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Pfibéhy rodin:

Pozadali jsme rodinné pfislusniky pecujici o dcery postizené
Rettovym syndromem, aby nam sdélili své poznatky a zkusenosti
s tim, jaky dopad maji problémy ve vyZivé a traveni na Zivot
jejich dcer. Své osobni zkusenosti s témito problémy nam
poskytlo dvacet dva rodin ze zemi po celém svété.

Rodindm, které prispély svymi pfibéhy a poskytly fotografie,
patfi nas obzvlastni dik. Také dékujeme Elentim referencni
skupiny australské studie Rettova syndromu za to, Ze tuto

pfirucku laskavé zrevidovali.

Financni prispévek:
Ptiprava a produkce této prirucky byla financovana granty

poskytnutymi nadaci Rett UK a Michele Anderson Fund.

Doporucena citace této prirucky:

Downs J, Leonard H, Croft D, Ravikumara M, Bathgate K, Ellaway
C, Thompson S, Percy A and Baikie G. Nutritional and digestive
health: An information booklet for families and carers. 2013,
Telethon Institute for Child Health Research.

Kontaktni udaje:

Dr Helen Leonard
Telethon Kids Institute
PO Box 855, West Perth
Perth WA 6872

Australia

Tel. ¢.: 618 9489 7790

Fax: 618 9489 7700

Email: helen.leonard@telethonkids.org.au
Website: www.telethonkids.org.au

© Material v této prirucce je chrdnén autorskymi pravy, Telethon Kids
Institute, 2013
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Spravna vyziva a traveni u Rettova syndromu
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O Rettové syndromu ...

Rettlv syndrom se vyskytuje témér vyhradné u osob Zenského pohlavi v poméru pfiblizné 1: 9000 vSech
narozenych dévcat.

Vétsina divek a Zen s Rettovym syndromem ma genetickou mutaci genu pro metyl-CpG-vazebny protein 2
(MECP2).

JelikoZ ma tento gen vliv na funkci nervovych bunék, mize mit jeho mutace vliv na fungovani mnoha télesnych
organu, véetné nervové a dychaci soustavy, pohybového Ustroji a travici soustavy.

Nékteré charakteristické rysy Rettova syndromu mohou omezovat schopnost organismu prijmout, vstiebat a
vyuzit zakladni Ziviny potifebné k optimalnimu fungovani téla a pro celkové zdravi.

Tato prirucka poskytuje informace a rady, jakym zplsobem sledovat, fidit a zlepSovat vyzivu a traveni u divek a
Zen s Rettovym syndromem.
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Tato prirucka ...

Tato pfirucka vznikla na zakladé studie Rettova syndromu provadéné v Institutu pro vyzkum zdravi ditéte v
Perthu v Austrdlii. Jejim cilem je poskytnout rodinam a pecovatelim informace, jak nejlépe zlepsit vyZivu a
traveni u divek a Zen s Rettovym syndromem.

Témata obsaZzend v této prirucce byla zvolena na zakladé otdzek rodinnych pfislusnik( a pecovateld.

Po posouzeni odborné literatury jsme oslovili fadu zahrani¢nich odbornik(, ktefi ndm poskytli cenné poznatky
ohledné moznosti, jak zhodnotit a zlepSsit vyzivu a traveni divek a Zen s Rettovym syndromem.

7

Tato prirucka je rozdélena do dvou ¢asti. Prvni se zabyva spravnou vyzivou a jejim vlivem na zdravi. Druha ¢ast
se zabyva spravnym travenim a zaméruje se na to, jak nejlépe zvladat nékteré gastrointestinalni problémy.

Zvyraznéni zakladnich bodu a dat v rameccich a vloZeni souhrnnych tabulek v celém textu ma za ukol usnadnit
vam orientaci a pomoci zjistit, které ¢asti textu pro vds budou mit nejvétsi uzitek.

Pozadali jsme také rodinné prislusniky, aby se s ndmi podélili o své osobni zkuSenosti spojené s obtiZzemi svych
dcer pfi vyZive, prijmu potravy a gastrointestinalnich problémech. Rodice se rovnéz vyjadruji k tomu, co v jejich
pfipadé pomohlo a co nepomohlo.

Doufdme, Ze vSechny informace uvedené v této pfirucce jsou srozumitelné a dobre pochopitelné, aby mohly
byt dal vyuzity ve vasem kazdodennim Zivoté. Soucasné jsme se snazili posilit postaveni rodiny a pecovatell ve
spolupraci se zdravotniky a Iékafi.

Tato prirucka je soucdsti série publikaci vyzkumné skupiny zabyvajici se zdravotné postizenymi détmi v Institutu
pro vyzkum zdravi ditéte. Pfirucka shrnuje nejnové;jsi poznatky v oblasti hodnoceni a |éCby zdravotniho stavu
divek a Zen s Rettovym syndromem.
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Uvod

Ziviny jsou zakladni slozky potfebné pro nas organismus, jez ziskdvame z jidla a z ndpoji. Umozfiuji ndm
udrZovat si dobry zdravotni stav.

Drive nez dojde ke vstfebdni Zivin do organismu, je nezbytné potravu rozmélnit na mensi ¢asti, aby mohly byt
Ziviny rozneseny po celém téle a vstfebany do bunék.

Poté, co pfijmeme potravu Usty, dojde k jejimu rozzvykdni, smiseni se slinami a polknuti. Takto rozmélnénd
potrava se jicnem dostava do Zaludku.

V Zaludku je jidlo chemicky rozloZeno a poté se presune do tenkého stfeva, odkud se mensi molekuly vstiebaji
do krve a jsou roznaseny do bunék po celém téle. Zbylé odpadni produkty jsou zpracovany a nasledné
zlikvidovany v tlustém strevu.

Ve znalosti je sila ...

Pokud budete mit zakladni znalosti o tom, jak funguje
lidsky organismus a co je pottfeba k jeho efektivni ¢innosti,
mnohem |épe dokdZete rozpoznat pripadné problémy, jez

mohou ovlivnit zdravi vasi dcery.
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Zakladni poselstvi

Spravna vyziva je dlleZitd pro zdravi kazdého z nas.
Pro divky a Zeny s Rettovym syndromem je obzvlast
dilezité:

e posilit organismus a ziskat odolnost v
kazdodennim Zivoté

e posilit imunitni systém

e omezit negativni dopady ostatnich zdravotnich
problémU spojenych s Rettovym syndromem.

Mnoho divek a Zen s Rettovym syndromem ma
problémy s pfijmem, polykanim a travenim potravy.
To vSe mUizZe vést k nedostate¢nému pfijmu Zivin, jeZ
jsou pro organismus nezbytné. Jestlize ma vase dcera
problémy s pfijmem potravy nebo s travenim, vézte,
Ze nejste zdaleka sami.

Zopakujte si zakladni znalosti o biologickych
procesech — proc je spravna vyziva tak dllezita a

jak funguje travici soustava. Pomuze vam to lépe
rozpoznat a sledovat problémy a také se budete Iépe
orientovat v moznostech vhodné lécby.

Vzdélavejte se v oblasti vyZivy a traveni. Komunikace
se zdravotnickym personalem pro vds bude mnohem

pouzivaji. Na str. 41-43 najdete slovnik pojmu.

Zajistéte, aby vase dcera dochazela na pravidelna
Iékarska vysSetreni, ktera pomohou odhalit mozné
problémy spojené s vyZivou a travenim a zajisti
napravu. DUkladné vysetfeni stavu vyZivy a zazivani
se doporucuje 1x za 6 mésicl pro détido 12 let a
nejméné 1x za rok u dospivajicich a dospélych.

Vy znate svou dceru nejlépe. Sledujte jeji pfipadné
obtiZe pfi pfijmu potravy (véetné toho, jak dlouho
trva, nez ji nakrmite, jaké jidlo a jakou konzistenci

il Y
iU |

upfednostriuje a jaky vlivto ma na jeji traveni). Piste
si podrobny denik a podélte se o své postiehy s |ékafi.

Pokud se vam zd3, Ze ma vase dcera problém s
pfijmem potravy anebo s travenim, jako prvni

krok se pokuste postupné zménit jidelnicek a jeji
navyky spojené s pfijmem potravy. Budte pfipraveni
experimentovat s rliznymi druhy jidel a jejich
konzistenci. Nékdy m(iZe usnadnit cely proces pfijmu
potravy pouhd zména polohy. Sledujte vysledky a
zaznamenavejte si do deniku, co jste zkusili a jaky to
mélo ucinek.

Pokud vase dcera trpi podvahou, zkuste ji vhodnymi
jidly zvysit pfijem kalorii. V ptirucce je uvedeno
nékolik jednoduchych rad, jaké potraviny pfidat do
jidelnicku, aby se zvysil kaloricky pfijem (viz str. 15).

Jestlize vasi dcefi nepomohou jednoduché zmény
jidelnicku a stravovacich navykd, existuji jesté
podplirné léky. LékaFr vam predepisSe ten nejvhodnéjsi
lék a urci jeho ddvkovani v zavislosti na problému,
kterym vase dcera trpi. Tyto léky lIze vSak uzivat pouze
po konzultaci a pod dohledem lékafre.

V pfipadé, Ze nepomUze zména stravy, zména
stravovacich ndvykU ani predepsané Iéky, je zde déle
moznost chirurgického zakroku.
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CAST 1: Spravna vyziva

V této Casti pfiru¢ky vam poskytneme informace
tykajici se:

e dlleZitosti spravné vyzivy (a co je tieba k dosazeni
dobré vyzivové kondice)

e zakladnich Zivin potfebnych pro organismus

e problémU s vyZivou béZzné spojovanych s
Rettovym syndromem

e doporuceni ke spravné vyzivé u Rettova syndromu

e moznosti zlepSeni pfijmu potravy a vyZivy u
Rettova syndromu.

1.1 Co je mysleno pojmem
»Spravna vyziva“?

Spravna vyziva vyzaduje:

e dostatecny prijem Zivin (z jidla a piti)

o efektivni zpracovani a vstiebani Zivin (jak je jidlo a
piti strdveno)

o efektivni vyuzZiti Zivin (jak jsou Ziviny
metabolizovany k zajisténi energie a k budovani a
naprave télesnych tkani).

Spravna vyziva je dllezita pro zdravi kazdého z nas ...

Pro divky a Zeny s Rettovym syndromem je spravna vyZziva dllezita zejména proto, aby:

¢ posilovala organismus a vytrvalost pro kazdodenni Zivot

¢ budovala a napravovala télesné tkané (véetné budovani pevnéjsich kosti a svalové tkané)

e posilovala imunitni system

A rovnéz aby:

e omezila negativni dopad nékterych dalSich zdravotnich obtiZi spojenych s Rettovym

syndromem.

strana 8




({0 ll“llllll I \H””””””
|
“”“H“Hl“h
VAN
”H”“”””“”
“”“““”””””

MnozZstvi dostupné energie v potravé je vyjadieno
v kilokaloriich nebo kilojoulech/gram. Cim vy33i je
pocet kilokalorii nebo kilojoulG/gram, tim vyssi je
energeticka hodnota potravin. Energie, ktera se
nevyuzije k ristu, rozvoji a ¢innosti organismu, se
obvykle v téle uklada jako tuk.

Vase dcera potrebuje celou fadu potravin
z rGznych potravinovych skupin.

Vase dcera potrebuje:
e Makroziviny (potfebné ve velkém mnozstvi)

Existuji tfi zdroje produkujici makrozZiviny:

o

sacharidy (nachazeji se prevaziné v obili a
nékterych druzich zeleniny)

o bilkoviny (predevsim v Zivocisnych produktech,
ale i v lusténinach a nékterych druzich ofech( a
zeleniny)

o tuky (prevazné v zivocisnych produktech, ale také
v nékteré zeleniné, anebo uméle vyrabéné tuky)

e MikroZiviny (stopové prvky — potfebné v mensim
mnozstvi).

Vitaminy a mineraly se fadi do mikrozivin, protoze
je potfeba jen malé mnoizstvi kazdého z nich, aby
odvedly svou praci. Jejich nedostatek vsak mlze
zpUsobit zdravotni problémy.

“”“””“““\HIL. ””””” ”“‘”
) 11 i HHHHHHH

Udrzovani zdravé télesné hmotnosti vyzaduje
rovnovahu mezi pfijmem energie z potravy a
vydejem energie pouzité k udrzeni télesnych
funkci a pfi fyzické namaze.

Divky s Rettovym syndromem maji ¢asto vzhledem
ke svému véku nizsi postavu, ale jejich vaha by
meéla byt Umérna jejich vysce. K posouzeni se
pouziva vypocet BMI. V pripadé, Zze ma divka
dlouhodobé nedostatecny pfijem Zivin, m(iZe se
zpomalit jeji rast pod dany potencial a je velmi
pravdépodobné, Ze bude i velmi hubenad. Jen mala
¢ast divek s Rettovym syndromem je obéznich.

Pro udrZeni spravné vyzivy je dllezZity i dostatecny
denni prijem tekutin.

Mnoho rodin se obava, zda ma jejich dcera
dostatecny prijem tekutin. U divek a Zen s
Rettovym syndromem je pravdépodobné, ze u

nich dochazi k vyssim ztratam tekutin souvisejicim
s doprovodnymi priznaky, jako je slinéni a
hyperventilace. Kvuli zvySenému riziku ztraty
tekutin je tedy velmi dulezité zajistit dostatecny
prijem tekutin.

AVSAK ...

Jak mnozi rodice a pecovatelé dobre védi, neni vzdy
snadné primét svou dceru snist tolik jidla a vypit tolik
tekutin, kolik by bylo zapotrebi.
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1.2 ProE majl' nékteré dIIka a Divky a Zeny s Rettovym syndromem mivaji obvykle
o ’ potize se svalovou koordinaci, coz mize vést i k
zeny s Rettovym syndromem

problémUm pfi pfijmu potravy a tekutin, Zvykani a

problémy s vyzivou? polykani.

,Prijem potravy“ je sloZity proces, ktery vyzaduje Tyto a dalsi faktory Rettova syndromu, které mohou
schopnost zkoordinovat ve spravném poradi rGizné pfispivat k obtizim pfi pfijmu potravy, jsou uvedeny v
skupiny sval@ v Ustech, Celistech, krku, jicnu a branici.  nasledujici tabulce.

