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Szanowni Panstwo,

wraz z wejsciem w zycie ZARZADZENIA Nr 102/2019/DSOZ PREZESA NARODOWEGO FUNDUSZU ZDRO-
WIA z dnia 2 sierpnia 2019 r. istnieje mozliwo$¢ zaopatrzenia w szpitalu oséb z pecherzowym oddzielaniem na-
skorka (epidermolysis bullosa - EB) w opatrunki oraz zywnos$c¢ specjalnego przeznaczenia medycznego na okres
nawet 6 miesiecy. Zgodnie z zatgcznikiem 17a w ramach $wiadczenia pacjenci mogg otrzymac m.in. zywnos¢
specjalnego przeznaczenia medycznego (zywnos$¢ wysokoenergetyczng) i srodki spozywcze zastepujace cato-
dzienng diete - w przypadku niedoboréw energetycznych oraz zaburzen przetykania i wchtaniania wystepuja-
cych jako powiktanie choroby podstawowej.

W ponizszym opracowaniu omoéwione zostaty produkty do postepowania dietetycznego u pacjentéw z EB -
dzieci, mtodziezy i dorostych, ktérzy wymagaja wsparcia zywieniowego. Produkty te sg skoncentrowanym zro-
dtem energii - zawierajg biatko, ttuszcze i weglowodany oraz witaminy i sktadniki mineralne, w postaci gotowej
do spozycia.

Znaczenie zywienia w pecherzowym oddzielaniu naskérka.

Pecherzowe oddzielanie naskorka (epidermolysis bullosa - EB) to grupa rzadkich chordb charakteryzujacych sie
kruchoscia skéry i bton Sluzowych. EB obejmuje przede wszystkim skére oraz btone sluzowg, powodujgc powi-
ktania, ktore silnie wptywajg na stan odzywienia.

Choroba objawia sie otwartymi, narazonymi na zakazenia i trudno gojacymi sie ranami obejmujacymi znaczaca
czesc skory. Pacjenci cierpigcy na EB zmagaja sie takze z zaburzeniami wchtaniania sktadnikéw odzywczych
wynikajacych z powiktan zotagdkowo-jelitowych zwiazanych z brakiem ciggtosci tkanek przewodu pokarmo-
wego. Osoby dotkniete EB czesto réwniez spozywajg zbyt mato pokarmoéw ze wzgledu na bdl towarzyszacy
jedzeniu.

Potrzeby zywieniowe szczegdlnie zwiekszajg sie, gdy pojawiajg sie pecherze - saczenie z ran ptynéw ustro-
jowych bogatych w biatka i mineraty prowadzi do ich statej utraty z organizmu. Takze gojenie i zwalczanie
zakazen ran, wymaga wysokiej podazy biatka i sktadnikow odzywczych dla regeneracji tkanek i prawidtowe-
g0 przebiegu proceséw bliznowacenia. Dodatkowo, jakiekolwiek uszkodzenie skory usuwa zewnetrzng bariere
ochronna, ktéra pozwala na rozpraszanie ciepta i wody. Zwieksza to zapotrzebowanie na energie dla utrzymania
prawidtowej temperatury ciata.

Zaburzenia odzywiania u pacjentéw z EB wynikajg takze z innych licznych powiktan, takich jak pecherze
i owrzodzenia jamy ustnej, uposledzona ruchliwos¢ przetyku, zwezenie przetyku, zaburzenia potykania, problemy
z zebami, nadzerki i pekniecia odbytu oraz zwezenie odbytnicy. Kwestie te majg znaczenie przede wszystkim
u dzieci i mtodziezy ze wzgledu na ich potrzeby zywieniowe, zwigzane z intensywnym wzrostem i rozwojem.

Suma czynnikdéw ograniczajacych spozycie i wchtanianie sktadnikéw odzywczych oraz czynnikéw zwiekszaja-
cych potrzeby zywieniowe (otwarte zmiany skorne, zwiekszone ryzyko zakazenia, utrata ciepta, wysokie straty
biatka i wydatek energetyczny) prowadzi do niedokrwistosci, obnizonej odpornosci immunologicznej, stabego
gojenia sie ran, zwiekszonego ryzyka infekcji i niedozywienia.

Ze wzgledu na duza utrate biatka przez pecherze, statg potrzebe syntezy skéry i nawracajace infekcje, zapo-
trzebowanie na biatko u pacjentéw z EB jest wieksze niz u ich zdrowych réwiesnikow w tym samym wieku.

