helyeznek be (lasd a tablazatot a részletekért),
regisztralt dietetikus vagy orvos receptet ir fel a tapszert illetGen. Az elsé kérdés, amelyet
figyelembe kell venni, az, hogy az etetés miként fog torténni. A leggyakoribb taplalasi
maodszerek a bolustaplalas, intermittald csepegtetd vagy folyamatos csepegtets taplalas.

A boélustaplalas fecskenddével (hasonldan a gyermekgyogyszerhez kapott fecskendékhoz)

a szondan keresztil torténik rovid id6, altalaban 5-20 perc alatt. Ez a fajta etetés nem igényel
taplalasi pumpat, kényelmesebb és kevésbé draga. A bélustaplaldst csak olyan gyermekek
kapjak, akiknek megfelel6en m(kddik az emészt6rendszeriik.

A bédlushoz altalaban G-tubust haszndlnak. A nagyobb atméré lehetévé teszi nagyobb
mennyiségl tapszer gyorsabb atjutdsat a gyermek gyomraba. Orvosa vagy dietetikusa

naponta tobb bélus adagot javasolhat gyermeke tdpldlkozasi igényeinek kielégitésére. A bdlus
szovédményei a kdvetkezSk lehetnek: hanyinger, hanyas, hasmenés, a has megnagyobbodasa
vagy aspiracio.

Az id6szakos adagolast gravitdcids szerelékkel vagy taplalasi pumpdval lehet megoldani.
Naponta 3ltaldban tobb etetést biztositanak, amelyek mindegyike koriilbeliil 20-60 percet
vesz igénybe. A bolustdpldlashoz hasonldan a csepegtetds rendszer is lehetévé teszi gyermeke
szamara, hogy az etetési idén kiviil mozgékonyabb legyen és tobb szabadsagot élvezzen.

Az id6szakos adagolas szovédményei a kovetkez6k lehetnek: hanyinger, hanyds, hasmenés,
puffadas vagy aspirdcio.

A folyamatos etetést taplaldsi pumpdan keresztil végzik hosszu ideig. A taplalassal toltott idé
napi 60 perc és 24 déra kozotti lehet. Bar a folyamatos etetés miatt a gyermek kevésbé mozgé-
kony, ez a mddszer megfelel6 lehet, ha a gyermeknek:

e Gasztrointesztinalis problémaja van, amely megakadalyozza, hogy az étel konnyen
athaladjon az emészt6rendszeren.

e Lassabb tdpldlasra van sziiksége, mert nem tudja tolerdlni a nagyobb mennyiségl
tapszert.

e Nagy az aspiracié kockazata.
e Jejundlis csé van felhelyezve.

A folyamatos adagolds szovédményei a kovetkez6k lehetnek:
hanyinger, hdnyas, hasmenés, vagy a has megnagyobboddasa.




Az étkezés fontos
tarsas esemény...

és az izletes ételeket
szorakoztato

enni
A G-tubus (vagy PEG)

felhelyezése nem kotelezi
el Ont arra, hogy folyama-
tosan hasznalja.

A felhelyezett G-tubus

lehet6vé teszi, hogy sziik-
ség esetén rendelkezésre
alljon, vagy kiegészitse
az etetéseket, és nem
jelenti azt, hogy az evés
nem lehetséges. Példaul
egy sziiletésnapi tortabol
vett kis darab a gyermek
cumijara helyezve segithet
abban, hogy & is részt
vegyen egy fontos csaladi
eseményen.
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MILYEN TAPSZER A LEGJOBB AZ 1-ES
TiPUSU SMA-BETEG GYERMEKEM
SZAMARA?

Haromféle tapszer létezik, amelyek mindegyike mas és mas
fehérjeforrasra tamaszkodik, ezek a polimer (teljes fehérje), semiele-
mentaris (peptidek) vagy elemi (aminosav alapu) tapszerek. Markajuk
alapjan megismerheti 6ket:

¢ Teljes fehérjekészitmények - Pediasure és Boost Kids Essentials.

e Semielementaris - Peptamen és Pediasure Peptide (el6z6 neve
Vital Junior).

¢ Elemi - Tolerex, Vivonex, Elecare és Neocate termékek.

