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A cisztas fibrozis (CF) betegség
% A leggyakoribb monogénes betegség a kaukazusi populacioban

‘*Progressziv korlefolyast mutat, multiszisztémas, amely els6sorban a 1égz6-, az
emészto- és reproduktiv rendszert érinti.

A cisztas fibrozis emésztorendszeri patomechanizmusa
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CFTR: cystic fibrosis transmembrane conductance regulator
ROS: reaktiv oxigéngyok; RNS: reaktiv nitrogéngyok
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Abra: sajat készitésti illusztrdcio



Miért fontos a taplaltsagi allapot:€CF-ben?

**Habar a vezetd halalok tovabbra is a
tidokarosodas kovetkeztében
kialakulo 1égzési elégtelenség, a
malnutricio a kedvezotlen kimenetel
egyik fontos rizikofaktora.

s A taplaltsagi allapot 6sszefligg:

“legzésfunkcioval (FVC, FEV,,
FEF25-75)

ssexacerbaciok szamaval

sseletmindséggel

*stranszplantacios igénnyel

“smortalitassal

A malnutricié,és a tiidobetegség
egymast erosité ordogi kort alkot.
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« Légszomj, terhelhet6ség csokkenése

o Gazcsere romldsa

FOKOZOTT
ENERGIAIGENY
¢ A gyulladés és a fertdzes

s Leégzési munka fokozédik

e Tapanyagok a gyogyulasra és

MALNUTRICIO

» Csokkent tapanyagbevitel
» Testtomeg- és izomtomeg-csokkenés

+ Gyengiilt immunvalasz

\ FERTOZES

_ ROMLO
TUDOFUNKCIO

éa,

* Gyengllt immunrendszer

* Fokozott fogékonysdg
fertézésekre

ORDOGI KOR

Eletming lik, aktivitas csikkel e
s o n A LEGZOSZER‘” * Gyakoribb és sulyosabb
BETEGEKBEN fertézések

GYULLADAS

noveli az energiafelhasznalast

¢+ Fokozott gyulladdsos medidtorok
* Szovetkarosodas

immunvalaszra forditédnak « lzomlebontds, katabolizmus fokozdodéasa

[ o Az 6rdogi kér megszakitasa - korai taplalési intervencid, fertézések megelézése és kezelése, gyulladas csékkentése, tiidéfunkcio tamogatésa J

Wilschanski M, et al. ESPEN-ESPGHAN-ECFS guideline on nutrition care for cystic fir)rosis.
Clin Nutr. 2024 Feb;43(2):413-445



Mi okozza a malnutriciot?

“*Csokkent bevitel s*Fokozott energiaigeny
= é¢tvagytalansag » kronikus gyulladas
» kronikus kohégés = fertozések
" reflux = fokozott 1égzési munka

" hasi panaszok

*Emésztési zavar **CF-hez tarsul6 szovodmények
"pancreas elegtelenség = diabetes (CFRD)
= epeuti obstrukcio * maj cirrhosis (CFLD)

KORANYI ’ CFRD: CF-related diabetes; CFLD: CF-related liver disease



A korai felismereés jelentosege

Szekunder prevencio (szureés)

Figyelmezteto jelek
Rendszeres monitorozas

sziikséges: “*percentilis esés
< Gyermek: ssstagnalo sulygyarapodas
" testsuly %*csokken0 FEV,

* testmagassag

= BMI percentilis
» Felnott:

= BMI

» testosszetétel

\

L)

shutterstock.com - 2652387707
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Milyen eszkozok allnak a rendelkezésiinkre
a malnutricio megelozésébenmCF-ben?

+ Az alapbetegség rendszeres gondozasa (legzésfunkcio
megorzése, léguti exacerbaciok szamanakicsokkentése)

+ A CF szovodmenyeinek kezelése (CFRD, hepatobiliaris eltérések)
sEmeésztés javitasa'(pancreas enzim-potlas)
» Tapszerek, vitamin-poétlas

» Dietetikai tanacsadas

= J KORANYI



A pancreasenzim-potlas (PERT)Szerepe

PERT:

‘*minden pancreaselégtelen beteg szaémara
2 f0-, és kozti étkezésekhez

“*minden zsirt tartalmazo6 snackhez

Hatasa:

“sjavulé emésztes és felszivadas
**sulygyanapodas

*»kevesebb GI tunet

- Anem megfelelo’enzimpotlas a malnutricio egyik leggyakoribb oka.

KORANYI | Wilschanski M, et al. ESPEN-ESPGHAN-ECFS guideline on nutrition care for cystic fir)rosis.
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Energia- és feherjebevitel

verywell

Korabban:
“*magas zsir- és
energiatartalmu étrend Kiemelend6: | <\ @Y #{C
s»fehérje
Napjainkban: s»z0ldség
“*megfeleld energia **gyumolcs
s*megfelelo feherjebevitel “*teljes értékii élelmiszerek

___+segészseéges taplalkozasi
& = mintazat

KORANYI | Wilschanski M, et al. ESPEN-ESPGHAN-ECFS guideline on nutrition care for cystic fir)rosis.
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Vitaminok es mikrotapanyagok
FAT SOLUBLE VITAMINS

Zsirban oldodo vitaminok

*Vitamin-A, -D, -E,-K - ool | o
N . ,‘::i' . l' o e - .

s

Blood Clotting,

Verszint ellenorzes évente javasolt.