Faktory, které mohou pfispét k problémim pfi pfijmu potravy a tekutin:

Chut k jidlu madZe byt ovlivnéna  Nékteré léky, zejména léky ke kontrole epilepsie, mohou ovlivnit chut k
léky jidlu (rostouci nebo sniZzena chut k jidlu).

Citlivost v ustech maZe mit vliv. Nékteré divky mohou negativné reagovat na chut, konzistenci nebo
na vnimani chuti, konzistence dokonce i teplotu jidla a napoju.
nebo teploty jidla a ndpoju

Zvykani vyZaduje koordinaci Mnoho divek ma problémy posouvat jidlo v Ustech pomoci jazyka, coz
svald jazyka, Celisti a tvari jim znesnadnuje Zvykani a polykani. U Rettova syndromu je také velmi

Casté repetitivni skfipani zuby (bruxismus). Skfipani m{ze zuby obrousit
a zpUsobit dalsi stomatologické problémy, jez mohou negativné ovlivnit
schopnost Zvykat a tim jidlo rozmélnit a pfipravit ke spolknuti.

Polykani vyZaduje koordinaci Hrdlo a hltan umoziuji privadét vzduch do plic a zaroven fidi posun
svalid rtd, jazyka, hrdla, a tove  potravy a tekutin do zaZivaciho traktu. Pfi otevieni prichodu pro potravu
spravném poradi se prlichod pro vzduch normalné uzavre.

Nékteré divky a Zeny s Rettovym syndromem vsak mivaji potize s
polykdnim, coz je nuti ke kasli, nebo se pfi jidle a piti dusi, a tim se zvysuje
pravdépodobnost, Ze se potrava a tekutiny nebo vzduch dostanou do
Spatného priachodu. Proces spravného polykani muize byt také narusen
abnormalnimi vzorci dychani, coz zminéna rizika dale zvysuje.

Drzeni téla mizZe mit vliv na Spatné drieni téla, zejména hrbeni se béhem jidla, mGze zpUsobit tisk
polohu traviciho traktu travicich orgdna.
Skoliéza muZe zpUsobit problémy s udrZzenim téla ve vzpfimené poloze pfi
pfijimani potravy a tekutin.

Prijem potravy a ndpoji Schopnost sdm se najist ndm umoznuje mit kontrolu nad tim, co jime ¢i
vlastnimi silami vyZaduje pijeme, kolik toho snime ¢i vypijeme, a jak rychle to snime &i vypijeme.
jemnou souhru pfi koordinaci Mnozi lidé vsak nejsou schopni se sami najist a jsou proto odkdzani na
oci, rukou a ust druhé, ktefi by jim méli poskytnout dostate¢nou vyzivu a pfijem tekutin.
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PotiZe spojené s prijmem potravy mohou snizit
prijem zakladnich Zivin

Pro zajisténi zdravé vyzivy je potieba pfiméreny
a vyvaZeny prfijem potravin z hlavnich
potravinovych skupin.

Mnoho divek a Zen s Rettovym syndromem
neprijima ziviny v dostate¢né mire, a to i presto,
Ze podle vétsiny rodict maji jejich dcery zdravou
chut k jidlu a snédi dostatecné mnozstvi jidla,
anebo jesté vic, nez se ocekava.

,,KdyZ bylo Sdre asi deset, zacala jist velmi pomalu, az
jeji télo nemélo dostatek Zivin a zacalo se hroutit. Sdra
byla tak vycerpand, Ze nemohla jist, a protoZe nejedla
dostatecné, neméla Zdadnou energii.”

rn

PotiZe spojené s prijmem potravy mohou zvysit
€as straveny u jidla a piti

Delsi doba stravena pfi podavani jidla a napojt
je stresujici jak pro ¢lovéka, kterému je jidlo a
napoj podavan, tak pro clovéka, ktery je podava.

Mnoho divek a Zen s Rettovym syndromem je
zavislych na pomoci pfi podavani jidla a ndpoja, a
navic cely proces trva delsi dobu.

Cas straveny u podavani jidla a napojl se ¢asto
pouziva k urceni miry obtiznosti pfijmu potravy a
tekutin.

,Kate jedla aZ doté doby, neZ ztratila schopnost
najist se sama, totéZ co my. Pak jsme do ni dostali
jen rozmixovanou stravu a vypit pal hrnicku ji trvalo
45 minut. ProtoZe bylo tézké dostat do ni dostatek
tekutin, méla vétsinou zdcpu.”

Potize spojené s polykanim mohou zvysit riziko
uduseni

Kasel, daveni nebo duseni se pfi jidle nebo piti
mohou znamenat problém s polykanim a také
zvysit riziko vdechnuti potravy nebo tekutin do
plic.

Priblizné 25 % divek a Zen s Rettovym syndromem
obvykle béhem jidla kasle, davi se anebo se dusi.
Asi 40 % ma problémy s polykanim.

,Angie se sama krmila rukama az do té doby, nez
prestala dostatecné Zvykat a polykat a zacala se
dusit. To bylo asi pred deseti lety. Asi sedm let jsme
ji pak ddvali rozmixované dusené maso se zeleninou,
polévky a kase.”
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1.3 Jak pozna’m zda ma mOje o krevni testy — kontrola chemického slozenf krve
dcera dostateénou vyZivu? znatici, jak dobfe funguji orgdny a zda ma télo

k dispozici dostatecné mnozstvi zdkladnich Zivin
k rdstu, budovani a napraveé tkani a k t¢innému
Ke sledovani pfiméfeného nutriéniho piijmu fungovani.

vasi dcery je velmi duleZité, aby |ékaf pravidelné

kontroloval jeji vyZivu a rlst.

Nutri¢ni vySetfeni se doporucuje: V nékterych pripadech nelze spojovat omezeny
rust s Rettovym syndromem, mtiZe se jednat o

e kazdych 6 mésicl u déti do 12 ti let T S

e alespon jednou za rok u dospivajicich a dospélych. . .
Specidlni ristové tabulky byly sestaveny tak, aby

zohlednily mensi vzrist divek a Zen s Rettovym
syndromem. Tyto tabulky vam pomohou srovnat
rdstovy vzorec vasi dcery s ostatnimi divkami a
Zzenami s Rettovym syndromem.

1.3.1 Standardni nutricni vysSetieni obvykle
zahrnuje:

e mérenivahy, vysky, BMI — ke sledovani ristu

http://www.rettsyndrome.org/understanding-
rett-syndrome/living-with-rett-syndrome/
symptom-management/health-matters/growth-
references

e kontrolu stavu zubd, jazyka a ddsni — cilem je
zjistit, zda mze mit problém v Ustech souvislost s
pfijmem potravy a tekutin, a pfipadné doporudit
kontrolu u stomatologa

e posouzeni kazdodenni stravy s cilem zjistit, jaké
potraviny a tekutiny jsou konzumovény a v jakém
mnozstvi

e vySetfeni schopnosti a obtiZi pfi prijmu potravy a
tekutin:

jak dlouho pfijem potravy a tekutin trva
e schopnost Zvykani a polykani
e schopnost se samostatné najist

e zda byly vyzkouseny rizné techniky, a jaky
mély vliv (napt. zména polohy téla, pouziti
specialniho vybaveni a pomlcek, zména
konzistence stravy atd.)
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1.3.2 Dalsi testy

Krevni testy

Lékar mlze nechat provést krevni testy, jestlize ma
vase dcera:

e riziko nedostatku konkrétnich mikroZivin —
zejména v pripadé nizkého BMI nebo pfi uzivani
lék( ke kontrole epilepsie, jez maji vliv na

vstifebavani nékterych mikronutrient(

e pfiznaky Spatného vstiebavani Zivin v travicim
traktu (napft. Spatné pribyvani na vaze, ubytek
télesné hmotnosti anebo anémie).

Schopnost Zvykani a polykani

Pokud ma vase dcera potiZe pfi jidle a piti, mGze vas
|ékaF doporucit k vyzivovému specialistovi, ktery
provede dikladnéjsi analyzu pfijmu potravy a tekutin,
véetné Zvykani a polykacich schopnosti.

Videofluoroskopie

Proces polykani muze byt prozkouman pomoci
specialniho rentgenového postupu, tzv.
videofluoroskopie (kontrastni rentgenové vysetreni,
v angli¢tiné Modified Barium Swallow Study). Vasi
dcefi budou podavany potraviny a tekutiny rdzného
sloZeni a konzistence smisené s bariem (bily prasek,
ktery se zobrazi pfi rentgenovani). Tim, Ze jsou
jednotlivé snimky snimany rychle po sobé, kontrast
baria umozZnuje pozorovat mechanismy polykani a
fungovani ostatnich organt v horni ¢asti traviciho
traktu. Snimky se nahravaji na video, coz umoznuje
blizsi zkoumani a analyzu vysledkd i poté, co byl test
proveden.

Pfinos videofluoroskopie spociva zejména v tom, Ze
je schopna odhalit, zda dochazi k praniku potravy

a tekutin do dychacich cest a plic, namisto aby se
pfesunuly jicnem do zaZivaciho traktu.

Videofluoroskopie je také pfinosna k posouzeni toho,
zda mlze zména konzistence stravy zlepsit schopnost
polykani.
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1.3.3 Vas prispévek k nutricnimu vysetreni

Zatimco lékafi a ostatni zdravotnici maji znalosti a
zkuSenosti nutné k tomu, aby mohli provést vysetreni
a testy, stanovili diagndzu a poradili vdm s pfipadnymi
moznostmi lécby, rozhodné vasi dceru neznaji tak
dobfre jako vy.

PFi nutri¢nim vysetfeni bude Iékar nebo dietolog
potrebovat také informace od vas (co a jaké mnozstvi
jidla vase dcera denné sni, kolik vypije tekutin a jak
obvykle reaguje na rizné potraviny a napoje).

Vase zkusenosti, pozorovani a pochopeni dietnich
preferenci vasi dcery a jejich schopnosti ¢i obtiZi pfi
pfijmu potravy a tekutin jsou nezbytné k tomu, aby se
celkové zhodnoceni stavu vyZivy vasi dcery a naslednd
|é€ba opiraly o praktické zkuSenosti z kazdodenniho
Zivota.

Vy znate svou dceru nejlépe ...

Vly jste ta nejpovolanéjsi osoba, ktera muze
sledovat, co vase dcera sni a vypije béhem dne,
a jak na ni plsobi rlizné potraviny ¢i napoje.

Peclivé si zaznamenavejte, jakym druhiim
potravin a jakym konzistencim dava prednost.
Co ma rada a co ne.

Zaznamenaveijte si, jakym zplsobem reaguje
na rtznou konzistenci potravin a napoju a jak ji
ovlivAuji.

Zaznamendvejte si jakékoli obtize béhem prijmu
potravy, v€etné toho, kdy a za jakych okolnosti
tyto obtiZze nastdvaji. Své postiehy sdélte jejimu
Iékafi nebo specialistovi.
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1.4 Jak mohu zlepsit zdravi své
dcery v oblasti vyzivy?

Chcete — li zlepsit zdravi vasi dcery v oblasti vyZivy, méli
byste zvazit:

e zménu stravy

* pokusit se eliminovat obtiZe spojené s pfijmem
potravy a tekutin

e moznosti enteralni vyZivy (viz bod 1.5 na str. 17)

Poradte se s |ékafem nebo dietologem o primérené
cilové hmotnosti vasi dcery.

1.4.1 Zména stravy

Mnozstvi energie (pocet kalorii), kterou vase dcera
potrebuje k udrzeni optimalni hmotnosti, se stanovi
porovnanim jejiho obvyklého prijmu s fadou rlstovych
méreni.

Pokud vase dcera trpi podvahou s ohledem k jejimu
véku a vysce, mél by se zvysit jeji kaloricky pfijem az do
doby, neZ dostatecné pribere na vaze.

Mnozstvi kalorii ve stravé své dcery mUlzete zvysit:

e pfidanim potravin s vysokym obsahem kalorii
do stravy (chléb, obiloviny, téstoviny, susené
ovoce, mlé¢né vyrobky, lusténiny, olivy, avokado,
zdravé tuky a oleje). JestliZe je tfeba podavat jidlo
rozmixované, mlZete jidla z vaseho bézného
jidelnicku naredit mlékem. Také do nich mlzete
pridat syr, jogurt, olej nebo margarin

e nabizet mlécné dezerty, jogurty nebo mlécné napoje
po hlavnim jidle nebo ke svaciné. Mzete doplnit
stravu i vysoce energetickymi vyZivovymi doplriky
vhodnymi pro dany vék, jejich podavani vsak
konzultujte se zkusenym dietologem.

,Poddvame ji po IZickach recky medovy jogurt, ktery
je vysoce kaloricky. Md ho rdda a dobre se ji polykad.
Myslim si, Ze je velmi ddlezZité zjistit, jaka konzistence
jidla se ji ,zasekne” v krku a co se ji naopak dobre
polyka.”

strana 14

,Maree ji usty jen u obéda a jinak je vyZivovdna sondou
HiCal. Vétsinou md k obédu jidlo z predchoziho dne.
Zjistili jsme ale, Ze nemd dostatek Zeleza, takZe musela
zacit brat doplnék v prirodni formé, aby se jeho hladina
opét srovnala.”

PFilis velky prijem energie z potravy, ktery je nedmérny
mnozstvi vydané energie, muze vsak vést k tomu, Ze
vase dcera bude trpét nadvahou.

Jen malé procento divek a Zen s Rettovym syndromem
vsak ma s ohledem na svou vysku a vék nadvahu.

led, kdyZ o Sdaru celodenné pecuji asistenti, musime
ddvat velky pozor, aby ji porad nekrmili a nedavali ji
nevhodné potraviny. Sdra chce totiz pordad chodit do
kuchyné, kde hledd jidlo, krade ovoce z misy, bere si je ze
stolu. A jeji asistenti si proto mysli, Ze mad hlad. Musime
je tedy upozorriovat, aby ji ddvali vic ovoce a zeleniny,
min masa a Zddné susenky, brambirky a podobné.

KdyzZ chce kolu, tak jen bez cukru. Také miZe dostdvat
nizkotucné mléko.”