Erdemes konzultalnia egy képzett gyermek dietetikussal, aki segit
meghatdrozni a gyermekének legmegfelel6bb tapszert. A fontoldra
vett kérdések

a kovetkez6k lehetnek:

¢ Nem tartalmaz-e tul sok zsirt? - Ezen tapszerek némelyiké-
ben a zsirbdl szarmazo kaldria tobb mint 30%, ami tul magas
lehet az elsé életév utan.

e Atapszer elegendd zsirt tartalmaz? - A Tolerexben nagyon

kevés zsir van. El6fordulhat, hogy egyéb zsirokat kell hozza-
adni, példaul lenmag- vagy safranyos szeklicemag-olajat.
A Vivonex szintén kevesebb zsirt tartalmaz, bar tobbet, mint
a Tolerex. Dietetikusa javasolhatja az alacsonyabb zsirtartal-
mu tdpszer keverését egy magasabb zsirtartalmu termékkel,
példdul a Neocate Juniorral.

e Tartalmaz-e a tapszer megfelel6 mennyiségii fehérjét? -
Néhany SMA-ban szenvedd gyermeknek alacsony az amino-
savszintje. Tovdbbi aminosav-kiegészitést igényelhetnek.

e A készitmény megfelel$ vitaminokat és asvanyi anyagokat
tartalmaz? - Mivel a kaldriaigény alacsonyabb, nehézsé-
gekbe Gtkdzhet csak a tapszerrel kielégiteni a vitamin- és
asvanyianyag-szikségletet. Gyakran lehet sziikség kilon
vitamin- és dsvanyianyag-kiegészit6kre.




MILYEN TAPSZER A LEGJOBB AZ 1-ES
TIPUSU SMA-BETEG GYERMEKEM SZAMARA?

Gyermeke megfelel taplalkozasa nem csak annak mérlegelését jelenti, hogy mit
eszik és mit nem, hanem azt is, hogy hogyan eszik. Az SMA jellege miatt is felvet
bizonyos taplalasi kihivasokat. Ezek megértése segithet elére tervezni és felismer-

ni a figyelmeztetd jeleket. - i
Az aspiracio lehetséges jelei

e Kohogés vagy fulladas

MILYEN EVESI VAGY IVASI PROBLEMAKHOZ evés és/vagy ivas

. . kézben.
JARULHAT HOZZA VAGY VEZETHET AZ SMA? * Savas reflux.

e Gyakori légzési

Azoknal a gyermekeknél, akik nagyon gyengék, a nyelés nehézségekbe (itkdzhet, problémak a natha

vagy azért, mert nem tudjak az ételt a szdjukban a nyelviikkel kérbemozgatni egyéb jelei nélkil

az dllkapocs izmainak feszessége, gyengesége miatt vagy mert a légutak védelme (csendes aspiraci).

nem valdésul meg. Ezek az evési és ivasi nehézségek azt eredményezhetik, hogy

gyermeke véletleniil ételt vagy italt ,juttat” a légutaiba. Az aspiracié megel6zése
érdekében:

Az SMA-ban szenvedé gyermekeknek a taplalék bélrendszeren valé atjuttatdsa

is nehézségekbe Utkozik. A gyenge hasizmok hozzajarulhatnak olyan allapotok - el deie e

kialakulasahoz, mint a savas reflux (a gyomorbdl a légcsGbe visszajuto étel) vagy nyelhet§ ételeket.
vagy a székrekedés. Mivel a taplélkozas nagyon fontos az SMA-beteg gyermeke * Hig turmix konzisztenciaju
szamara, érdemes tisztaban lenni az olyan allapotok jeleivel is, mint az alacsony folyadékokat kinaljon.
vércukorszint és a candida gombak tulszaporodasa. ¢ Konzultéljon dietetikusa-

val vagy orvosaval.

MI OKOZZA AZ ASPIRACIOT?

Az aspirdcid akkor fordul el§, amikor kis mennyiségl(i étel vagy folyadék kerdil
a tracheaba (légcsd) a nyel6esd helyett (a gyomorba vezetd csd).
Aspiracio szintén el6fordulhat:
e Amikor a gyomortartalom visszafelé aramlik a nyel6cs6be, majd a tiidébe.
e Hanyas soran gyomorbetegség alatt. Néhany gyermeknél csak betegség
alatt fordul el6 aspiracio.
e Léguti megbetegedések idején, amikor a ragds és a nyelés kiilondsen
megnehezdl.

Nem minden gyermeknél, akinél evés vagy ivas kozben el6fordul aspiracid,
jelennek meg nyilvdnvald jelek is, példaul kohogés vagy fulladas. Ez a csendes
aspiracié. Csendes aspiracié gyanuja merilhet fel olyan személyeknél, akiknek
koértorténetében gyakori légzési problémak szerepelnek a megfazas egyéb jelei
(példaul orrdugulds vagy orrfolyas) nélkl.
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HOGYAN ELOZHETEM MEG
AZ ASPIRACIOT?

Az aspirdcio jeleinek és megel6zésének ismerete a legjobb
kiindulépont. Gyermekénél nagyobb lehet a kockazat, ha
nagyon gyenge, még akkor is, ha a gyengeség rovid tavu
betegségnek tudhatd be. A jelek id6 el6tti ismeretében
gyorsabban megadhatja a gyermeknek a sziikséges segitséget.