Literatura naukowa opisuje, ze osoby z EB majg zwiekszone zapotrzebowanie na energie i biatko, co potwierdza
koniecznos¢ wsparcia zywieniowego na kazdym etapie choroby, niezaleznie od wieku pacjenta.
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Eksperci sprawujacy opieke nad pacjentami z EB szacuja, ze zapotrzebowanie na biatko u tych oséb jest znacz-
nie wyzsze niz w populacji zdrowej. Dzieje sie tak z powodu znacznej utraty biatka przez saczace pecherze,
zwiekszonej syntezy biatek w celu naprawy tkanek i zachodzacych proceséw immunologicznych zwigzanych ze
zwalczaniem infekgji ran, a takze wspotwystepowaniem proceséw zapalnych. Eksperci sugeruja, Zze aby popra-
wi¢ stan odzywienia dzieci z EB spozycie biatka powinno wynosi¢ do 200% zalecanego spozycia.

Potrzeby zywieniowe s3 zré6znicowane z powodu wielu czynnikéw:

1. wielouktadowego, zapalnego i zakaZznego charakteru choroby;

2. zmiennych wymagan zywieniowych odzwierciedlajgcych wiek pacjenta, zakres pecherzy, obecnos¢
infekcji;

3. trudnosci zwigzanych z pozadanymi szacunkami przyrostu masy ciata, poniewaz zaburzenia wzra-
stania sg powigzane miedzy innymi z przewlektym zapaleniem, bélem, osteoporozg i przykurczami
stawowymi;

4. trudnosciami w prowadzeniu badan klinicznych z powodu ograniczonej liczby pacjentow.

Niektoérzy autorzy poréwnujg zapotrzebowanie energetyczne dzieci z EB do zapotrzebowania u dzieci z oparze-
niami, ze wzgledu na podwyzszony poziom proceséw metabolicznych i zapotrzebowanie na sktadniki odzywcze.

Cele interwencji Zywieniowych u dzieci i mtodziezy z EB majg na celu zminimalizowanie niedoboréw zywienio-
wych, poprawe czynnosci jelit, poprawe funkcjonowania uktadu immunologicznego, zoptymalizowanie goje-
nia ran, odbudowanie normalnego sktadu ciata i promowanie prawidtowego wzrostu i rozwoju ptciowego oraz
minimalizowanie stresu spowodowanego wydtuzonym czasem samego procesu karmienia. Biorgc pod uwage
rokowanie EB, cele te nalezy zmodyfikowac¢ w zaleznosci od sytuacji pacjenta, z naciskiem na jakos¢ zycia.

Nawet jesli interwencja zywieniowa nie jest zwigzana z zapobieganiem pojawiania sie nowych pecherzy, to ma
wptyw na poprawe odpornosci immunologicznej, biatek trzewnych i normalizacje pozioméw biochemicznych,
a w konsekwencji na przyspieszenie gojenia ran i zapobieganie wtérnym zakazeniom bakteryjnym.

W niektérych przypadkach pacjenci z EB wymagajg zywienia przez gastrostomie odzywcza. Zanim jednak doj-
dzie do koniecznosci zatozenia sztucznego dostepu niezwykle istotne jest jak najdtuzsze utrzymanie zywienia
przy pomocy doustnych ptynnych preparatéw nalezacych do kategorii zywno$ci specjalnego przeznaczenia me-
dycznego.

WSsréd dostepnych na polskim rynku preparatéw pacjenci z EB najczesciej stosujg Nutridrink, Nutridrink Protein
i Cubitan.
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CHARAKTERYSTYKA PRODUKTOW Z ZAKRESU ZYWNOSCI SPECJALNEGO
PRZEZNACZENIA MEDYCZNEGO, KTORE MOGA BYC ZLECONE
PACJENTOM Z PECHERZOWYM ODDZIELANIEM NASKORKA (EB)

bfonnik

09

Srednia zawartos¢ w 100 ml:

Energia 1010 kJ/240 kcal?
Tluszcz 93¢

- w tym kwasy nasycone 09g
Weglowodany 29,79

- w tym cukry 15049

- w tym sacharoza/laktoza laktoza< 0,5 g
Btonnik 0g'

Biatko 9,6 ¢*

Sol 024¢g
Osmolarnosé 790 mOsmol/I*

NUTRIDRINK (125 ml)

Doustny, ptynny, wysokoenergetyczny preparat odzywczy - zywnosc specjalne-
go przeznaczenia medycznego do postepowania dietetycznego w niedozywieniu
zwigzanym z chorobg, w tym takze w przypadku zwiekszonego zapotrzebowania
biatkowo-energetycznego, braku apetytu o réznej etiologii, zaburzeniach zucia
i potykania, przed oraz po zabiegach operacyjnych i w okresie rekonwalescencji.

Dostepny w 5 smakach: neutralny, czekoladowy, waniliowy, truskawkowy, owoce
lesne w butelce o pojemnosci 125 ml (dostepne w czteropaku 4 x 125 ml).