Kulonosen fontos:
s*D-vitamin

**csontanyagcsere

KORANYI | Wilschanski M, et al. ESPEN-ESPGHAN-ECFS guideline on nutrition care for cystic fii)rosis.
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Oralis tapszerek es enteralis taplalas

Mikor gondoljunk ra? w
s étrendi intervenci6 + optimalizalt PERT elégtelen
‘sromlé taplaltsagi allapot / stulytrend

“*elégtelen energiafelvétel

ssfokozott energiaigenyti id6szak

Gyakorlati szempont:
zsirtartalmu taplalék biztositasa CFTR modulatorok bevételéhez

Lehetoségek:
*¢Oralisan (ONS)
*» PEG-en Keresztiili szondataplalas (EN)

A cél a malnutricié megel6zése, nem annak késdi kezelése.

KORANYI | Wilschanski M, et al. ESPEN-ESPGHAN-ECFS guideline on nutrition care for cystic fir)rosis.
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A CF kezeles uj korszaka - CFTR
modulatorok

CFTR modulatorok (CFTRm) hatasaa
taplaltsagi allapotra:
» javulo étvagy

CFTR-csatorna

o
.....
ki

Putenciéturuk- AN
pl.: ivacaftor

» hatékonyabb zsiremésztés : .
=,csOkkeno energiaigény (kevesebb leégzési munka,

gyulladas merseklédése)

es splicin
-

NS

« testsulynovekedes

Paradigmavaltas: _
™ , , , , , , , Abra: Pankow et aI},.I" 2019, Sci Signal) alapidn
A ma mar nemcsak alultaplaltsag, hanem tulsuly és obesitas is elofordulhat

KORANYI | Wilschanski M, et al. ESPEN-ESPGHAN-ECFS guideline on nutrition care for cystic fiijrosis.
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Sajat vizsgalat eredményei

r r * - r - 4 r y 4 r - r
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Orlés Z, Barta I, Paska C, Halasz A, Antus B. Impact of long-term elexacaftor/tezacaffor/ ivacaftor
therapy on oxidative stress in cystic fibrosis: early insights. ] Cyst Fibros. 2025
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Mit mutatnak a legujabb adatok?

A CFTRm korszakaban: Nemecsak a BMI szamit:
“*a malnutricio ritkabb, de tovabbra Gorred )
is rossz prognosztikai tényezo *ZSITMCGRS testtomeg
<*ugyanakkor egyreggyakoribb “*izomtomeg
probléma  fizikai aktivitas
> a tulsuly

> az obesitas

»a zsigeri zsirszovet
felszaporodasa

> ametabolikus szindroma

#a cél az optimalis'testosszetétel

KORANYI | Wilschanski M, et al. ESPEN-ESPGHAN-ECFS guideline on nutrition care for cystic fiijrosis.
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CF betegek energiaigenye - a CFTR modulater

éra elott és utan
CFTRm éra elott
X é%% Fokozott 1égzési munka

< % Kroénikus gyulladas,
infekcio

¢ = Malabszorpcio

<\ &1 Alultaplaltsag gyakori

< @ Fokozott energiaigény:

120-150% a referencia-
opulac1ohoz kepest®, egyes
¢ -estekben akar 200%

CFTRm eraban
9B avulo tiid6funkcié — 1égzési munkal

< % Léguti gyulladas, exacerbaciok
szamal

<

°

* |\ Javulo6 tapanyag-hasznosulas
» .. Egyre gyakoribb a tulsuly, obesitas

< @ Cs6kkend energiaigény szamos
betegnél

L)

&

L)

L)

KORANYI ’ * egyénileg jelentds eltérés lehetséges




Taplaltsagi célok CF-ben

“*Gyermek:
= BMI = 50 percentilis

“*Feln6tt BMI:
= né = 22 kg/m?
= férfi > 23&Kg/m?

<*a BMI tovabbra is hasznes, de a CFTRm mellett 9nmagaban mar nem
elegendo

s A testosszetetel jelentésége egyre inkabb el6térbe Kertil

CFTRm éra elotta cél a nagy kaloriabevitel volt
CFTRm éraban: nincs egységes kaloriacél — individualizalt energiabevitel

o, Lo Filgg: teststly's testosszetétel o aktivitas o klinikai dllapot

KORANYI | Wilschanski M, et al. ESPEN-ESPGHAN-ECFS guideline on nutrition care for cystic fii)rosis.
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Gyakorlati uzenetek

Malnutricio megelozésének5pillere:
**Korai CF diagndézis (neonatalis sz{iris)
**Rendszer€s gondozas ¢és dietetikai kovetes
ssMegfelelo PERT

**Vitamin- es mikrotapanyag-potlas

* Korai taplalasiintervencio

KORANYI | Wilschanski M, et al. ESPEN-ESPGHAN-ECFS guideline on nutrition care for cystic fii)rosis.
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Utravalo uiizenet

*» A taplaltsagi allapot a CF-kezélés alapkove.
A malnutricio megel6zése mar csecsemokorban kezddodik:

*»* A rendszeres monitorozas és a korai beavatkozas
kulcsfontossagu.

**A CFTR-modulatorok koraban az'optimalis testosszetétel valt a
focélla.

KORANYI | Wilschanski M, et al. ESPEN-ESPGHAN-ECFS guideline on nutrition care for cystic fii)rosis.
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