,Na to, Ze ma Meg Rettuv syndrom, je dobre stavénd.
Porad by jedla — nékdy md opravdu hlad, ale jindy to
spis vypadd, Ze je to kvili bolesti briska nebo jen tak z
nudy nebo z frustrace. KdyZ se sama krmi rukama, ddva
si do ust prilis mnoho jidla a ji velmi rychle. Abychom to
zkorigovali, pocitadme u kaZdého sousta do deseti. Meg
na nase pocitani celkem dobre reaguje, a kdyz ji Feknu:
,Pocitdme do deseti’; obvykle u jidla zpomali a uz tolik
nehlta.”
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Nékteré tipy a recepty ke zvyseni kalorického pfijmu pro divky a Zeny s Rettovym syndromem,

které maji podvahu

TIPY PRO ZVYSENIi KALORIi

Jeden z nejjednodussich zplsobd, jak zvysit
kalorickou hodnotu jidel, je pfidat vysoce
energetické potraviny do béZzného kazdodenniho
jidelnicku vasi dcery, coz je napf.:

e smetana nebo plnotucné mléko (tekuté ci
v prasku) nebo jejich nemlécné alternativy
- ptidané do mlécnych koktejlli, ovocnych
koktejll, kasi, cerealii, omacek, michanych
vajec, omelet, polévek, palacinek, pyré, kréma
a dezertl

e syr— pridany do michanych vajec, omelet,
polévek, pyré, omacek, fazoli, téstovin, toastl

e jogurt (mlécny nebo nemlécny) - pfidany do
ovocnych koktejla, ceredlii, dezert(

e avokado — pridané k pecivu, toastlm, krekrim

e maso a lusténiny (napt. fazole) — pfidané do
dusenych pokrmu a polévek

e olej a maslo — pridané k pecivu, téstovinam a
celkové do vareni

e dezert po hlavnim jidle

Vysoce energetické svaciny mohou obsahovat:

e sendvi¢ s maslem nebo margarinemas
jemnou néplni

e chléb, toast, livanec s nutelou
e zdkusky plnéné susenym ovocem a orechy
e jogurt nebo tvaroh (plnotucny)

e mlécny napoj

JEDNODUCHE RECEPTY

Quiche (vse v jednom)

4 vejce

1 mald nakrdjena cibule

1 hrnek strouhaného syra
1% hrnku mléka

% hrnku polohrubé mouky
prasek do peciva

Rozklepnéte vejce a pridejte vSechny ostatni
ingredience, promichejte a pridejte dle

chuti: lososa, chrest, Spenat, Sunku, kukufici,
nastrouhanou zeleninu atd.

Vlozte do formy na kola¢ nebo do nizkého hrnce a
pecte v predehraté troubé na 19092 cca 40 minut.

Maracujovy dezert

1 bali¢ek citronového Zelé
1 vejce

1 hrnek cukru

1 hrnek mléka

6 kusli ovoce maracuja

V hrnku horké vody rozpustte Zelé, smichejte

s vejcem, cukrem a mlékem, dikladné vse
promichejte, pridejte duZinu maracuji (se seminky
nebo bez). Nalejte do misti¢ek nebo do servirovaci
misy a nechte vychladnout.

Recepty byly s laskavym povolenim pouZity z
knihy ‘By Special Request: Recipes from Granny’s
Kitchen’ (Recepty z babicc¢iny kuchyné) od V.
Reitha, vydané nakladatelstvim Penfolk, Victoria,
Austrdlie, v r. 2006.
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1.4.2 Zmirnéni obtizi pfi pfijmu potravy a Zvazte také pomoc pfislusnych zdravotnik, ktefi vdam

tekutin poradi, jak zlepSit schopnosti a dovednosti vasi dcery
spojené s pfijmem potravy.

ZpUsoby, jakymi mGzete vasi dcefi snizit potize pfi

pfijmu potravy: Nékdy se stane, Ze divky a Zeny s Rettovym

syndromem ztrati schopnost se samy najist po

prodélané nemoci nebo operaci. Pokud je to i vas

pfipad, vasi dcefi by mohla pomoci intenzivni terapie,

diky niZ by tuto schopnost opétovné nabyla.

e (Casto nabizet malé porce jidla - pomUzZete ji tim
trénovat jeji dovednosti a snizit namahu, kterou
pro vasi dceru kazdé jidlo obnasi

* podpirat ji Celist a zajistit, aby neméla béhemjidla  JestliZe je vase dcera v celodennim stacionafi,
pfilis otevfena Usta - aby se ji Iépe zvykalo méli by vichni pecovatelé dostat od zkuseného
logopeda, dietologa nebo zdravotni sestry
* upravit konzistenci jidla a napoji — a tim instrukce, jak ji nejlépe podavat jidla a napoje.
napomoci snadnéjsimu polykani a snizeni namahy Tyto instrukce by se mély zakladat na vysledcich
spojené se zvykanim a posunovanim jidla v nutri¢niho vysetieni vasi dcery.

ustech, zejména pokud se vase dcera rychle unavi

e nabizet dcefi jidla, kterd ma rada - a tim zvySovat
jeji motivaci k jidlu

e pouzivat specidlni vybaveni a kuchyriské potieby
- specialné upravené talife, lZice, hrnky a ldhve -
tim zvysit jeji potencial najist a napit se sama

e fyzicky a verbalné ji pobizet — zvysit jeji aktivni
Ucast pfi jidle a udélat z pfijmu potravy pfijemny
spoleéensky zaZitek

e sledovat dychani — a nabizet jidlo a napoje pouze
tehdy, je—li dychani pravidelné, aby nedoslo ke
vdechnuti jidla a napoji do dychacich cest

e upravit polohu téla pfi jidle nebo ji dostate¢né
podepfit a tim usnadnit prachod potravy do
zazivaciho traktu.
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1.5 Moznosti enteralni vyzivy

,Enteralni vyZiva“ znamena zplsob pfisunu Zivin do
organismu pres sondu vloZzenou primo do Zaludku,
dvanactniku nebo jejuna (lacniku) v tenkém streve.

V pfipadé, Ze u vasi dcery nedojde ani zménou stravy
nebo stravovacich ndvyku ke zlepseni nutri¢éniho
pfijmu, mlZe pomoci enterdlni vyziva.

Existuji tfi hlavni typy enteralni vyZivy:

e nazogastricka sonda, kdy je sonda vsunuta nosem
do Zaludku (obvykle pouze ke kratkodobému
pouziti)

e gastrostomicka sonda (nékdy nazyvdna jako
G—sonda), kdy je sonda zavedena do Zaludku
bud’ endoskopicky (Usty, oznacuje se jako PEG -
Percutaneous Endoscopie Gastrostomy), nebo
chirurgicky

e gastrojejunostomie neboli PEG-J sonda, kdy je
sonda umisténa v jejunu (lacniku) v tenkém strevé
prostiednictvim gastrostomie nebo chirurgicky.
Tato metoda se pouziva méné Casto.

Lékar muze vasi dcefi doporucit enteralni zplsoby
vyzivy, jestlize:

* nepfibyva na vaze ani po zvyseni kalorického
prijmu

e ma problémy s koordinaci sval(l v Ustech a hrdle
(zejména pokud Spatné polykd, mlze se zvysit
riziko vdechnuti potravy do dychacich cest a plic)

e je velmi neklidna a nervdzni, kdyz ji nebo pije
e trva velmi dlouho, neZ se naji nebo napije.
Enteralni vyziva mize:

e zarucit, Ze vasSe dcera dostane vSechny potiebné
Ziviny

® snizit nepfijemnosti spojené s pfijmem potravy,
zpUsobené odmitanim jidla nebo pfilis dlouhou
dobou nutnou k pozfeni jidla ¢i napoje.

T
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,Lily byla strasné hubend a ja o ni méla obrovsky
strach. Smifila jsem se s tim, Ze bude potrebovat
vyZivu sondou, aby trochu pribrala na vdze a udrZela
si ji i v nemoci. Toto rozhodnuti bylo pro mé velmi
tézké a vim, Ze to bylo stejné tézké i pro vSechny
ostatni, ktefi si tim se svymi andilky prosli. ProZila
jsem mnoho let, kdy jsem zvaZovala, co délat, a také
mé zuZoval strach a pocity viny, Ze nedokdZu nakrmit
své viastni dité.”

,Celé roky jsem také odklddala vyZivu PEG sondou,
ale ted'nelituji, Ze jsme se pro ni rozhodli. Neni to
tak, Ze nejste schopni nakrmit své dité, to jen zkrdtka
potrebuje ziskat potravu jinym zplsobem.”

»Jess byla dlouhou dobu hrozné hubend a po dvou
krutych zimdch, kdy trpéla na Casté infekce dychacich
cest a prodélala si osklivy zdpal plic, ji museli
narychlo voperovat G-sondu. Dodnes lituji, Ze jsme
se nerozhodli pro tenhle zdkrok uzZ diiv, dokud na
tom byla lépe. Pordd jsem se uklidriovala, Ze je to
urcité Rettovym syndromem, Ze je tak hubend. Rikala
jsem lidem, Ze divky s Rettovym syndromem jsou na
svij vék vZdycky mensi. AZ ted, kdyZ se podivam na
fotografie, vidim, Ze Jess nebyla jen mensi, ale Ze byla
i strasné vyhublad.”

Mnoho rodict, ktefi zpocatku vyZivu sondou
odmitali, nas po ¢ase informovalo, jak se jim
vsem od doby, kdy jejich dcera presla na enteralni
vyzivu, zjednodusil Zivot.

V australské databazi Rettova syndromu je
uvedeno, Ze sondou je vyZivovana jedna z péti
divek a Zen s Rettovym syndromem, a to jak
kratkodobé, tak i dlouhodobé.
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Alternativa

Nazogastricka sonda

—vsouvd se nosem
do Zaludku

Vyhody a nevyhody rliznych typl enteralni vyzivy

Vyhody
poskytuje okamZité zvySeni prijmu
Zivin:
v pfipadé akutniho onemocnéni, nebo
kdyZ je pravdépodobné, ze budou
obtiZe s pfijmem potravy do¢asné

k Upravé akutni podvyZivy

k otestovani, zda muize dlouhodobé
zavedend G sonda zlepsit vyzivu.

Nevyhody

obvykle uréena pouze ke
kratkodobému pouziti

muze zpUsobit nepohodli

muze dojit k ucpani sondy, jejimu
uvolnéni nebo posunuti

mUze dojit k podrazdéni kGize v
misté, kde je sonda pfipevnéna

riziko refluxu.

Gastrostomie —
zavadi se brisni
sténou do Zaludku

umoziiuje vyZivu Usty bez obtizi a
mnozstvi vyZzivy se mize ménit v
zavislosti na mnozstvi pozieného jidla
snizuje stres pfi jidle (méné casto a
krat$i doba) a riziko infekci v oblasti
hrudniku v disledku aspirace

zjednodusuje podavani léka.

moznost prosakovani ze sondy,
uvolnéni nebo posunuti sondy

moznost komplikaci pfi chirurgickém
zavadéni

podrazdénd, zarudla kize nebo
vyrazka v misté gastrostomie

riziko refluxu.

Gastrojejunostomie
(PEG-J) - zavadi se
brisni sténou do
jejuna v tenkém
strevée

podobné vyhody jako u gastrostomie

doporucuje se u obtizné
zvladnutelného gastroezofagedlniho
refluxu, kdy nelze provést gastrostomii,
anebo v pripadé zvySeného rizika
vdechnuti potravy a napoj.

potfeba kontinualnéjsiho prijmu
potravy

moznost Uniku ze sondy, uvolnéni,
posunuti sondy, podrazdéni kize

pokud je pratok velmi rychly, muize
dojit ke Spatnému vstrebavani a
riziku vstupu nestravenych Zivin do
tenkého stfeva

moznost chirurgickych komplikaci pfi
zavadéni sondy.

VyzZiva sondou poskytuje dlouhodobou jistotu
pfiméreného prijmu Zivin

,Pred sedmi lety, to bylo Sdre asi deset, zacala mit zase
problémy s vdhou. Pozorovala jsem, jak se mi ma dcerka
doslova ztrdci pfed o¢ima! Dneska je ji 17 a ja budu
nadosmrti vdécna za to, Ze md PEG sondu. Znamend to,
Ze jsem si jistd, Ze dostdvad dost Zivin a tekutin, a také

to pomahda pri podadvani léka. Kdyz byla mald, ¢asto se
ndm stdvalo, Ze vyplivovala Iéky, které jsem ji dala, a

ja nikdy poradné nevédéla, kolik toho spolkla a jestli to
stacilo. Ted' presné odmérim mnozstvi a vim, Ze pokud to
ja sama nerozliju, dostane vsechno, co dostat ma.”
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Vyziva sondou muiZe snizit stres spojeny s prijmem
potravy

,Prechod na vyZivu J sondou z G sondy zni strasné, ale
nasim hol¢indm to miZe o dost zprijemnit Zivot. Neni to
az takovy problém (aspon pokud je vase dité imobilni),
jednoduse zavésite sacek na vozik, kde ziistane
pfipojeny cely den. Vlastné jsme zjistili, Ze je to jesté
jednodusi. S G sondou jsem ji obcas zapomnéla nakrmit
vcas, a to pak narusilo zbytek naseho denniho rezimu.
Pumpa, kterou pouZivame (Zevex Infinity), bézi cely den
a nékdy aZ do druhého dne bez dobijeni. Nabijime ji
prosté pres noc.”
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Vyziva nazogastrickou sondou muze kratkodobé
zlepsit nutricni prijem

»Sdra byla tak zeslabld, Ze jsme museli prejit na vyZivu
nazogastrickou sondou. Dalsi zdkroky musely byt
odloZeny aZ do doby, nezZ zesili. Myslim, Ze jsme méli
nazogastrickou sondu asi sest mésict — krmili jsme ji
specidlni vyZivou s vldkninou (kterou uZiva dodnes).
Ta ale sondu snadno ucpdvala. Mnohokrdt jsme byli v
nemocnici kvili nové sondé, protoZe ta predesla byla
naprosto nefunkcni, ale i tak to pro nds bylo mnohem
lepsi, neZ vidét nasi holcicku ve Spatném stavu. Kdyz
na tom byla Sdra po zdravotni strdnce trochu lépe a
pfibrala, mohli Iékari napldnovat gastrostomii.”