Akkor legyen kiilondsen évatos, ha gyermekének nehézségei
vannak az ételnek a szajban nyelvvel valé mozgatdsaval, vagy
ha feszes vagy gyenge az dllkapocs izomzata. Ezek barmelyike
megnehezitheti gyermeke szamara a légutak védelmét,

és megnovelheti az aspiracio kockazatat.

Ismerje fel a jeleket!

Ismételten, aspiracié akkor fordul elS, amikor kis mennyiségi étel vagy folyadék kertil
a tracheaba (légcsd) a nyel6cs6 helyett (a gyomorba vezet6 csé). Néhany SMA-ban szenved§
személynél csak betegség alatt fordul el aspiracié. A kovetkez6kre ajanlott odafigyelni:
e Kohogés/fulladas: Ez jelezheti a gyomortartalom visszaaramlasat a nyelScsébe,
majd a tliddbe.

e Hanyas: A gyomor-bélrendszeri megbetegedések hatasara a gyermeknél nagyobb
valdszinliséggel fordul el aspiracio.

o Megfazas/léguti betegség: A ragds és a nyelés kilondsen nehéz lehet betegség alatt.

Keriilje a nehezen lenyelhetd ételeket!

Bizonyos konzisztenciaju ételeket nehezebb megragni és lenyelni az dllkapocs, a nyelv és
a torok izmainak gyengesége esetén, mint mdsokat. J6zan ésszel gondolkodva

elkeriilheti azokat az ételeket, amelyeket gyermeke nehezen rag meg és nyel le. Ezek kozé
tartozhatnak a nagy és kemény husdarabok, illetve a ragacsos ételek, példaul a s(r(
sajtkrém vagy mogyordvaj.

Megfigyelhette, hogy gyermekénél nagyobb valdszinlséggel fordul el6 aspiracié nagyon
hig, tiszta folyadékok, mint példaul viz vagy gylimolcslé fogyasztasa esetén. Ha igen,
probaljon gyermekének kissé sdrlibb folyadékokat kindlni, ilyen példaul a hig turmix.

Figyelje a csendes aspiracio jeleit.

Nem minden gyermeknél, akinél el6fordul aspiracid, jelennek meg nyilvanvald jelek is,
példaul a kohogés vagy fulladas. Ha gyermeke kértorténetében gyakori légzési problémak
szerepelnek a megfazds egyéb jelei, példaul orrdugulds vagy orrfolyas nélkiil, akkor konzul-
talhat orvosaval a csendes aspirdcid lehet&ségérél.




HOGYAN SEGITHETEK GYERMEKEMNEK
SAVAS REFLUX ESETEN?

A GERD (gastro-oesophagealis reflux betegség) altal okozott savas reflux
gyakori probléma SMA-ban szenvedd egyéneknél. Leggyakrabban az 1-es,
majd a 2-es tipusu gyermekeknél fordul elg, és kevésbé a 3-as tipusi SMA
betegeknél. igy segithet gyermekének a refluxban:

Tobb kisebb étkezést iktasson be - Probaljon gyermekének hat vagy
annal tobb kis étkezést biztositani a nap folyaman.

Kovesse az alacsony zsirtartalmu étrendet - A zsir miatt az étel
lassabban hagyja el a gyomrot. Az 1-2 évnél id6sebb SMA-ban
szenvedd gyermekek étrendjében a teljes kaldriaigény 30%-at nem
haladhatja meg a zsirbdl szarmazé kaldria. Betegség alatt a zsir-
mennyiségnek még kevesebbnek kell lennie, nem haladhatja meg
az 6ssz kaldria 15-20%-at.

Kerilje az irritdlo ételeket - Azok az ételek, amelyek nagyobb
valdszinliséggel okoznak refluxot, példaul a csokoladé, borsmenta,
fliszeres és savas ételek (Udit6k, citrusfélék, paradicsom stb.)
kerilenddék.

Feliilés étkezés utan - Ha gyermeke csecsemé vagy nem tud
fellilni, megprobalhatja, hogy etetés utan 20-30 fokos szogben
megtamasztja a fejét és vallat.

Fontolja meg a gydgyszeres kezelést - Ha a fenti intézkedések nem
vezetnek eredményre, forduljon orvosahoz vagy belgydgyasz
szakemberhez. A kdvetkezSket ajanlhatjdk:

- Gyobgyszeres kezelés, amely noveli az étel emésztérendszeren
torténd athaladasanak sebességét.

- Savlekot6 gyogyszerek a nyel6csékarosodas és az ételektél vald
idegenkedés megelGzésére.

MI A NISSEN-FUNDOPLIKACIO?

Zsirtartalom kiszamitasa.

1-2 évnél id6sebb SMA-val
rendelkez6 gyermeke szamara
torekedjen arra, hogy a zsirbol
szarmazé kaldria az 6ssz kaldria
25-30%-a legyen.