Witasciwosci zywieniowe:

e  Zrédtem biatka jest kazeina i serwatka
e Zawiera gtéwnie ttuszcze LCT

e Bezresztkowa!?

e Produkt bezglutenowy
e Gtéwne zrédto weglowodandow - maltoza i polisacharydy

Dawkowanie:

e Uzupetnienie diety: 1-3 butelek na dobe (300-900 kcal)®
e Jedyne zZrédto pozywienia: 5-7 butelek na dobe (1500-2100 kcal)®

Stosowacé pod nadzorem lekarza.

bfonnik

09

Srednia zawartos¢ w 100 ml:

Energia 1010 kJ/240 keal?
Tluszez 944

- w tym kwasy nasycone 09¢g
Weglowodany 24,49

- w tym cukry 133¢g

- w tym sacharoza/laktoza laktoza 0,3 g

Btonnik Og

Biatko 144"
Sol 01g
Osmolarnosé 570 mOsmol/I®

NUTRIDRINK PROTEIN (125 ml)

Doustny, ptynny, wysokobiatkowy i wysokoenergetyczny preparat odzywczy -
zywno$¢ specjalnego przeznaczenia medycznego do postepowania dietetycznego
w niedozywieniu zwigzanym z choroba.

Dostepny w 8 smakach: waniliowy, mokka, owoce lesne, brzoskwinia-mango, tru-
skawkowy, neutralny, rozgrzewajacy smak owocéw tropikalnych i imbiru, rzeski
smak czerwonych owocéw w butelce o pojemnosci 125 ml (dostepne w czteropaku
4 x 125 ml).

Wiasciwosci zywieniowe:

e Najwieksza ilo$¢ biatka w najmniejszej objetosci - 18 g biatka w 125 ml produktu®
e Zrodtem biatka jest kazeina i serwatka

e Zawiera laktoze

e Bezresztkowa

e Produkt bezglutenowy

Dawkowanie:
e Uzupetnienie diety: 1-3 butelek na dobe (300-900 kcal)®

Stosowacé pod nadzorem lekarza.
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CUBITAN (200 ml)

Doustny, ptynny, wysokobiatkowy i wysokoenergetyczny preparat odzywczy -
zywno$¢ specjalnego przeznaczenia medycznego do postepowania dietetycznego
w niedozywieniu zwigzanym z choroba, w szczegdlnosci w przypadku pacjentéw
z zaburzeniami gojenia ran, odlezynami, po operacji oraz w okresie rekonwalescencji.

Dostepny w 3 smakach: waniliowy, truskawkowy, czekoladowy w butelce o pojem-
nosci 200 ml (dostepne w czteropaku 4 x 200 ml).

Wiasciwosci zywieniowe:

e Wysoka zawartos¢ biatka, ktéra pozytywnie wptywa na proces gojenia ran,

Srednia zawarto$é w 100 ml: w tym odlezyn

Energia 520 kJ/124 keal e Zawiera argining - wazny immunosktadnik, ktéry reguluje funkcje odporno-
Thuszez 35 $ciowe organizmu oraz przyspiesza proces gojenia ran, w tym odlezyn
_ e Wieksza zawarto$¢ sktadnikdw waznych w procesie leczenia ran (karoteno-

w tym kwasy nasycone 05¢g

. o~ )
pr——— 5 |fio,w, wit. C i E, .cynku) o
e Zrbédtem biatka jest kazeina i serwatka

- w tym cukry 71g

e Zawiera gtownie ttuszcze LCT

haroza 5 76 4 i
sacharoza - g e Zroédtem weglowodandw sg maltodekstryna, sacharoza i laktoza

- w tym sacharoza/laktoza

laktoza 1,7 g
e Bezresztkowa?®
Btonnik <05
¢ e Produkt bezglutenowy
Biatko 88¢g
- w tym arginina 1,51g" Dawkowanie:
sél 013g e Uzupetnienie diety: 1-3 butelek na dobe (256-768 kcal)®
Osmolarnosé 500 mOsmol/I'?

Stosowac pod nadzorem lekarza.

Referencje:

1. Smak czekoladowy: btonnik 0,5 g. 2. Smak czekoladowy: energia 1005 kJ/240 kcal. 3. Smak czekoladowy: biatko 9,4 g. 4. Smak czekoladowy: 730 mOsmol/I.
5. O ile lekarz lub dietetyk nie zaleci inaczej. 6. Na podstawie analizy poréwnawczej produktéw: Ensure, Prosure, Fresubin, Supportan, Resource. 7. Smak cze-
koladowy: biatko 9,4 g. 8. Smak czekoladowy: 730 mOsmol/I. 9. W poréwnaniu do przemystowej diety standardowej. 10. Smak czekoladowy: btonnik < 0,5 g.
11. Smak czekoladowy: arginina 1,52 g.

Nutridrink, Nutridrink Protein, Cubitan to zywnosc¢ specjalnego przeznaczenia medycznego, do stosowania pod nadzorem lekarza. Nutridrink, Nutridrink
Protein - do postepowania dietetycznego w niedozywieniu zwigzanym z choroba. Cubitan - do postepowania dietetycznego w przypadku odlezyn i innych
trudno gojacych ran. Materiat przeznaczony dla 0séb posiadajacych kwalifikacje z zakresu medycyny, farmacji i zywienia.
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