Vyziva sondou mtze snizit riziko vdechnuti potravy

,Prestala jsem Sdru od posledni gastrostomie

krmit usty, protoZe mi prosté nestdlo za to riskovat
vdechnuti a mozZny zdpal plic. Ob¢as ma na néco chut,
treba si uZdibnout kousek narozeninového dortu, ale
nestdva se to casto a povolime to jen tehdy, kdyZ je na
tom dobre a ani trochu nekasle!”

gty
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»Je to jen jiny zplsob vyzZivy vaseho ditéte”

,KdyZ Jess poprvé zavedli sondu, jedna starsi sestra
v nemocnici nam vypradvéla o tom, Ze kdyZ zacinala,
nemeéli k dispozici Zadné vyZivy a do sondy prosté
ddvali rozmichané jidlo nebo koktejly. Zjistila jsem,
Ze to tak mnoho lidi stdle déla. Ja jsem zpocdtku
méla jen tycovy mixér a pripravovala jsem koktejly
se sustagenem, jogurtem, mlékem, jablecnymi
presniddvkami, avokddem, varenou dyni a sladkymi
bramborami — zkrdtka s potravinami, které neni
potreba prilis mixovat. Potom pdr nasich pratel

a kolegl z prdce usporddalo sbirku a koupili ndm
Thermomix. Je to skvélé a Jess se diky tomu uplné
zménila strava. Ted'dostavad velkou skdlu zdravych
potravin a mdme i daleko vic moZnosti, nez v dobé,
kdy jedla usty. MiZeme mixovat krdsné do hladka
Cerstvé ovoce, zeleninu i ofechy a vubec to nedéla
problémy pri prichodu sondou. Véera méla Jess k
obédu celer, Spendt, jablko, hrusku, mrkev a dyriovad
seminka.

Jess porad ji i usty — dostdva asi 50 % stravy ordlné

a 50 % sondou, ale kdyZ je nastydld nebo je hodné
unavend, muzu tak do ni dostat néco jidla — snadno

a rychle a bez stresovadni Zadné z nds! Jess si ted'jidlo
opravdu vychutndvd. Jsem rdda, Ze kdyZ je horko,
mdazu ji dat rychle trochu vody a pak muZeme jit dadl.
Mit vyZivovou sondu znamend, Ze muZete i naddle své
dité krmit - jen jinym zplsobem!”
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Vyznam pravidelnych kontrol ...
Prestoze existuje cela rada vyhod, které enteralni vyZiva poskytuje, jsou zde i urcita rizika a komplikace.

Pro divky a Zeny, které jsou vyZivovany sondou, jsou zvlast dllezité pravidelné Iékarské kontroly. Sleduje se, zda
je zajistén adekvatni pfisun Zivin, zda je sonda na sprdvném misté a zda spravné funguje.

Dietolog vam poradi, jak a kde zakoupit vyZivu co nejlevnéji.

LV roce 2010 prodélala Sdra operaci pdtefe a od té doby se PEG sonda trochu nachylila a v misté gastrostomie
dochazi k prosakovani. Prikladani polstarki gazy moc nepomadhd, protoZe se prilepi a jejich odstranéni Sdaru
boli. PouZivdme proto specidlni zdsyp, ktery pomdhd zamezit tuniku ze sondy. Obcas to vypadd, Ze je oblast
kolem sondy bolavad, ale miZe to byt i tim, Ze Saru difou v tom misté popruhy nebo kalhotky. KaZdopddné se zdd,
Ze v noci, aspori dosud, bolest nepretrvavad.”
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Spravné traveni

Tato ¢ast nasi prirucky je zamérena na to, co se déje 2.1 Jak fu nguje tra’viCI’
s Zivinami v travicim traktu, jak jsou zpracovavany a 2
soustava:

vstiebdvany a jakym zpUsobem jsou vylucovany zbylé

odpadni produkty. Travici soustava je fizena autonomni (vegetativni)

V této &asti se zamafime na: nervovou s'ouvstavou,'ylez zodp(v)}/ldva za t}/ télesné
funkce, k nimz dochazi bez nasi védomé kontroly.
e fungovani traviciho systému (vCetné funkce

jednotlivych organd traviciho traktu) Autonomni nervova soustava ridi kromé traveni i

dalsi mimovolni procesy v téle, jako je krevni obéh,

* vliv Rettova syndromu na traveni dychani, poceni, slinéni, rozsiteni zornic atd.
* hodnoceni, pfiznaky a lécbu tfi hlavnich Soudasti autonomni nervové soustavy je entericky
gastrointestindlnich problém, postihujicich divky  nervovy systém, ktery ovlada mechanické a chemické
a Zeny s Rettovym syndromem procesy, nutné k rozkladu potravy a tekutin na mensi
molekuly, aby mohlo dojit ke vstfebdani Zivin do
e reflux organismu.
e Zacpu ProtozZe travici soustava funguje v soucinnosti s

jinymi systémy v téle (nervova soustava, krevni obéh,
svalovékosterni soustava, dychaci soustava a soustava
713z s vnitini sekreci), mzZe naruseni kterékoli z nich
A&koliv se zde budeme zabyvat zejména vyse ovlivnit spravné fungovani traviciho systému.
uvedenymi obtizemi, je prokazano, Ze divky a Zeny

s Rettovym syndromem mohou mit sklon také k

problémUm se Zluénikem (napt. ZluCové kameny),

které jim mohou zpUsobovat bolest a vést k dalsim

komplikacim.

s s

e nadymani.
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2.1.1 Travici trakt

Travici trakt je dlouhd, zakroucend, duta trubice, jez
spojuje organy a saha od Ust aZ k fitnimu otvoru.

Svaly lemuijici travici Ustroji pohani potravu a tekutiny
z Ust jicnem do Zaludku, odtud do tenkého stfeva a
nakonec do tlustého stfeva.

Specidlni kruhové svaly (svéraCové svaly) umisténé
podél traviciho traktu naléhaji na jednotlivé zazZivaci
organy a umoznuji, aby kazda ¢ast traviciho procesu
probéhla ve sprdvném poradi a bez mechanickych i
chemickych interferenci z jinych ¢asti.

Ve sliznici traviciho traktu jsou uloZzeny malé Zlazky
produkujici stavy, které chemicky rozkladaji molekuly
potravy, a tim dochazi ke vstrebavani zZivin.

Kazdy orgdn v travicim traktu plni odliSnou funkci,
jez zavisi na uspésném provedeni predeslé funkce.
Problémy na jakékoliv Urovni tohoto procesu mohou

mit neblahé ndsledky na spravné pokracovani procesu

traveni.

Ustni dutina

Ustni
Podcelistni a
podjazykova Zlaza

Jatra
Zluénik
Dvandactnik
PFicny tracnik
Vzestupny tracnik

Kycelnik (Tenké strevo)
Slepé stfevo

Apendix (Cervovity
privések)
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2.1.2 Mechanické a chemické procesy traveni

Mechanicka faze traveni umoznuje potravu rozmélnit,
smisit a pfesunout travici soustavou prostirednictvim
synchronizované posloupnosti svalovych kontrakci =
tzv. peristaltiky.

Travici chemické latky (enzymy) vyluCované v Ustech,
Zaludku a v tenkém stfevé rozkladaji vétsi molekuly
potravin na mensi komponenty, jez jsou pripraveny k
absorpci.

Pohyb potravy a tekutin skrz travici Ustroji a produkce
travicich stav je stimulovana a regulovana hormony,
jez jsou uvolnovany do krevniho obéhu.

Sit nervovych vldken fidi smér a silu svalovych stah(
v rGznych zaZivacich organech a uvolfiovani $tav do
travicich organ.

Pfiusni zlaza
Hltan

Jicen

Zaludek

Slinivka bFisni
Lacnik

Sestupny tracnik

Konecnik
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Travici organ

Usta - vstupni brdna
pro potravu a tekutiny,
Zvykanim dochazi k
rozmélnéni potravy

llllllllllllllllllllt“Hln]u
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Faze traveni

Prabéh traveni
jazyk premistuje potravu a dochazi ke
Zvykani, pfipravuje sousto ke spolknuti
sliny zvlh¢uji a zjemnuji potravu a zacina

chemické odbouravani sacharidd

svaly v zadni ¢asti Ust se stahuji a dochazi k
polknuti.

lllllllIlllllllllllllllllllllllll

Potencialni problém
Spatny zdravotni stav v Ustech nebo

skfipani zubd mohou narusit Zvykani

$patna svalova koordinace muze
omezit:
pohyby jazyka

spravné zvykani

kontrakci svalll ve sprdvném poradi.

Krk - transportuje
potravu ze zadni ¢dsti
ust do jicnu

epiglottis uzavre pradusnici, aby nedoslo k
praniku potravy do plic

sval v horni ¢asti jicnu (horni svérac jicnu)
se otevie, aby mohla potrava postoupit dal
dojicnu.

nedostatecna svalova kontrakce anebo
Spatna svalova koordinace mohou:
komplikovat polykani

zpUsobit, Ze se potrava a tekutiny
dostanou do priidusnice namisto do
jicnu.

Jicen - posouvd
potravu z hrdla do
Zaludku

vina svalovych kontrakci posouva potravu
a tekutiny do Zaludku

svaly v dolni ¢asti jicnu se rozevrou, aby
mohla potrava a tekutiny vstoupit do
Zaludku.

nedostatecna svalova kontrakce anebo
Spatna svalova koordinace mohou:

omezit plynuly prichod potravy nebo
tekutin do jicnu

branit odpovidajicimu otevieni a
uzavreni dolniho jicnového svérace a
tim umoznit Zaludecni kyseliné dostat
se zpét do jicnu.

Zaludek - §tépi vétsi
molekuly potravy na
mensi

svalové kontrakce i nadale mechanicky
rozkladaji potravu

potrava a tekutiny jsou v Zaludku smichany
se zaludecnimi kyselinami, travicimi
$tavami a travicimi enzymy

sval v dolni ¢asti Zaludku (pyloricky svérac)
se rozevie a tim umozni, aby se obsah
Zaludku pomalu vyprazdnil do tenkého
stfeva.

nedostatecna svalova kontrakce anebo
Spatna svalova koordinace mohou vést
k tomu, Ze:

potrava zUstane v Zaludku déle, nez je
obvyklé, anebo neni z Zzaludku viibec
vyprazdnéna (zpomalené vyprazdriovani
Zaludku — tzv. gastroparéza)

nestravena potrava vstoupi pfilis brzy
do tenkého stfeva — tzv. dumping
syndrom.

Jatra - filtruji krev
z traviciho traktu,
zpracovavaji Ziviny a
fidi metabolismus

Iéky jsou filtrovany a neutralizovany

je produkovana Zlu¢ k rozkladu tukd

v potravé a k vstifebdvani vitamin(
rozpustnych v tucich

sacharidy jsou preménény na cukry pro
energii

amoniak z metabolismu bilkovin se
pifeméni na mocovinu vylu¢ovanou moci.

mUze dojit ke zvétseni jater, jejich
zjizveni nebo poskozeni vlivem lékd,
nadvahy ¢i diabetu, nebo k poskozeni
funkce jater vlivem virové infekce.
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Faze traveni (pokracovani)

Travici organ

Prubéh traveni

Potencialni problém

Zluénik -
uklada Zlu¢
produkovanou
jatry pred jejim
uvolnénim do
tenkého streva

ze Zluci vyprodukované v jatrech se extrahuje
voda

koncentrovanad Zluc je vytla¢ena do tenkého
streva, kde je pfitomna mastna potrava.

tvorba Zlu¢ovych kamenu krystalizaci
prebytku cholesterolu ve Zluci anebo
selhani Zlu¢niku do Uplného vyprazdnéni.

Slinivka btisni —
uvolnuje travici
stdvy do tenkého
stfeva a tim
rozkladd molekuly
potravy

travici stavy a enzymy se uvolnuji pfes maly
kandlek do tenkého stfeva

uvolnéni hydrogenubhli¢itanu sodného
pomaha neutralizovat Zzaludecni kyseliny

produkuje inzulin, ktery pomaha kontrolovat
hladinu cukru v krvi.

mUzZe se zanitit (nékdy v dlsledku
Zlucovych kamen).

Tenké stievo -
pokracuje v
chemickém
rozkladu molekul
potravy a
vstfebavda Ziviny do
krevniho obéhu

travici stavy produkované slinivkou, jatry a
sténami stfeva i naddle rozkladaji cukry, tuky
a bilkoviny

Ziviny se vstiebdvaji do krevniho recisté
svérac ve spodni ¢asti stieva (ileocekalni
ventil) se otevre, aby tekutiny, nestravené
jidlo a bakterie odesly do tlustého streva.

nedostatecnd svalova kontrakce nebo
Spatna svalova koordinace mohou:

omezit prichod potravy a tekutin pres
tenké stfevo, coz mlze vést k nevolnosti,
zvraceni, nadymani, bolesti nebo
zménéné stolici

pfispét k hromadéni bakterii v horni ¢asti
tenkého stteva, branit vstfebavani Zivin a
uvolnéni prebytecnych plyna.

Tlusté stievo -
zpracovdvd a
uklada odpadni
ldtky pripravené k
vylouceni z téla
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svalové kontrakce presouvaji tekutiny,
bakterie a nestrdvenou potravu sem a tam,
aby se vétsina tekutin mohla dostatecné
vstiebat

zbyvajici tekutiny a odpadni latky jsou
zhutnény do stolice

svalové kontrakce posouvaji stolici az ke
konecniku

nervové senzory rozpoznaji naplnéni
konecniku a spusti reflexy umoznujici
uvolnéni analniho svérace; stolice je
pohybem strev vyloucena z téla ven.

nedostatecna svalova kontrakce nebo
Spatnd svalova koordinace mohou:

zpomalit pohyb odpadnich produktl v
tlustém strevé, coz vede k tomu, Ze je
vstrebano pfilis mnoho tekutiny, dochazi
k nadmérnému vysuseni stolice, a to
vede k zacpé

branit uvolnéni andlnich a rektalnich
svall potfebnych k prlichodu stolice z
téla ven.
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V této Casti prirucky vam poskytneme informace

o pfiznacich, hodnoceni a |é¢bé tfi nejbéznéjsich
gastrointestinalnich problém postihujicich divky a
Zeny s Rettovym syndromem:

e gastroezofagedlni reflux (GORD nebo GERD)
e zacpa
e nadymani.

Tyto gastrointestindlni potize mohou zpUsobit
znaénou bolest a nepohodu, ale i:

o zkazit pozitek z jidla
e omezit pfijem Zivin potfebnych pro optimalni rdst
a fungovani organismu.