Tegylk fel, hogy gyermeke 1200
kaldrias étrendet tart. Hasznalja
ezt a képletet:

1200 (kaléria) x 0,30

(30% zsirbol) = 360 (zsirbol
szarmazo osszes kaldria) 360 (zsir
kaldria) elosztva 9-cel (kal6ria/
gramm zsir) = 40 gramm zsir.

Tehat napi 33-40 gramm zsir
bevitelére kell torekednie.
Figyelje a zsir grammban
kifejezett mennyiségét az
élelmiszerek cimkéin.

Egyes sulyos savas refluxos esetekben az orvosok ezt a specialis m(tétet javasolhatjak. A savas reflux nemcsak
kényelmetlen gyomorégést okozhat, hanem sulyosabb problémdkhoz is vezethet, példaul a gyomortartalom
elBszor a léges6be keril, majd onnan vissza a torokba.

A Nissen-fundoplikdcié megneheziti a gyomorsav visszadramldsat a gyomorbdl a nyel6csébe.
Nagyobb valdszinlséggel az 1-es tipusi SMA-val rendelkez6 gyermekek esetén lehet szlikség erre
a beavatkozasra.

Ez az eljards egyidejlileg elvégezhet6 a G-tubus felhelyezésével. A legujabb laparoszkdpos technikak

(amely soran gyakran csak egy kis bemetszést ejtenek a gyomron) lehetGvé teszik a két eljaras egyszerre
torténd elvégzését, csdkkentve a gydgyuldsi id6t. Mivel Nissen-fundoplikacié esetén nagyobb a szovédmények
kockazata, fontos, hogy a dontést kell6 korultekintéssel hozzuk meg.

cure

SM
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A pH-monitorozas vizsgdlat megmutatja, hogy gyermekének

milyen gyakran van savas refluxa. Az eljards soran egy kis csovet
(hasonlé az NG cs6hoz, csak kisebb) helyeznek a gyermek nyel6cso-
vébe. A szonda akdr 24 6ran keresztil is méri, hogy a sav milyen
mértékben dramlik vissza a nyel6cs6be. A vizsgdlat soran gyermeké-
nek négy dranként almalevet kell inni. A vizsgdlat végén orvosa
megallapithatja, hogy killénb6z6 helyzetekben és koriilmények
kozott gyermekének milyen mértékd a refluxa.

HOGYAN TESZI AZ SMA GYERMEKEMET
HAJLAMOSSA A SZEKREKEDESRE?
HOGYAN SEGITHETEK?

Az SMA-ban szenvedd gyermekeknek a magas rosttartalmu ételek
elényosebbek (Iasd az oldalsavot) a székrekedés megelGzésére,
hiszen 6k nagyobb valdszinliséggel szenvednek a székrekedéstél

a gyengébb hasizmok miatt. A gyengébb hasizmok miatt az emészt6-
rendszeren nehezebben jut at az étel. Ezen tulmenden az SMA-ban
szenvedd gyermekeknek kevesebb lehet az étrendjében a rost és

a folyadék.

A székrekedés hasi diszkomfort érzetet, valamint étkezés utani felfu-
vodast, bukast, rossz leheletet vagy hanyast okozhat. A béltartalom
eltavolitasaért végzett nagyobb eréfeszités légzési problémakat
eredményezhet az 1-es tipusi SMA-beteg gyermekeknél. Néhany
gyermeknél a székrekedés tobb rost és/vagy folyadék hatasara
enyhil. Megprobalhat szilvalevet kinalni.

Megjegyzés: Ha a szilvalevet nem jol toleralja gyermeke, prébaljon
meg korte-, alma- vagy fehér sz6l6levet adni. Ha a probléma
tovabbra is fennall, orvosa javasolhatja a polyethylene glycol 3350-t
vagy mas hashajtot, a gyermek izomerejétél fuggben.

KELL-E AGGODNOM, HA GYERMEKEM
TULSULYOS?

Az elhizas (erds tulsuly) komoly egészségiigyi probléma, amely miatt
gyermeke tobb ellatast igényel. Az énképet is negativan befolydsolja.
A tulsuly a fizikai aktivitast is nagyobb kihivassa teszi, és megnehezit-
heti a |égzést valamint a gyermek mozgatdsat.

Ugyeljen az elegendé
rostbevitelre!

1. Hatdrozza meg a sziikséges
mennyiséget - Adjon hozza
gyermeke életkorahoz 5-6t.

Példa: Egy 3 éves gyereknek
napi 8 gramm rostra van
szliksége.

2. Valasszon megfelel6 étele-
ket - A magas rosttartalmu
ételek a teljes kiorlésd
gabonapelyhek/kenyerek,
valamint a gyliimolcsok
és z6ldségek (sargarépa,
alma, zeller, narancs, aszalt
gylimélcs, gyiimolcslé stb.)
Prébalja ki ezeket puhara
f6tt vagy konzerv formaban
kindlni, vagy keverje tur-
mixokba és siiteménytész-
taba. A nyers gyiimolcsoket
és zoldségeket nehéz
megragni és lenyelni.




Ez egyediil j6 ok arra, hogy szlil6ként segitslink gyermekiinknek a normilis stlytartomanyban
maradni. Ha azonban a gyermek SMA-val rendelkezik, az elhizds altal néhdny nagyon sulyos
egészségi allapot kockazata is megnd, igy példaul:

e Cukorbetegség és magas vérnyomas.

¢ Nagyobb fajdalom.

e 3-as tipusl SMA esetén a jaras képességének elvesztése.

Az SMA-ban szenved§, nagyon gyenge gyermekeknek nagyobb valdszinlséggel vannak
zsirfeldolgozasi problémaik. Torekedjen arra, hogy 1-2 éves kor utan gyermekénél az 6sszes
kaldria 25-30%-a szarmazzon zsirbol. (Néhany nagyon gyenge gyermeknek ennél a meny-
nyiségnél kevesebbre lehet sziiksége.) Az SMA-ban szenved6 gyermekeknél karnitin addsdra
is szlikség lehet, amely segiti a szervezetet a zsir feldolgozdsdban. Ha kérdése van, forduljon
dietetikusdhoz vagy orvosdhoz.

HOGYAN ISMERHETEM FEL A CANDIDIASIST?

Néhany sziil6 SMA-ban szenved6 gyermekénél candidaval kapcsolatos problémakat fedez fel.
e A szemoldok, a haj és a gasztrosztdmas csé kornyékének narancssarga arnyalata.
e Sajtos illat a kezeken és a labakon.
e Fokozott izzadds, puffadas vagy székrekedés.

Kérjlk, forduljon orvoshoz, ha gyermekénél candidiasis gyanuja merdl fel.

MIT TEGYEK, HA VERCUKORPROBLEMAKRA GYANAK-
SZOM?

Néhany SMA-ban szenvedd gyermeknél vércukor problémak merilhetnek fel.
Ha erre gyanakszik, érdemes vércukorszint mérést kérni orvosatodl. A dietetikus segithet
a gyermek étrendjének elemzésében. Dietetikusa arra lesz kivancsi, hogy gyermeke taplaléka:

e Kevesebb, mint 30% zsirt;
e Kevesebb, mint 10-20% fehérjét, és;
e Tobb mint 50-60% szénhidratot tartalmaz-e.

Ha ezek nincsenek egyensulyban, a dietetikus javasolhatja a gyermek étrendjének megvaltozta-
tdsat a szénhidrat csokkentése, valamint a zsir- és fehérjetartalom névelése érdekében.

A dietetikus arra is kivancsi lehet, hogy mennyi id6 telik el az evések kdzott. Ha tdbb mint

6-8 ora telik el, az alacsony vércukorszinthez vezethet. Ha ezek a véltoztatdsok nem segitenek,
orvosa tovabbi vizsgalatokat/értékeléseket végezhet.
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MIT KELL TUDNOM A TAPLALKOZASROL
GYERMEKEM BETEGSEGE VAGY
MUTETJE SORAN?

A korlatozott izomtomeg (a szervezetben talalhatd izomszovet
Osszsulya) miatt sok SMA-s gyermek nehezen regeneralédik
egy betegség utan. Mivel sok gyermekkori betegség lazzal és
étvagyhiannyal jar, el6fordulhat, hogy a szervezet nem kapja
meg a megfelel6 mikddéshez sziikséges tapanyagokat.

Ebben az esetben a szervezet elkezdi lebontani az izmokat

a normal testfunkcidk elvégzése érdekében.

Ez lehet az egyik oka annak, hogy az SMA-ban szenved§
gyermekek annyi er6t veszitenek egy betegség alatt, és hogy
hosszabb ideig tart a betegség vagy m(itét utani felépulésik.
A mar igy is alacsony izomtomeget a szervezet még inkabb
igénybe veszi, igy nagymértékben csokkenti a gyermek erejét.
Es ha a szervezet nem képes elegendd energiat nyerni

az izmokbdl, az sulyos megbetegedéshez, hipoglikémidhoz

i L (alacsony vércukorszint) vezethet.
Betegség vagy miitét utan Lo L ) L L
Ha gyermeke kdrhazba keril és csak intravénas cukrot (gliikozt) kap,

alacsony vércukorszint alakulhat ki nala. Orvosa "parenterdlis taplalast",
mas néven PPN-t vagy TPN-t javasolhat. Ez az intravénas oldat cukrokat,

Abban az esetben,
ha gyermeke hosszu

betegségbdl, vagy

miitét utan gyogyul, a aminosavakat és vitaminokat tartalmaz.

kiegészit6 taplalas segit- Beszéljen orvosaval vagy dietetikusaval, ha gyermeke betegség vagy
het allapotanak gyorsabb m{tét miatt jelent8s ideig nem tolerdl semmilyen etetési format.

helyreallitasaban. S, . _
. Ekkor a kiegészit6 tapldlas lehet a megoldds a problémadra.