Vzhledem k omezenym komunikacnim schopnostem
divek a Zen s Rettovym syndromem je ¢asto velmi
obtizné stanovit spravnou diagndzu.

\H'.L'.U,‘HHHlllllllllllllllllllllll

Vétsina divek a Zen s Rettovym syndromem trpi
jednim i vice gastrointestinalnimi problémy.

e vétSina trpi néjakym typem gastrointestinalni
poruchy hybnosti

* asi 80 % trpi zdcpou
e asi 40% trpi gastroezofagealnim refluxem

e pfiblizné polovina ma problémy s nadymanim

,,O Karinych gastrointestindlnich problémech bychom
mohli napsat celou knihu. Trpi refluxem, plynatosti,
zpomalenou Zaludecni hybnosti atd.”

Existuje ucinna Iécba gastrointestinalnich potizi, kterd
je stejna pro kohokoliv, kdo témito potizemi trpi.
Neni pravda, Ze kdyZ ma nékdo Rettlv syndrom, musi
se smifit i s Zaludecné strevnimi problémy a s nimi
spojenou bolesti a nepohodou.

Nékteré problémy spojené s travenim lze snadno
odstranit zménou stravy, polohy nebo zménou
prostredi.

Jestlize vasi dcefi tyto jednoduché zmény
nepomohou, mze pomoci farmakologicka lécba,
a kdyzZ ani ta nezabere, mlze zmirnit pretrvavajici
problémy chirurgicky zakrok.

Ne vSechny zazivaci potiZze maji souvislost s Rettovym
syndromem. Pokud pfiznaky pretrvavaji i po [éCbé,
mUZe to znamenat, Ze neni v poradku néco jiného.
Proto je tak dllezZité, aby lékar dikladné vasi dceru
vySetftil a vyloucil jiné moZnosti.
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Mnoho divek a Zen s Rettovym syndromem ma
viceCetné problémy s travenim

,Sdru mnoho let trapily problémy se zaZivanim.
Sténala, kricela, davila se, zvracela a trdpila ji zdcpa.
Zacala ztrdcet i schopnost polykat... nikdy moc
neZvykala, aZ tak od véku tri a pdl let.

Kdyz se divame nazpdtek, doktofi ignorovali hodné
pfiznakd, aZ jsme my rodice sami museli vyhledat
lékare, ktefi nds dokdzali pochopit.

Zkouseli jsme vSechno mozné, mnohokrdt jsme
navstivili détskou kojeneckou kliniku, kde si mysleli, Ze
problém je ve mné! Dovedete si to pfedstavit? Rikali
mi, Ze travim moc casu....denné aZ 15 hodin...jejim
krmenim. A presto jsem se divala na to, jak mi Sdra
chrfadne pred o¢ima.”

Ne vSechny problémy s trdvenim maji souvislost
s Rettovym syndromem

,U mé dcery byla stanovena diagndza Rett(v syndrom
a v podstaté nikdo moc neresil, pro¢ ma tak tézky
reflux a potiZe pri krmeni.

Kdyz jsem se opakované na jeji silny reflux ptala, bylo
mi vZdy feceno, Ze je to Rettovym syndromem. V jinych
smérech jsem za ni vZdy bojovala, ale protoze tenhle
problém se zddl byt pro Rettiv syndrom typicky,

ddl jsem na lékare nenaléhala. Kdyby Zzjistili driv,

Ze md strevni malrotaci, uSetrilo by ndm to mnoho
problémd, se kterymi jsme se pozdéji potykali.

Prislo se na to, az kdyz ji bylo skoro 13 let, byla na
enterdlni vyZivé a jeji G-J sonda selhala.

KdyZ maji nase déti Rettuv syndrom, neznamend to, Ze
nemohou existovat i jiné ,,problémy”. Trvejte na tom,
aby vase dité pordadné vysetrili, ne vse md souvislost s
Rettovym syndromem.”
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2.3 Reflux

2.3.1 Reflux a jeho pficina

Vyznam slova reflux je ,proudit zpét“, coz je celkem
vystizny popis toho, co se stane, dojde - li k refluxu v
travici soustavé.

KdyzZ se sval v dolni ¢asti jicnu (dolni jicnovy svérac)
dostatecné neuzavre poté, co se potrava presune
do Zaludku, mize se obsah Zaludku dostavat zpét do
jicnu.

Pasobeni zaludecni kyseliny v jicnu muze byt
bolestivé. Reflux mliZe také zplsobit nevolnost
nebo zvraceni. V extrémnich pripadech muze dojit k
poskozeni sliznice jicnu.

Kyselina se m(iZe dostat zpét do jicnu i v pfipadé, Ze
se zaludek nedostatecné vyprazdnuje. Tento stav se
nazyva ,zpozdéné vyprazdnovani zaludku“ neboli
,gastroparéza”“.

{11 |
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U divek a Zen s Rettovym syndromem je reflux
CastéjSi nez u bézné populace.

PFiblizné 40% divek a Zen s Rettovym syndromem
ma problémy s refluxem. To je zhruba 2-4 krat
vice neZ u bézné populace (v zapadnich zemich).

Reflux je také Castéjsi u divek a Zen s Rettovym
syndromem, které maji omezenou mobilitu.
Cim rozséhlejsi je fyzické postizeni, tim je
refluxem, zejména kdyzZ jsou divky dlouhodobé
upoutany na lGzko.

Skoliéza rovnéz zvysuje pravdépodobnost vyskytu
refluxu.

»KdyZ bylo Rachel 17 let, udélali ji zkousku na kyselost

v jicnu (pomoci specidlni sondy, kterd mérila pH).
ZkousSka ukdzala, Ze ma Rachel velmi Casté refluxy:
500x za 48hodin, a z toho 15 jich trvalo déle nez
S5minut.”
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2.3.2 Jak poznam, ze ma moje dcera reflux? Pribyvajici problémy s dychanim mohou byt

v wes , . , pfiznakem refluxu
ProtozZe vétsina divek a Zen s Rettovym syndromem

nedokaZe popsat priznaky, byva obtizné zjistit, proc¢ u
nich dochazi k bolestem po jidle.

Vase dcera muiZe trpét refluxem, jestlize:

,KdyZ ji bylo 5 let, zacala mit hyperventilaci. Byla

velmi neklidnad a bylo stdle obtiznéjsi ji nakrmit.
Zacala uzivat léky na reflux a béhem jednoho mésice

se ji udélalo mnohem lépe. Po pdr mésicich uz vibec
neméla problémy s hyperventilaci. Také ji zacaly min
téct sliny z ust a zacala se zase usmivat. Najednou

bylo mnohem jednodussi ji nakrmit a postupné zacala
pfibyvat na vdze.”

e hubne i presto, Ze ji chutna

* ma anémii (z nedostatku Zeleza) — to mlze
naznacovat refluxni ezofagitidu (zanét jicnu)

e ma kysely dech, krka a fiha

e pravidelné zvraci nebo se ji jidlo vraci do Ust
(nékdy s primési krve) Lo L e el s
Zhorsujici se chovani muze byt priznakem

e odmitd jist nebo opakované prezvykuje a nechce refluxu

polknout (ruminace)
,KdyZ bylo Rachel asi 6 let, zacala byt velmi
podrdZdénd. Zjistili jsme, Ze to bylo kvili refluxu.”

e miva Casté zdpaly plic, kasle po jidle nebo m3
obecné Spatny stav dychacich cest

e chova se nezvykle béhem jidla nebo po jidle
(v€etné sebeposkozovani, kiiceni anebo
nepokoje).

Pravidelné zvraceni muze byt pfiznakem refluxu
,Sdra méla tézky reflux. KdyZ jsem ji pri ndkupu vezla
v ndkupnim voziku, casto jsem musela poprosit o mop
a kbelik a uklidit po ni neporddek. Kdyz ji byly tfi roky
a nékam jsme $ly, vZdycky jsem musela mit spoustu
véci na prevleceni.

Netrvalo dlouho a zacala hubnout a taky to zacalo byt

spolecensky netnosné. (Dovedete si predstavit, Ze to == : :
nikdy nebylo takové to voriavé a Cistounké détdatko k =
pomazleni, a to viibec nemluvim o neustdle spinavé
autosedacce, kocdrku a kobercich u nds domal!).” —

,KdyZ bylo Liofe 11 mésicl, zacala opakované zvracet.
Trvalo nam skoro rok, nezZ jsme objevili pricinu.

Na zdkladé vysledku vysetieni polykdni se zjistilo, Ze
md Liora problém s vyprazdriovdnim Zaludku. TakZe
vSechno jidlo, které jsem ji dala, ziistavalo v Zaludku.”
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2.3.3 Testovani refluxu 2.3.4 Co lze udélat pro zmirnéni refluxu?

Lécba refluxu spociva v celé radé opatreni — od
jednoduchych zmén ve stravovani po farmakologickou
Ié¢bu a nakonec i operativni zakrok.

Lékar muzZe vasi dcefi predepsat nékteré testy na
zjisténi refluxu.

Testy na reflux
Ke zvladdnuti refluxu mohou pomoci i celkem
24-hodinové monitorovani pH v jicnu — méFi jednoduché zmény ve stravovani.
rovnovahu kyselosti a zdsaditosti (ph) v jicnu v
prabéhu 24 hodin, aby se zjistilo, zda a v jaké mife
je v jicnu pritomna zaludeéni kyselina a zda se
jednad o ptiznaky refluxu

— pokuste se vyloucit potraviny, které
mohou mit souvislost s refluxem (viz.tabulka
nize). Vylucujte je postupné a sledujte, zda to ma
pfiznivy Ucinek

— pokuste se
své dcefi davat mensi porce jidla a ¢astéji, aby
se urychlil proces traveni a snizila se hladina

Vicekandlové intralumindlni méreni impedance
- mUZe byt relevantni i tehdy, pokud se vyskytuji

pfiznaky refluxu i v pfipadé nulové nebo velmi
nizké hladiny zaludecni kyseliny v jicnu nebo kdyz
priznaky refluxu pretrvavaji i po poziti 1ékd na
potlaceni kyselosti

Horni gastrointestinalni endoskopie — Usty se
vklada do jicnu tenky, ohebny opticky pfistroj
(endoskop), ktery umoziuje lékari odhalit
zanét, krvaceni, viedy nebo jiné problémy

ve vystelce sliznice jicnu. Endoskop se také
pouziva k zobrazeni vnitifni ¢asti Zaludku a prvni
Casti tenkého streva (dvanactniku). U déti se
endoskopie provadi v celkové anestézii

Radionuklidova scintigrafie — umoznuje
dvourozmérné zobrazeni, které zachycuje vnitfni
fungovani organ(i na zdkladé gama zareni,

které vyzaruje z drive pozitych radioaktivnich
chemickych stopovych latek. Mlze pomoci pfi
testovani, zda reflux prispiva k aspiraci do plic.

Zaludecni kyseliny, ktera by se mohla dostat zpét
do jicnu

— poradte se s |ékafem nebo
se zdravotnim persondlem, jakym zplsobem
zahustovat jidlo (hotova zahustovadla, potraviny
slouZici jako zahustovadla)

— travici organy funguiji
nejlépe, kdyZz nedochazi k jejich atisku. Pohybu
potravy, tekutin a travicich stav sprdvnym smérem
napomaha i plsobeni gravitace. Snazte se dbat
na to, aby vase dcera jedla ve vzpfimené poloze.
Muzete klidné zkusit i krmeni vestoje. Pokud
vase dcera potiebuje u jidla leZet, dostatecné ji
podloZte hlavu

— stres mUZe narusit normalni pribéh
zazivani. Snazte se vytvofit klidné a pfijemné
prostredi k jidlu. M{Zete potichu pustit i
uklidiujici hudbu, abyste se vy i vase dcera
uvolnili.

Potraviny spojené s refluxem

U nékterych potravin je vétsi pravdépodobnost,
Ze zpUsobi u citlivych jedinc( reflux, napft:
citrusové plody, cokolada, napoje s kofeinem,
tuéna a smazend jidla, ¢esnek, cibule,
peprmintové aroma, korenéna jidla, jidla s rajcaty
Ci rajcatovym protlakem, perlivé napoje.
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Farmakologicka lécba refluxu

V pripadé, Ze vasi dcefi nepomohou pouze vyse
uvedené jednoduché zmény ve stravovani, mUze ji
jako doplnék pomoci i farmakologicka Iécba.

Existuji dvé kategorie 1ék(, které se pouZzivaji k 1é¢bé
refluxu:

e |éky, které sniZuji mnozstvi kyseliny produkované
v Zaludku

o léky, které zvysuji frekvenci nebo silu svalovych
kontrakci v trdvicim traktu a tim pomahaji urychlit
zpracovani jidla v Zaludku (zejména v pripadé
zpomaleného vyprazdnovani Zzaludku).

T
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Tyto léky sice zmirfuji reflux, ale mohou mit i vedlejsi
ucinky. Proto je vidy dllezité u kazdého Iéku peclivé
zvazit indikace a sledovat ucinky.

Uzivani 1éka by mélo byt pouze na lékarsky predpis a v
nejnizsi mozné davce pro kontrolu priznaka.
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Pasobeni léku

Léky, které sniZuji
mnozstvi kyseliny

produkované v
Zaludku
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Farmakologicka lécba refluxu

Druh léku

Inhibitory protonové pumpy (PPI): Lansoprazol,
Omeprazol, Pantoprazol — jsou prvni volbou a
mohou byt uzivany dlouhodobé.

ve

Mozné vedlejsi ucinky
mUzZe se dostavit prljem, zacpa nebo
bolest

vysoké ddvkovani nebo dlouhodobé
uzivani maze zvysit riziko infekce.

H2 blokatory nebo H2 antagonisté receptoru —
také snizuji sekreci kyseliny, ale jsou povazovany
za méné efektivni nez PPI.

byly hlaseny minimalni vedlejsi
ucinky, ale maze dojit ke
gastrointestinalnim poruchdm, jako
je prajem

rozvoj intolerance a nizsi ucinek pfi
dlouhodobém uZivani.

Léky, které zvysuji

frekvenci a silu

svalovych stahu
(prokinetické 1éky)

Domperidonové Iéky: Motilium, Motinorm,
Costi a Nomit — zvysuji gastrointestinalni
pohyblivost u dlouhotrvajiciho Zalude¢niho
vyprazdnovani. Mohou rovnéz zvysit toleranci k
nékterym jidlam.

mohou byt spojovany s dystonii nebo
abnormalnimi svalovymi kontrakcemi
v okoli hlavy a krku

mohou zvysit hladinu hormonu
prolaktinu.