Kérjen tanacsot dietetiku-
satdl vagy orvosatol!




AZ EGYENSULY MEGTEREMTESE -
AZ ALULTAPLALTSAG ES
TULTAPLALTSAG MEGELOZESE

HOGYAN BEFOLYASOLJA AZ SMA TiPUSA Alultéplsltss:
GYERMEKEM TAPLALKOZASI KIHIVASAIT? Til keves étel bevitele vagy

a szervezet lebontasi vagy felszi-
vodasi zavara.

Attél fuggben, hogy gyermeke melyik tipusi SMA-ban szenved, fennall

az alultapldltsag vagy a tultapldltsag veszélye. Példaul... Tultaplaltsag:
e Asulyos 1-es vagy 2-es tipusi SMA-val érintett gyermekek Tul sok étel fogyasztasa, kiilond-
hail bbak lultiplaltsa i korlat dasukat sen kiegyensulyozatlan mennyi-
ajlamosabbak az alultdplaltsagra, ami korlatozza gyarapoddsukat. ségekben.
e A 2-esvagy 3-as tipusi SMA-val rendelkez6 er6sebb testalkatu
gyermekek nagyobb valdszin(iséggel lesznek tultaplaltak, A gyarapodas hianya:
ez tulsulyhoz vagy akar elhizdshoz is vezethet. Tul alacsony és sovany gyermek,

amelynek oka a névekedés hia-
nya, vagy a percentilis vesztés
(példaul 75-rél 25 percentilisre).

SULYOS 1-ES ES ENYHEBB
2-ES TIiPUSU SMA -AZ ALULTAPLALTSAG MEG-
ELOZESE

Ha sulyos SMA-val kiizd6 gyermeke van, elengedhetetlen, hogy elegendé tapanyagot és sulygyarapo-
dast biztositson szamara. Egy jelentdsen sovany vagy alultaplalt gyermek az SMA miatt tovabbi problé-
mak kockazatainak van kitéve. Példaul nagyobb valdszinlséggel kap fert6zést, sebgydgyulasi nehézsé-
gei lehetnek, vagy hajlamosabb lehet a felfekvésre.

Az 1-es tipusu SMA-ban szenvedé gyermekeknél az izmok gyengesége és a szdjon at torténd tapldlékfo-
gyasztds képtelensége miatt véglil kiegészit6 taplalds sziikséges. Néhany 2-es tipusi SMA-ban szenvedd
gyermek a szokdsos étrend mellett éjszakai kiegészit6 taplalast igényel. Azzal, hogy gyermekének

a megfelel§ tapldlékot biztositja, a lehet6 legnagyobb esélyt adja a funkcionalitds és az er6 megszerzé-
sére vagy visszadllitasara.

Annak ellenére, hogy aggaszté az alultaplaltsag sulyos 1-es és 2-es tipusu SMA-ban, a megnovekedett
zsirbevitel emésztési és egyéb problémakat okozhat. Emiatt a magas zsirtartalmu étrend nem ajanlott.
Fontos, hogy a teljes zsirbevitel aranya az 6sszkaldria 25-30%-an belll maradjon. Néha még ennél
alacsonyabb zsirtartalmu étrendre is szlikség lehet.

Megjegyzés: Ez a zsirbeviteli ajanlds (25—-30%) csak 1-2 évnél id6sebb gyermekekre vonatkozik.
Az AAP csecsemBk szamara 30-50% zsirtartalmu étrendet javasol.
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2-ES VAGY 3-AS TiPUSU
SMA EROSEBB TESTALKAT ESETEN -
A TULTAPLALTSAG MEGELOZESE

A 2-es vagy 3-as tipusu SMA-ban szenvedé erésebb testal-
katu gyermekek szdmara az elhizas és az 6sszes ezzel jard
egészségligyi kockazat megel6zése komoly gondot jelent.
A 2-es tipusi SMA-ban szenved§ er&sebb testalkatu
gyermekek altaldban képesek elegend§ taplalékot

enni az egészséges testsuly/testmagassag fenntartasa
érdekében, de figyelni kell arra, hogy ne legyenek
tulsulyosak.

A 3-as tipusu SMA-ban szenved6 gyermekeket fenyegeti
leginkdbb a tulzott sulygyarapodds. A 3-as tipusi SMA-ban
szenvedé gyermek kaldriaigénye akar a fele is lehet annak,
amire egy normalis gyermeknek sziiksége lehet.

A 2-es vagy 3-as tipusi SMA-ban szenvedé erésebb testal-
katu gyermekek szamdra az a legjobb, ha este kapnak egy

konny( fogast a napi harom étkezés mellett. Ez megakada-
lyozza, hogy étkezés nélkiil tul sok id6t toltsenek.