Erytromycin — je Casto predepisovan jako
antibiotikum, ale v nizkych davkach se mize
pouzit ke zvysSeni svalovych kontrakci.

mUzZe se dostavit prlijem, nevolnost,
zvraceni, bolest bricha.

Bethanechol — mizZe rovnéz zvysit
gastrointestalni motilitu.

kontraindikace u astmatu a
Zaludecdnich vreda.

Prokinetické 1éky, jako je Domperidon a Erytromycin, mohou prodlouzit srdecni interval

vvvvvv

syndromu se navic dlouhy interval QT vyskytuje béznéji.

Erytromycin mlzZe pomoci u zpomaleného vyprazdnovani zaludku.

,Liofe Spatné fungoval Zaludek a nevyprazdrioval se. Byli jsme aZ v Americe na konzultaci u jednoho odbornika
na détskou motilitu a on navrhl ctyri moznosti. Prvni z nich byl Iék Erytromycin. Liora ho zacala uZivat a béhem
tri tydna prestala zvracet a Zaludek ji zase zacal pracovat. Od té doby jsme neméli Zddny problém. Lékar, ktery
navrhl zkusit IéCbu antibiotiky, je pro mé hvézda. Viyresil nds problém velmi rychle a jednoduse. Liofin Zaludek
ted pracuje, jak ma.”
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Chirurgicka lécba refluxu

Jestlize i po uzivani |ékl pretrvava tézky reflux, je
nékdy nezbytné provést chirurgicky zakrok — tzv.
fundoplikaci.

Fundoplikace spociva v tom, Ze je horni ¢ast Zzaludku
(fundus) ovinut kolem spodni ¢asti jicnu a prisit k
mistu tak, aby byl dolni svérac jicnu napnuty a tim
se zabranilo zpétnému toku obsahu Zaludku zpét do
jicnu.

Fundoplikace nejenze snizuje reflux, ale pfispiva i k
narlstu hmotnosti. Mlze vsak pfispivat i k nadymani,
fihani a problémech s polykanim.

Fundoplikace se provadi laparoskopicky nebo
metodou tzv. ,klicové dirky”; tim se zkracuje doba
hospitalizace a celkova délka rekonvalescence.

Po fundoplikaci je nezbytné pravidelné sledovat, zda
vSe spravné funguje a nedochazi ke komplikacim.
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,Alana prodélala fundoplikaci uz ve trech letech.
Rozhodnuti pro nds nebylo viibec lehké, ale védéli
jsme, Ze se musime néjak rozhodnout.

Alana podstoupila spoustu vysetieni, protoZe pordd
zvracela a byla dehydrovand, ale pri¢ina se nikdy
nenasla. Jeji vyZiva se stala velkym problémem,
protoZe neudrzZela jidlo v Zaludku. Bylo mi receno,

Ze pokud by Alané udélali fundoplikaci, méla by to,
cemu se fika ,uplné zavinuti“, coZ by znamenalo,

Ze by uz nemohla zvracet. Zdroveri by ji ale museli
udélat ,kolicek”, aby mohly odchdzet plyny. Toho
jsem se také dost obdvala. VSechno bylo pro nds velkd
nezndmd.

Bdla jsem se, jak se bude Alana citit, aZ bude
potrebovat zvracet, ale nebude toho schopna. Bylo
toho prosté ke zvaZovdni spousta.

Také mi fekli, Ze Alana uZ moznd nebude moci prijimat
potravu usty, ale néjaky vnitini instinkt mi napovidal,
Ze to se nestane. Po operaci jsem byla rozhodnutd
necekat moc dlouho a zacala ji ddvat malé porce
meékké stravy. Byla jsem velmi mile pfekvapend, kdyZz
snédla svuj prvni puding a nic se nestalo, naopak se to
kazdym dnem zlepSovalo. Alana uzZ od té doby nemdad
Zadné problémy se zvracenim a v pFfipadé potreby
staci pfipevnit ke kolicku ndstavec, a tim uvolnit plyny.
Zni to neuveéfitelné, ale Alana od té doby skutecné

ani jednou nezvracela. Fundoplikace byla to nejlepsi
rozhodnuti, jaké jsme mohli v nasi situaci udélat.

Vzpomindm si, to bylo jesté pred fundoplikaci, Ze
vZdycky kdyZ jsem Alanu oblékla a méli jsme nékam
jit, tak neZ jsme tam dosli, musela jsem ji béhem cesty
celou previléeknout. Bylo to pro ni hodné stresujici.

Nikdy jsme neméli s fundoplikaci problém a
povaZujeme to za nase nejlepsi rozhodnuti!”
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2.4 Zacpa

V posledni fazi traveni jsou zbytky odpadnich
produktl zpracovavany v tlustém strevé a vylouceny z
konecniku pres fitni otvor z téla ven.

Tento proces probiha u kazdého clovéka v riznych
Casovych intervalech - nékolikrat za den, ale i jednou
za nékolik dni - coZz m(iZze byt zcela normalni.

vrsve

2.4.1 Co je zacpa a jaké jsou jeji pri€iny?

Clovék, ktery trpi zadcpou, méa tvrdou, suchou a
Spatné pruchozi stolici. U Rettova syndromu je zacpa
zpUsobena snizenou strevni pohyblivosti.

Nejcastéjsi priciny zacpy jsou:

e nedostatek vlakniny ve stravé

e nedostatecny pitny rezim

e nedostatecna fyzicka aktivita

e naruseni bézného denniho rezimu (nebo
nedostatec¢nd predvidatelnost denniho rezimu).

\H'.L'.U,UlHHlllllllllllllllllllllll

2.4.2 Jak poznam, Ze moje dcera trpi zacpou?

NejlepSim zplsobem, jak zjistit, zda vaSe dcera trpi
zacpou, je sledovat frekvenci a konzistenci stolice.
Zacpa muze byt pri¢inou znacné nepohody a bolesti.

Pokud vam vase dcera nedokaze fict, proc trpi
neprijemnymi pocity, nebo ukdazat, kde ji boli, budete
muset ddvat velky pozor na dalsi pfiznaky.

Vase dcera muze trpét zacpou, jestlize

e déla grimasy nebo place pfi odchodu stolice

e ztrati chut k jidlu

e strani se ostatnich

e je podrazdénéjsi nebo se chova jinak,
zvlasté pokud se problémy s jejim chovanim

stupnuji spolu s prodluzujici se dobou mezi
vyprazdiovanim.

,Sdra méla tak velké problémy se zdcpou, Ze se
koulela v obyvdku po zemi a kficela...a mé to
privadelo k placi ...”

Zacpu u vasi dcery muze lékar diagnostikovat na
zakladé vysetteni bricha pohmatem nebo odeslanim
na rentgen.

2.4.3 Co lze udélat pro zmirnéni zacpy

Zména Zivotniho stylu a jidelnicku maze ucinné
zmirnit zacpu nebo jeji pfiznaky.

Jestlize se vysledek presto nedostavi, mize pomoci
farmakologicka Iécba.

Jestlize md vase dcera obstrukci (nepriichodnost)
stfeva, je posledni a nezbytnou moznosti chirurgicky
zakrok.
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Jak predchazet zacpé

Strava a zivotni styl Opatreni

Nedostatek vlakniny ve stravé — vlaknina pomaha
vytvaret idedlni konzistenci stolice.

Nerozpustna vldknina (obsazena v celozrnné mouce,
chlebu a ceredliich, ale i v ofesich a zeleniné) nasaje zpét
Cast vody, kterd byla vstfebdna v tlustém stievé. Tato
voda doddva stolici objem a hmotnost a tim dochazi ke
stimulaci svalovych kontrakci, které presunuji stolici v
tlustém stfevé az do konecniku.

Rozpustnd vldknina (oves, hrach, fazole, ¢ocka a mnoho
druhl ovoce) vstrebdava vodu pfri prachodu tlustym
stfevem a soustifeduje se do mékkého gelu, ktery je
soucasti stolice a tim ji dodd mék¢i konzistenci.

Zvysit prijem vlakniny — doporucené mnozstvi vidkniny
ve stravé je cca 14—25g denné v zdvislosti na véku. Jestlize
budeme jist potraviny, jako jsou ceredlie a celozrnné
pecivo, zelenina, lusténiny, ovoce — zejména rebarbora,
hrusky, ale i susené ovoce, Svestky nebo Svestkovy dzus,
velice jednoduse zvysime prijem vldkniny ve stravé.
Potraviny bohaté na vldkninu maji ptirozené projimavy
ucinek.

Vysoky obsah vlakniny maji i nékteré doplnky stravy

— napf. Benefibre, Psyllium a Metamucil nebo Konsyl.
Jestlize uzivate Psyllium nebo jiné ptipravky se zvySenym
obsahem vldkniny, je obzvlasté dilezity dostatecny pfijem
tekutin.

Nedostatecny prijem tekutin - zatimco vétsina tekutin se
v tlustém streveé vstiebd zpét do téla, asi 10 % je vyuzito k
tvorbé stolice, a to tak, Ze ma stolice:

e dostatecny objem ke stimulaci svalovych kontrakci

e je dostatecné mékka.

Jestlize je pfijem tekutin nizky, stolice je tuzsi a sussi. Mo¢
ma tmavsi barvu. Spotreba plen je niZzsi.

Zvysit prijem tekutin — pro divky a Zeny s Rettovym
syndromem je doporuceny prijem tekutin stejny jako pro
zbytek populace — asi 4 az 8 sklenic denné v zavislosti na
véku.

V pripadé hyperventilace nebo nadmérného slinéni je
nezbytné ztracené tekutiny doplnit.

Nedostatecna fyzicka aktivita — fyzicka aktivita zvySuje
prokrveni organismu a pomaha formovat a posilovat
svaly v téle — véetné svall, které umoZnuji potravé pohyb
travicim traktem. Na druhé strané nedostatecna fyzicka
aktivita zvySuje pravdépodobnost zacpy.

Zvysit télesnou aktivitu — priznaky zacpy muze také
zmirnit fyzickd aktivita a zachovani mobility.

Zména denniho rezimu — prirozeny rytmus téla
funguje nejlépe, je—li v naSem Zivotnim stylu a navycich
dodrZovan pravidelny rezim, véetné vyprazdnovani.

Nahla zména béznych navykd mlze narusit normalini
rezim téla.

Zavést pravidelny reZim vyprazdnovani — mlzZete pomoci
své dcefi naprogramovat jeji biologické hodiny urcujici
dobu vyprazdnovani pomoci pravidelného rezimu.
Nejlepsi ¢as k vyprazdnéni je do 30 minut po skonceni
jidla, kdy je dobré vyuzit reflexu, ktery zvysuje pohyb
stolice na zakladé stahovani zaludecnich svall (tzv.
gastrokolicky reflex).
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Zména stravy a dodrzovani pravidelného
denniho rezimu mizZe pomoci zmirnit zacpu

,UZ vic nez 20 let dostdvad Veronica stravu bohatou na
vidkninu. Brzy ji bude 34 a ja vim, Ze kdyZ dodrZujeme
striktni denni reZim a o totéz poZzdaddme i ty, co o ni
pecuji, nema Veronica problémy s vyprazdriovanim.
Pokud vsak trochu slevime a dame ji méné vidkniny,
ovoce, zeleniny nebo méné tekutin, po nékolika dnech
dostane zdcpu. Po obédé, ktery mame ve 12, ji vezmu
na toaletu a nechdam ji tam v klidu sedét 5-10 minut.
Veronica se nejcastéji v tuto dobu uspésné vyprdzdni.
Tak to mame kaZdodenné naucené, at uzZ je kdekoliv a
s kymkoliv.

Nékdy se stane, Ze se jeden den nevyprdzdni, proto ji
musim posadit na toaletu vickradt, zajistit vic tekutin,
nékdy vic cvicit, aZ do doby, neZ se tuspésné vyprdzdni.

Musim dodat, Ze se ji snazim nestresovat a prilis na ni
nenaléhdm. Prosté ji odvedu na zdchod a nechdm ji
tam chvilku sedét. KdyZ nejde po obéde, dam ji znovu
odpoledne po svaciné. V pfipadé neuspéchu zase po
veceri.”
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Veronicina strava s vysokym obsahem vlakniny:

Snidané: 7:45 — 8:00

Obiloviny s vysokym obsahem vildkniny — napf.

ovesné vlocky s % Ccajové IZicky psyllia namoceného

v s6jovém mléce. Z ovoce ddvdam nakrdjené jahody,
kiwi, hrusky, krdjené datle a jablka. Nikdy ji neddvdme
vice jak pulku bandnu, protoZe cely ji zpusobuje zdcpu.
K tomu md dva Sdlky ndpoje (naptl vodu s dZzusem bez
pridaného cukru — napfr. jablecny, z cerného rybizu,
ananasu nebo michany). Neddvdame ji pomerancovy
dZus, protoZe ji draZdi v krku).

Obéd: 12:00

Dva silnéjsi krajice celozrnného chleba s turidkem,
vejci, sezamovou pastou a humusem, nebo fazole v
rajské omdcce.

Z ovoce obvykle hrusku, nékdy jablko, mandarinku
nebo jiné sezonni ovoce. Hruska je vsak nejlepsi. K piti
dalsi dva Sdlky, stejné jako k snidani.

Odpoledni svacina:
1 hrnek odtucnéného sdjového miéka.

Vecere: 17:30 — 18:30

Maso nebo ryba se zeleninou (brambory, dyné,
hrasek). Také ma rada michanou mraZenou zeleninu.
Bohuzel moc nemusi brokolici. Také md rdada pikantni
mleté maso s ryZi nebo dusené maso se zeleninou.
Neddvdm ji pouze bilou ryzi — vZdy napil bilou a
hnédou. K piti pil hrnku ndpoje.

Veronika nedostdava sladkosti (jen prileZitostné kousek
dortu bez polevy) nebo susené ovoce (nékdy tri kousky
datli), protoZe po cukru ji skrabe v krku a nékdy ma i

afty.
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Jiné zplisoby lécby zacpy

Jestlize vase dcera i naddle trpi zacpou, je nékdy
nezbytna farmakologicka I1é¢ba nebo jiné prostredky.

Moznosti v tabulce jsou uvedeny podle preference.
Jako prvni se vidy doporucuji méné invazivni

prostredky.

Uzivani jakychkoli Iék( vzdy konzultujte s Iékafem.

Jiné zplisoby lécby zacpy
Lécba Mozné vedlejsi ucinky
Pripravky s vysokym obsahem e davejte pozor, aby byl zajistén dostatecny prijem tekutin.
vlakniny - psyllium (Metamucil,
Konsyl) nebo jiné pripravky, jako
Benefibre, Ize pouZit ke zvétseni
objemu stolice

Osmoticka projimadla — zvysuji ¢ mohou zpUsobit pocit nevolnosti, nadymani, plynatost, kfece nebo
mnoZstvi vody ve stfevech a tim prajem.

pomdahaji vytvdret mekci stolici.

Lactulose, Docusate, polyetylen

glykol (Movicol, Miralax) zmékcuji

stolici

Zvlhcujici projimadla — obsahuji e vyhnéte projimadllim na bazi olejl, existuje-li moZnost aspirace

parafinovy olej a Parachoc. ,Obali” e  mohou byt pfitinou oleje ve stolici.
stolici, aby mohla sndze odejit z téla

ven
Cipky — glycerinové ¢ipky ke e pouze pro obcasné pouziti
stimulaci svalové kontrakce k e moze dojit k podrazdéni koneéniku, bolestem bficha a kiedim.

vyprdzdnéni stieva

Klystyr — do konecniku a tlustého e mUzZe zpUsobit nepfijemné nadymani a krece.
streva se zavede tepld tekutina,

kterd zplsobi silné svalové

kontrakce.
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Mnozi rodice uvadéji, Zze uzivani projimadel
ucinné zmirnuje zacpu u jejich dcery

»Sdra také dostavad kazdy den sdcek Movicolu, ktery ji
pomdhd jit na zdchod. Je to velmi dilezité a skutecné
to funguje. Jak to vim? Jednou ndm dosel Movicol na
recept, a protoZe jsme byli objednani k Iékafi aZ za 14
dni, myslela jsem si, Ze to pockd. Ted'vim, Ze je lepsi
zaplatit radsi v Iékdrné celou ¢dstku, neZ nechat Sdru
uplné ucpat!

Ddvdme ji sacek Movicolu odpoledne a dalsi
druhy den rdno, kdyZ se do té doby nevyprdzdni, a
odpoledne po Movicolu 45 ml Parachocu. Pokud se
nevyprdzdni 48 hodin, ddvame ji pal Piccolaxu.

Kvdli zécpé jsme také pridali vapnik a horcik jako
doplnék stravy, coZ ze zacdatku skvéle fungovalo — sla
ihned (i kdyz zrovna ted'to tolik nepomdhd). Jeji
pfijem tekutin taky neni idedlni, takZze Miralax radsi
nezkousim, nepomohl by ji, jak by mél. Podle potreby
pouzivame projimadlo Pedilax — v poslednim roce a
pll jsme jej pouZili asi 10x.”

i
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JestliZe pouzivate projimadla, je dulezity
dostatecny prijem tekutin

Pro vSechny divky a Zeny s Rettovym syndromem

je velmi dullezity dostatecny prijem tekutin, zvlasté
pokud vase dcera uziva projimadla k regulaci stfevnich
pohybU. Tekutiny stolici zmékcuji a tim usnadnuji
proces vyprazdiovani.

Do tekutin pocitame i tekutiny, které pouzivame k
pfipravé jidla (napft. cerealie s mlékem), stejné jako
potraviny s vysokym obsahem tekutin (napf. polévky,
Zelé).

Kazdy ¢lovék ma individudlni potfebu pfijmu tekutin
— zdlezi na télesné konstituci a pripadnych ztratach
tekutin. Jestlize ma vase dcera béhem dne pravidelné
pomocené pleny, je pravdépodobné, Ze ma dostatek
tekutin.

,Vse, co mizu rici k farmakologické lécbé zdcpy je to,
Ze jsme zjistili, Ze je potfeba, aby divka pila hodné
tekutin, jinak léky nefunguji (kromé leki jako je
Movicol, které se rovnou zapijeji vétsim mnoZzstvim
vody).”

Chirurgicka lécba zacpy

Pokud u vasi dcery vSe nasvédcéuje tomu, Ze ma
obstrukci (neprlichodnost) stfeva, kterou nelze vyresit
konvencni metodou, bude zfejmé muset podstoupit
celkovou anestézii, aby mohla byt obstrukce
odstranéna chirurgicky.
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2 5 Nady’ma’ nl’ Bolest, Uzkost a vzruseni mohou také zhorsit
nadymani, které je obvykle v noci mirnéjsi, protoze

i o . . . hyperventilace je ve spanku velmi vzacna.
Termin ,,nadymani“ se pouziva k popisu otoku bfisni

oblasti mezi hrudnikem a boky. Casto je nadymani
provazeno pocity napéti a plnosti. Mlze byt také
spojeno s nepfijemnymi pocity a bolesti.

,Jedna z véci, kterd mé u Sdry skutecné trapi, je
nadymdni. Dochdzi k tomu vZdycky, kdyzZ zadrzuje
dech (coz déla pravidelné). Vzdycky kdyz je nafoukld,
uplné se ji prohnou zdda a vyspuli se velké bricho,

Nadymani udajné postihuje az jednu tretinu celkové , . . L
¥ Inep J J které je na omak velmi tvrdé.

populace. U Rettova syndromu se nadymani vyskytuje
Castéji, stejné jako ostatni gastrointestindlni problémy.

2.5.1 Co zptisobuje nadymani? .. . i
2.5.2 Jak poznam, Zze moje dcera trpi

nadymanim?

Nejpravdépodobnéjsi pfiCinou nadymani u Rettova
syndromu je nadmérny pfijem vzduchu v dlsledku

. . . . Vase dcera muze trpét nadymdanim:
hyperventilace, zadrzovani dechu a polykani vzduchu. P y

e jestlize se zd3, Ze ji boli bficho a ma nafouklou

VétSinou ma nadymani spojitost s dalSimi o
brisSni oblast.

gastrointestdlnimi problémy, jako je reflux, zpozdéné

vyprazdnovani zaludku anebo zacpa.
Klinické testy pro odhaleni nadymani mohou

,Ester zacala polykat vzduch a kvili tomu zacala zahrnovat:

hodné rihat. Musim ji proto velmi ¢asto masirovat

bricho. KdyZ chvilku sedi, zhorsi se to, proto obvykle * vysetFeni, zda a jaky tlak vyviji bficho proti
stoji nebo chodi.” jemnému stlaceni dlani

* monitoring dechu s cilem zjistit, zda dochazi k
zadrzovani dechu nebo k polykani vzduchu.

Lékar také peclivé posoudi i dalsi gastrointestindlni
problémy, jako je reflux, zpomalené vyprazdnovani
Zaludku a zacpa.

Pokud vase dcera pocituje bolest v oblasti bficha
anebo ma hodné nafouklé bficho, mize vam lékar
doporudit podrobnéjsi vysetreni, které urci, co vse
prispiva k témto priznakdm (vcetné dalSich moznych
problém v gastrointestinadlnim traktu).
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2.5.3 Co lze udélat pro zmirnéni nadymani?
Uc¢inna 1é¢ba zacpy madze zmirnit i pfiznaky nadymani.

Ke zmirnéni nadymani je mozné vyzkouset
farmakologickou Ié¢bu, kterd ma ale omezenou
ucinnost.

Farmakologicka 1écba

Jestlize dochazi k nadymani z nadmérné plynatosti,
mohou |éky, jako je napf. Simethicone, pfispét ke
snizeni povrchového napéti bublinek plynu a tim snizit
nadymani.

Pokud dochdzi k nadymani vlivem uUzkosti, mohou
vasi dcefi pomoci inhibitory zpétného vychytavani
serotoninu nebo jiné Iéky.

| tyto Iéky vSak maji vedlejsi ucinky, které mohou
zpUsobit dalsi problémy.

Vsechny léky Ize uzivat pouze po konzultaci s [ékarem
a jejich ucinky musi byt peclivé sledovany.

Chirurgicka lécba

JestliZze je nadymani velmi silné a zpUsobuje znacnou
nepohodu, miZe pomoci gastrostomie. Ta umozni
uvolnéni vzduchu ze zaludku, nikoli vSak ze strev.
Lékar ¢i zdravotnik vdm ukdze, jak uvolnéni vzduchu
timto zplUsobem docilite.

{11 |
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S uvolnénim nahromadéného vzduchu muze
pomoci gastrostomie

Maree byla mnohokrdt hospitalizovdna kvuli
nadmérné plynatosti. Pri posledni hospitalizaci
rentgen potvrdil, Ze md hodné plyni. Radiolog ndm
rekl, Ze pri takové plynatosti se nemuiZeme divit, Ze
tolik zvraci.

Kdy?z ji ddvame probiotika, zdd se, Ze ji to pomdhd. Na
bolest bricha ji také kazdy den ddvame 10 ml dzusu z
aloe vera.

KdyzZ je Maree kviili plynatosti hodné nadmutd, ke
kolicku u sondy ji pFipevnime katetrdini sacek, aby
mohl vzduch odchdzet a bricho splasklo.

Chci ted navrhnout, aby ji peCovatelé davali katetrdlni
sacek i v noci, kdyZ nespi a polykd hodné vzduchu, a

to i kdyZ nema nafouklé bricho, a také aby ji ddavali
trochu Motilia. Doufejme, Ze to zastavi hromadéni
plynd, protoZe vZdycky prestdva zvracet aZ mezi patou
aZ sedmou rdno.”

DULEZITA POZNAMKA
...0 mozné dysfunkci Zlucniku

U divek a Zen s Rettovym syndromem se oproti
béZné populaci ¢astéji vyskytuji Zlu¢nikové
dysfunkce (v€etné pritomnosti Zlu¢ovych kamenl
ve Zlucniku).

Mezi priznaky dysfunkce Zlu¢niku patfi bolest
bricha, zvraceni a horecka.

bficha a s tim spojené nepfijemné pocity, je tfeba
zvazit dysfunkci Zzluéniku.

Zluénikové problémy Ize odhalit pomoci ultrazvuku
nebo speciadlniho testu nuklearniho skenovani
nazyvaného , HIDA".

Pokud Zluénik nefunguje spravné, mize byt
chirurgicky odstranén (cholecystektomii).

Je prokdzdno, zZe nase télo dokdze dobre fungovat i
bez Zlucniku.
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Rodiny divek a zen s Rettovym syndromem

a jejich slovo na zaver

,Sdra nemd nastésti v této oblasti moc problém.
VZdycky byla dobry jedlik a neméla Zadné velké
problémy s polykdanim. Je schopnd snist skoro vSechno
(obvykle to, co jime vsichni, a kasovitou stravu spis
nerada).

Obcas ma prujem nebo naopak zdcpu, ale vétsinou
md normdlni a pravidelnou stolici. Kdyz byla mald,
byla velmi hubenda i presto, Ze dobre jedla. Neustdle
jsme se ji snaZili vykrmit a precpdvali jsme ji.

Dnes je ji 23 let a musi drZet dietu, protoZe stdle velmi
rdda ji a snédla by vse, co se ji nabidne...a casto i
vic...a samozrejmé pribyvd na vdze.

Uz také neni tak aktivni, jako byvala, a proto musime
dohliZet na jeji vahu. Zatim se drzi na 60kg.

Celkové je na tom Sdra velmi dobre, mdlokdy je
nemocnd, stdle chodi a zdd se, Ze je spokojend.”
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»S nasi Hanou mame Stésti, Ze vyZivu a trdveni
zvladdme bez jakychkoliv zdsadnich problém.

Hana nemd problém s jidlem a na svou vysku md i
dobrou vdhu. Na zdcpu pouZivame vétsinou Cipky
Dulcolax, které ji rozpohybuji stieva. Kdyz nékdy
polykd vzduch, ddvdme ji Zvykaci Rennie (antacid) na
vypuzeni vétrd, které ji nékdy zpusobuji bolest.

Ale jak jsem fekla, mdme pocit, Ze mdme v tomhle
Stésti.”

vvvs

Od té doby, co jsme se rozhodli, uz slo vse snadno.
Do tydne jsme si na vsechno zvykli a do mésice jsme
si Fikali, Ze uZ jsme to méli udélat minimdlné pred
rokem.”

,Selené zavedli G sondu, kdyZ ji byly tii roky. Hrozné se
ji tehdy zhorsil reflux, zhubla na 9 kilo a byla chronicky
dehydrovand. | kdyz jsem s tou myslenkou dlouho
bojovala, ukdzalo se, Ze to bylo nejlepsi rozhodnuti,
jaké mohli doktofi udélat. Rychle pribrala a od té

doby si vahu udrzuje. Neni dehydrovand, a i kdyZ se
nékdy neciti dobre, vzdycky dostane vsechny potfebné
kalorie a tekutiny. ProtoZe vsechny léky poddavame
sondou, nemdme problém s jejich odmitdnim. Od té
doby, co se jeji zdravotni stav zlepSil, se ndm opravdu
zjednodusil Zivot.”