Hogyan segithetek SMA-beteg gyermekemnek

a jo taplaltsagi allapot fenntartasaban?

Egy hozzdért6 gyermek dietetikus segit figyelemmel kisérni gyermeke

novekedését és étkezését. Segithet gyermeke taplalkozasi allapotanak
felmérésében, az étkezési terv kidolgozdsaban és a felmerld kihivasokra

vald reagalasban.




KOVETKEZTETES ES FORRASOK

Amint arrél ezeken az oldalakon olvashatott, a taplalkozds dsszetett kérdés barki
szamara, de kilondsen az SMA-ban szenvedd csecsembk és gyermekek szamara.
Mar sok ismeretet szereztiink mikézben meggy6z6bb bizonyitékokkal szolgald

tovdbbi tanulmanyok elkésziiltére varunk az SMA-ban szenvedé gyermekek
tapldlkozasi sziikségletei kielégitésének legjobb mddjardl. Az SMA egyedildllé
kihivdsai miatt fontos felmérni gyermeke ndvekedését és taplalkozasi dllapotat,
majd kivalasztani azokat a beavatkozdsokat, amelyek a legjobban megfelelnek
ezeknek a kihivasoknak.

Bar a taplalkozds mozgd célpont az SMA-val rendelkezd gyermekes csalddok
szamara, sok minden van, ami batorithat minket. Regisztralt dietetikus, orvos és
tdmogatd szakember segitségével intelligens dontéseket hozhat, amelyek javitjak
gyermeke életminGségét, valamint a fert6zésekkel és betegségekkel szembeni
ellenallé képességét.

fme néhény forrds, amely tovabbi segitséget nyujthat.

Cure SMA weboldal:
Www.curesma.org

Hivatkozasok:

Mahan, K and Escott-Stump, S, Krause’s Food and Nutrition Therapy. 12th edition.
Saunders, Elsevier: St. Louis, MO, 2008.

Shils, M, Olson, J. Shike, M, and Ross, A, eds. Modern Nutrition in Health and
Disease.9th edition, Lippincott Williams & Wilkins: Philadelphia, PA, 1999.

Dietitians in Nutrition Support. Sharpening Your Skills as a Nutrition
Support Dietitian. American Dietetic Association: Chicago, IL 2003.
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A CURE SMA-ROL

A Cure SMA elsGdleges célja a gerincvel6i izomsorvadas (SMA — Spinal MuscularAtrophy)) kezelése
és gyogyitdsa - egy olyan betegségé, amelynek tlinetei a jaras, az evés vagy a légzés képességének
elvesztése. Ez a betegség a gyermekkori haldlozas vezet6 genetikai oka.

1984 ¢6ta atfogd kutatdsokba vald befektetéssel és azok iranyitdsdval alakitottuk a tudomanyos
kozosség SMA-val kapcsolatos tudasat. Jelenleg olyan attorés kiiszobén vagyunk, amely erdsiti
gyermekeink szervezetét, meghosszabbitja életiket és gydgyulashoz vezet.

Atfogé szakértelemmel rendelkeziink az SMA minden vonatkozasaban a mindennapi valésagtdl
kezdve az dpoldsi lehet&ségek skaldjdig. Mindent meg fogunk tenni a betegség altal érintett
gyermekek és csalddok tdmogatdsaért amig el nem jutunk a gyogyulasig.

On is segithet a Cure SMA-nak a gydgyitasban és a kezelésben. Tudjon meg tébbet
a www.cureSMA.org oldalon.
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Cure SMA
925 Busse Road
Elk Grove Village, IL 60007

Telefonszam: +1 1-800-886-1762
Fax: +1 847-367-7623

Email: info@curesma.org

Megtaldl minket az interneten!
www.cureSMA.org
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The Family Guide to
SMA Research

Csaladi utmutaté az SMA
kutatashoz.

Ez az Utmutatd segit eligazodni
példaul az SMA kutatas legfon-
tosabb terileteiben, valamint
az SMA gydgyszerfejlesztés

és klinikai vizsgalati koltségek
szintjén. Vildgos meghataroza-
sok és grafikonok segitségével
magyardzzuk el és szemléltet-
juk az SMA gydgyszerfejlesztés
kezdetét és a gerincvel6i izo-
matrofia Uj terdpids kidolgoza-
sanak legfontosabb lépéseit.

Az Uj flizet témai az SMA
kutatasanak kovetkezé fontos
terlleteit olelik fel:

SMA kutatoék.

e Gydgyszerkutatas.
e Génterapia.
Ossejtek.

e Klinikai vizsgalatok.

e Kormanyzati kutatas és az FDA.