,Po tolika letech lécby je dneska Sdra nejstastnéjsi
clovék, kterého znam. Nikdy nepldce ani si nenafikd
ani nefriukd! Jeji gastrointestindlni systém mdme pod
kontrolou. Denné uziva 1600 ml Peptaminu jr spolu s
400ml Pedialytu a k tomu 1000 ml vody. Vyrostla a na
svou vysku md idedlni vdahu. Za poslednich deset let
ani jednou neplakala!”
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Slovnik pojmu

Aerofagie (polykani vzduchu)

nadmeérné polykani vzduchu

Analni svérac

sval, ktery reguluje otevirani a zavirani fitniho otvoru

Anémie

nizka hladina hemoglobinu v krvi

Aspirace (vdechnuti)

potrava a tekutiny jsou vdechnuty do dychacich cest a plic, misto aby se presunuly do jicnu a dal
do traviciho traktu (nékdy nazyvano pulmonalni aspirace)

Autonomni (vegetativni)
nervovy systém

kontroluje télesné funkce, které probihaji v organismu nevédomé (trdveni, krevni obéh, dychani)

Bolus (sousto)

sezvykana kulicka potravy, ktera je spolknuta

Bruxismus (skFipani zubt)

prilisné obrusovani zubl anebo svirani Celisti

Cipky

Iéky pouZivané k [é¢bé zacpy, které se vsunou do konecéniku a tim dojde ke stimulaci svalovych
kontrakcei

Dolni jicnovy svérac

sval na dolnim konci jicnu, ktery brani zpétnému toku Zaludecni kyseliny do jicnu

Domperidon

Iék, ktery se pouziva pri lécbé refluxu a ktery zvysuje frekvenci a silu svalovych kontrakci v travicim
systému

Duodeum (dvanactnik)

prvni ¢ast tenkého streva, ktera odpovida za preménu potravy a reguluje rychlost vyprazdnéni

Zaludku

Dysmotilita pomaly nebo omezeny pohyb potravy a tekutin v travicim traktu, zplisobeny nedostatecnou
svalovou aktivitou — nékdy nazyvano téz gastrointestinalni dysmotilita

Dysfagie porucha polykani, ztizené polykani

Endoskop flexibilni opticka sonda, kterd se vklada do jicnu a ktera slouzi k vysetreni horni ¢asti traviciho

traktu

Enteralni nutri¢ni podpora

pfisun Zivin skrz sondu vlozenou do Zaludku, duodena nebo jejuna

Entericky nervovy systém

fidi mechanické a chemické procesy v travicim traktu, je souc¢asti autonomniho nervového

systému
Enzymy komplex bilkovin, které vytvari chemické zmény v téle, jako je Stépeni molekul potravy
Epiglotis priklopka hrtanova, klapka chrupavky na zadni strané krku, ktera zakryva pridusnici béhem

polykani, aby nedoslo k prliniku potravy a tekutin do plic

Erytromycin

pouziva se prevazné jako antibiotikum, ale v nizkych davkach muize byt pouZit ke stimulaci

svalovych kontrakci v travicim systému

Fekalie

odpadni produkty z traveni véetné bakterii = stolice

Fundoplikace

chirurgicky zakrok, pfi kterém je horni ¢ast Zaludku prisita ke spodni ¢asti jicnu

Fundus Zaludku

horni ¢ast Zaludku

Gastro — jejunostomie

implantace sondy pomoci gastrostomie s hrotem v jejunu v tenkém strevé — PEG-J sonda

Gastrokolicky reflex

reflex, ktery je vyvolany pfijmem potravy do zaludku a ktery zvySuje svalové kontrakce v tlustém
strevé (nuceni na stolici po jidle)

Gastroparéza

opozdéné vyprazdriovani Zaludku, které maze prispét k refluxu

Gastro-refluxni choroba

dochazi ke zpétnému toku Zaludecni kyseliny do jicnu s pridruzenymi komplikacemi. Nazyvano
GERD nebo GORD

Gastrostomie

umisténi sondy do Zaludku otvorem v bfisni dutiné, potrava je doddvana sondou pfimo do
Zaludku, tzv. G sonda

Hormony

chemické latky uvolnéné z bunék, zZlaz nebo organtl v téle, stimulované odezvou jinych bunék
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Horni jicnovy svérac

kruhovy sval v horni ¢asti jicnu, ktery se béhem polykani otevira, aby mohla potrava a tekutiny
projit do jicnu

Hltan ¢ast krku nachdzejici se pod nosni dutinou, za Usty a nad jicnem — hraje dlleZitou roli pfi polykani

Hrtan nachdzi se v krku a je zapojen do dychani a vytvareni zvuku. Chrani proti vdechnuti potravy a
tekutin do plic

H2 blokatory kategorie IékQ, které snizuji sekreci Zaludec¢ni kyseliny a pouZivaji se k [é¢bé refluxu

Cholecystektomie

chirurgické odstranéni Zlu¢niku

lleocekalni ventil

sval, ktery oddéluje tenké stfevo od tlustého stieva a ktery brani zpétnému toku potravy

Inhibitory protonové pumpy

druh €k, které snizuji mnozstvi zaludecni kyseliny a pouzivaji se k [écbé refluxu

Inhibitory zpétného
vychytavani serotoninu

léky pouzivané k |é¢bé Uzkostnych poruch, pomahaji také snizit nadymani — v pripadé, Ze je Uzkost

povaZovana za prispivajici faktor

Jatra velky organ, ktery se nachazi v horni ¢asti dutiny brisni a ktery plni mnoho funkci (filtrovani krve z
traviciho traktu, odstrafiovani toxinl z téla, produkce Zluci k traveni tuk(, zpracovani Zivin, pomoc
pfi regulaci metabolismu)

Jejunum stfedni ¢ast tenkého stfeva

Jicen (oesophagus)

Cast traviciho traktu, ktera spojuje hrdlo s Zaludkem

Joule metricka jednotka energie, kterd ukazuje energeticky obsah potravin

Kalorie mira energie produkované ze stravy

Kilokalorie mira energie produkované z potravy — 1 kilokalorie = 1000 kalorii

Kilojoule 1 kilojoule = 1000 jould, 4,184 kJ = 4184 joull = 1 kalorie = 1 kilokalorie = 1000 kalorii

Klky malé prstové vybézky, které zvysuji povrchovou plochu a absorpcni kapacitu stén streva

Klystyr vstriknuti tekutiny do konecniku a tlustého stieva ke stimulaci svalovych kontrakci pfi |é¢bé zacpy

Laparoskopicka operace

zakrok provadény pomoci kamery se studenym svétlem na bazi optickych viaken = laparoskop,

ktery je vloZzen malym fezem v bfi$ni sténé. Radi se mezi méné invazivni zakroky

Magnéziové mléko

Iék, pouzivany pfi lécbé zacpy, diky némuzZ dochdazi ke vstifebani vody do stolice a tim je usnadnén

prichod stolice

Nadymani

distenze (roztaZeni) bfisni oblasti zplisobené prebytkem plyn(

Nazogastricka sonda

vyZivova sonda, ktera se zavadi nosem do Zaludku

Monitorovani pH jicnu (sonda
studie pH)

k testovani refluxu, kdy je pritomnost kyseliny v jicnu sledovana v pribéhu 24 hodin

Nissen fundoplikace

(fundoplikace podle Nissena)

chirurgicky zakrok, pfi kterém je horni ¢ast Zaludku pfisSita ke spodni ¢asti jicnu

Orofarangeadlni

tykajici se Ust nebo krku (hltanu)

Palpace

vysSetteni pohmatem, mirnym tlakem — pouziva se k testovani nadymani

Parajicnova kyla

vybouleni Zaludku skrze membranu do hrudniku

Peristaltika vlna svalovych kontrakci, kterd pohani potravu a tekutiny travicim traktem
Projimadlo uziva se peroralné a pomaha utvaret mékéi a snadnéji prichozi stolici
Prokinetic |ék, ktery zvySuje frekvenci a silu kontrakci v travicim traktu, pouziva se k [é¢bé refluxu a

zpomaleného vyprazdnovani zaludku

Pridusnice

trubice, ktera spojuje hltan a hrtan s plicemi a ktera umoziuje vzduchu vstoupit do plic

QT interval

mira frekvence a rytmus tlukotu srdce z EKG
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Radionuklidova scintigrafie pouZiva se k testovani aspirace. Zachycuje obrazy z fungovani vnitfnich organl prostfednictvim
gama zareni, které vyzaruje z pozitych chemickych stopovych latek

Regurgitace dlouhé prezvykovani potravy v Ustech

Reflux zpétny tok obsahu Zaludku zpét do jicnu

Simethicon Iék, ktery snizZuje povrchové napéti plynovych bublinek v travicim traktu — pouziva se k l1écbé
nadymani

Slinivka bfisni maly organ, ktery se nachdazi za zaludkem a ktery uvolfiuje enzymy a travici $stavy do tenkého

streva, kde pomahaji travit potravu — zejména bilkoviny. Dale produkuje inzulin, ktery kontroluje

hladinu cukru v krvi

SOMA Schedule for Oral-Motor Assessment (Plan posouzeni ordlni motoriky) — specialni nastroj k
posouzeni oralné-motorickych dovednosti u malych déti

Stolice odpadni produkty traveni véetné bakterii

Stoma chirurgicky vytvoreny otvor v téle

Stfevni malrotace abnormalni usporadani tenkého a tlustého streva, které muaze vést k obstrukci tenkého strfeva a
dodavky krve

Svérac kruhovy sval, ktery uzavira nebo otevira télesny organ s jeho obsahem nebo uvolfiuje jeho obsah

Tenké stfevo Cast traviciho traktu, ktery nasleduje po Zaludku a kde probiha traveni a vstrebavani zivin

Tlusté stievo posledni ¢ast traviciho traktu, kde se vstrebava voda zpét do téla a kde jsou zpracovavany odpadni

latky a pripraveny k odstranéni z téla

Vicekanalové intraluminalni pouziva se k testovani refluxu

sledovani

Videofluoroskopie zvlastni rentgenovy postup, ktery se pouziva ke kontrole polykacich schopnosti

Volvulus zakrouceni streva, které muze zpUsobit ucpani nebo preruseni toku krve a tim zpUsobit poskozeni
stfeva

Vratnikovy svérac sval ve spodni ¢asti Zaludku, ktery se otvird, aby se mohl obsah Zaludku pomalu vyprazdnit do
tenkého streva

Zaludeéni ,,dumping” nestrdvenad potrava je pfilis rychle vyprazdnéna z Zzaludku do strev

syndrom
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Zdroje a odkazy

V dnesni dobé informacnich technologii je k dispozici mnoho informaci na internetu. Nékteré tyto informace se opiraji o diikazy,
nékteré pochazeji z nespolehlivych zdrojd a nékteré jsou ve skutecnosti skodlivé. Pokud vyhledavate informace na internetu,
doporucujeme vam vzdy dat prednost webovym strankam, které byly schvaleny renomovanymi vyzkumnymi institucemi, statnimi

zdravotnickymi organy nebo pfislusnymi profesionalnimi organizacemi. Nize jsou uvedeny nékteré stranky, které splfiuji vSiechna tato

kritéria, zejména z Australie, Velké Britanie a USA. Existuje vSak i mnoho dalSich stranek v zemich po celém svété, které se vénuji

propagaci spravné vyzivy a traveni lidi trpicich nékterym ze vzadcnych onemocnéni.

VyZiva a zdravi

Nutrition Australia (nevladni, neziskova organizace).
http://nutritionaustralia.org

Ministerstvo zemédélstvi USA — Choose my plate
http://www.choosemyplate.gov/food-groups/
http://www.choosemyplate.gov/healthy-eating-tips.html

British Nutrition Foundation (UK)
http://www.nutrition.org.uk/
http://www.nutrition.org.uk/healthyliving

Zvyseni pfijmu energie

http://kidshealth.schn.health.nsw.gov.au/fact-sheets/high-
energy-eating-infants-toddlers

http://www.medicalhomeportal.org/issue/power-packing

Zdravi a zazivani

National Digestive Diseases Information Clearinghouse -
stranky poskytujici pfehled o fungovani traviciho systému a
popisujici béZné gastrointestinalni poruchy. Zde uvadime odkaz
na seznam zazivacich chorob, véetné ¢asti popisujici fungovani

traviciho systému.
http://digestive.niddk.nih.gov/ddiseases/a-z.aspx

Webové stranky pojedndavajici o Rettové syndromu
Vyzkum Rettova syndromu v Australii

Aussie Rett http://www.aussierett.org.au
InterRett http://www.Interrett.org.au
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IRSF (Mezinarodni nadace Rettova syndromu)
http://www.rettsyndrome.org/

Na strankach IRSF jsou k dispozici rlistové grafy

http://rett.cz/kazdodenni-pece/hmotnost-vyska-bmi

Vyzkum Rettova syndromu ve Velké Britanii
http://www.rettuk.org/rettuk-public/rettuk.html

Odkazy na hlavni zdroje informaci v této pfirucce

Leonard H, Ravikumara M, Baikie G, Naseem N, Ellaway C, Percy
A, Abraham S, Geerts S, Lane J, Jones M, Bathgate K, Downs J.
Assessment and management of nutrition and growth in Rett
syndrome. Journal of Pediatric Gastroenterology & Nutrition,
2013; 57:451-460.

Baikie G, Ravikumara M, Downs J, Naseem N, Wong K,

Percy A, Lane J, Weiss B, Ellaway C, Bathgate K, Leonard H.
Guidance in the management of gastroesophageal reflux,
constipation and abdominal bloating in Rett syndrome. Journal
of Pediatric Gastroenterology and Nutrition. doi 10.1097/
MPG.0000000000000200.

Tarquinio D, Motil K, Hou W, Lee H, Glaze DG, Skinner SA, Neul
JL, Annese F, McNair L, Barrish JO, Geerts SP, Lane JB, Percy AK.
Growth failure in Rett syndrome: Specific growth references.
Neurology 2012; 79:1653-1661.
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Jak tato prirucka vznikla

PFi vytvareni této prirucky, jejiz obsah se opira o dosavadni vyzkum,

jsme pfijali etapovou metodiku:

e provedeni komplexni reSerse odborné literatury s cilem
zjisténi relevantniho vyzkumu a pojednani o ristu a vyZivé a

gastrointestalnich problémech u Rettova syndromu

e  konzultace s rodi¢i a pecovateli, ktefi se podélili o své zkusenosti s
nedostate¢nym rlstem, kalorickym pfijmem, s problémy pfi pfijmu

potravy a s gastrointestalnimi problémy

e pfiprava navrhu kontrolniho seznamu pro klinické Iékare tykajici se
hodnoceni a lécby (na zakladé resersi, prispévkl rodicu a otazek

vyZadujicich dalsi objasnéni)

e jmenovani mezinarodniho tymu expertl — Iékarl specialistl z
raznych obord, ktefi vyhodnotili ndvrhy doporuceni tykajicich se

hodnoceni a lécby, dokud nebylo dosaZzeno jednotného stanoviska.

Clenové tymu expertdl, ktefi laskavé prezkoumali dfivéjsi navrhy, jsou

uvedeni nize, a my jim timto dékujeme za jejich pfinos.

Clenové tymu odbornikd

Sue Abraham PhD, Albert Einstein College of Medicine, Montefiore
Medical Center, Bronx, New York, USA;

Bruria Ben-Zeev MD, Pediatric Neurology Institute, The Edmond &
Lily Safra Children's Hospital, the Chaim Sheba Medical Center, Tel
Hashomer, Israel;

Elana Bern MD MPH, Boston Children’s Hospital, Boston,
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