Cure SMA Family Support
and Patient Services

Cure SMA Csaladtamogatas
és Betegszolgalat

Ez a flizet a kovetkezs Cure
SMA programokat tartalmaz-
za:Az (] flzet témai az SMA
kutatasanak kovetkezé fontos
terileteit dlelik fel:

1) Programok Ujonnan
diagnosztizalt csaldadok sza-
mara:

* Beleértve a specialis 1-es
tipusu prggramjainkat, mint
példaul: Apoldsi csomagok;
Juhb6r takarok; kocsik.

2) Cure SMA Eszkozbazis.

3) Egészségligyi ellatas.

4)Mindennapi élet.

5)Helyi tdmogatas.

6)Hogyan lehetlink naprakészek.

7) Eves SMA konferencia:

¢ Beleértve a Cure SMA
Ujonnan Diagnosztizaltak
konferencia programot.

7

Breathing Basics

Légzési Alapok

Ez az (] flizet a gerincvel6i
izomsorvaddsban szenved§
gyermekek léguti gondoza-
sanak kritikus szempontjaira
Osszpontosit.

A flizetet Mary Schroth, MD,
a Cure SMA orvosi tanadcsadod
testiletének tagja és az SMA
betegek légzési ellatdsanak
vezet6 szakértéje irta.

A flizet a kovetkez6 fontos
témakat oleli fel:

e Miért olyan fontos a léguti
gondozas SMA-ban?

¢ Melyek az SMA-ban szenved§
gyermekek gyakori |égzési
problémai?

e Aléguti gondozas elemei
az SMA-ban

e Milyen specialis igényei
vannak az 1-es tipusu, 2-es
tipusu és 3-as tipust SMA-ban
szenved6 gyermekeknek?

e Milyen légz6készilékre lesz
szliksége otthon?




The Genetics of
Spinal Muscular Atrophy

A gerincvel8i izomatréfia
genetikai hattere

Tisztdban szeretne lenni

a génekkel, fehérjékkel és

az SMA diagndzisanak maodja-
val? Olvassa el ezt a hasznos
flizetet. Meghatdrozasokat,
magyardazatokat és diagramo-
kat tartalmaz Louise Simard
genetikai szakért6, Ph.D. és
Cure SMA Orvosi Tanacsado
Testllet, 6sszeallitdsaban.

Caring Choices

Gondozasi lehetSségek

Ez a flizet az 1-es tipusu spi-
nalis izomatréfidban Ujonnan
diagnosztizalt csecsem&k szu-
leinek gondozasi lehet8ségeire
Osszpontosit.

Attekinti az Gjonnan diagnosz-
tizalt 1-es tipusu SMA f6 gon-
dozasi lehet6ségeinek alapjait:

e Mik a nem invaziv lehet6ségek

e Milyen a nem invaziv léguti
gondozas?

e Milyen az invaziv léguti gon-
dozas?

¢ Mi az a palliativ ellatas?

Valamint a tovdbbi tamogatast
és informacidt nyujté lehetdsé-
geket.

Ha szeretné ezeket
a kiadvanyokat papiralapt formaban
megkapni. Kérjiik, irjon a kovetkez6 cimre:

info@curesma.org
vagy hivja a +1 800.886.1762
telefonszamot

A kiadas datuma: 2011. augusztus © 2011 Cure SMA

Understanding Spinal
Muscular Atrophy [SMA]

CUre

A gerincvel8i izomsorvadas
(SMA) attekintése

Elektronikus formaban:

Toltse le ezt a flizetet a Cure SMA
weboldalrél: www.cureSMA.org
Latogasson el weboldalunkon

a support & care publications filre.

Nyomtatott formaban:

Vegye fel a kapcsolatot a Cure SMA
orszagos képviseletével:
info@curesma.org

Jogi nyilatkozat:

A Cure SMA, mint szervezet, nem
tdmogat és nem hagy jova semmilyen
specialis kezelést vagy terdpiat.

A flizetben taldlhaté informacidk
csak tajékoztatasi és oktatdsi célokat
szolgdlnak. Az orvosi informdacidkat
képzett szakorvossal kell megbeszélni.
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925 Busse Road, Elk Grove Village, IL 60007
1-800-886-1762@ Fax: 847-367-7623

www.cureSMA.org e info@curesma.org
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Rebecca Hurst, MS, RD, CD; University of Utah - Pediatric Motor Disorders Research
Program Brenda Wong, MD; Cincinnati Children's Hospital

Kathy Swoboda, MO; University of Utah Medical Center

Erin Selfrood, MS, RD, CSP, CD; American Family Children's Hospital Mary Marcus,
MS, RD, CSP, CD; University of Wisconsin

Jamie Shish, RD, LDN

Anne Meguiar A fiizet kezdeti kiadasat
Kathryn Rioch, RD, LDN Tonya Mason részben az Angel Baby
Jodi Wolff; RD, University Hospital Cleveland Connie Rizzo, MD, RD, LD Foundation tdmogatta.





