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Malabsorbtia intestinala
la copii

Conf. Dr. Petru Martalog
Departamentul Pediatrie
IP USMF “Nicolae Testemitanu”
(curs studenti 2020)



e trebuie sa stie studentul despre

é [ ) [ ] [ ) o/
malabsorbtia intestinala la copil?

& Malabsorbtie — definitie, clasificare
& Cand suspectam o malabsorbtie

& Boala Celiaca

& Fibroza chistica (Mucoviscidoza)

& Insuficienta de dizaharidaze

& Intoleranta la proteinele laptelui de vaci



Malabsorbtia intestinala
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Definitie.

este un complex de manifestari clinice
digestive si extradigestive, datorat
dereglarii mecanismelor de digestie,
absorbtie si transportare ale principiilor
alimentare (macro-micronutrienti).

Codul bolii (CIM 10):
K 90.9 Malabsorbtia intestinala, fara precizare
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FUNCTIONAREA
NORMALA A
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TUBULUI DIGESTIV .

r Functia digestiva este

] » ° ° Ficatul Stomacul
vitala pentru supravietuire, |sigs=sien |

' |Duoden
/ |Digestie, absorbtie

asigurand celula cu
nutrientii necesari, energie. | s
« Dar de la ingestie pana la
absorbtie se desfasoara
numeroase procese de-a
lungul tubului digestiv.

Pancreasul ~ N\, | Intestinul
Insulina \ :

| | subtire

/| (Jejunsiileon)
Digestie, absorbtie

\\
" | Absorbtie




FUNCTIONAREA NORMALA A

TUBULUI DIGESTIV PRESUPUNE:

Sites of Absorption

- Lungime, motilitate normal
» Suprafata mucoasei integra

carbohydrates |

» Traect neantrerupt/nedeviat -3
calcium €
magnesium

» Flux secretor (gastric, biliar, g \ Water and
vitaming | (" electrolytes

pancreatic, intestinal) adecvat

vitamin B12
bile salts

calitativ si cantitativ o

. . e U e fatty acids
» Circulatia sangvina si

limfatica sa asigure preluarea si transportul substantelor
nutritive spre celula.

» Tulburarea oricarei din aceste conditii poate
duce la aparitia fenomenului de malabsorbtie.



-Faza lumlnala (intraluminala) - este digestia
alimentelor in lumenul intestinal sub actiunea enzimelor
pancreatice, acizilor biliari, enzimelor intestinale. Are loc
degradarea alimentelor pana la oligomeri (oligopeptide,
oligozaharide etc).

-Faza membranara (parietala) — se petrece la nivelul
marginii in perii a enterocitelor sub actiunea enzimelor
enterocitului. La acest nivel este o specificitate stricta
(fiecare ingridient are enzimd specifica, mecanism de
transport).

Faza intracelulara — se produce intracelular, este in
parte o noua degradare, dar si o resintezd (perioada
neonatala).
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li1 ale fazei intraluminale
digestie inadecvata)

I. Dizordini (cauze) pancriatice
e Fibroza chistica

e Sdr. Schwachman

e Deficit izolat de lipaza

e Pancreatita cronica

II. Scaderea acizilor biliari

e Boli cronice hepatice (hepatita
neonatala, ciroza)

e Atrezia biliara

e Colecistita cronica

III. Dizordini (cauze) intestinale
e Contaminare bacteriana

e Sindromul intestinului scurt

e Hipo - si aclorhidria

e Cauze anatomice cu staza
intestinului subtire

e Sdr. imunodeficienta

e Malnutritia - marasmul

e Diareea intractabila.

carea fiziopatologica a sindromului de malabsorbtie

Anomalii ale fazei intestinale (boli ale
mucoasei; absorbtia inadicvata)

I.Leziuni morfologice ale mucoasei

eInfectii bacteriene, virale, micotice

o Infestatii intestinale

o Intoleranta la proteinele
laptelui de vaca

e Boli inflamatorii cronice (Crohn,CUN)

e Boala celiaca

e Deficitul secundar de dizaharidaze

e Enteropatia autoimuna

e Imunodeficiente combinate, SIDA

II.Cauze anatomice

e Boala Hirschprung

e Malrotatii

e Stenoza jejunului

e Rezectii intestinale

III.Defecte primare de absorbtie

e Deficitul de dizaharidaze

e Malabsorbtia acidului folic

e Malabsorbtia primara Mg,Cu

e Malabsorbtia glucozei

e Abetalipoproteinemia

e Acrodermatitis enteropatica

e Deficitul de enterokinaza




e Limfangiectazia intestinala

e Insuficienta cardiaca congestiva

e Limfomul

Cauze diverse

e Boli endocrine (diabet, hipoparatiroidism, Addison)
e Insuficienta renala

e Dezordini imune

e Malabsorbtia poate fi selectiva, limitata doar la
anumite nutriente (ex. malabsorbtia de glucide, de
lipide, de vit.B 12, de magneziu).

e Malabsorbtia globala, generalizata care cuprinde
mai multe elemente nutritive (glucide, lipide, proteine,
microelemente).




e si simptome de prezentare ale SM

si durata dlareel legatura dlaree — ahmenta’gle factoru ereditari.

Simptom Fiziopatologia
Diareea > Deriglarea absorbtiei de apa si elictroliti
¢ » Secretia crescuta de apa si elictroliti
romnl e eyt . g g -
cromcea S > Acizi biliari dihidroxilati neabsorbifi cu reducerea
g‘f\ ' absorbtiei apei si elictroliilor
© *> > Tranzit intestinal crescut.
Caracteristica | > Scaune steatoreice: polifecalie (voluminoase), fetide,
scaunelor grasoase, lipicioase, alcaline, pastoase in celiachie,

(aspectul, culoarea,
frecventa, volumul,
mirosul, caracterul,
prezenta resturi
patologice).

mucoviscidoza, boli pancreas

» Scaune apoase - lichide, miros acid, explozive,
spumoase, eliminare frecvent in timpul alaptarii -
sugereaza malabsorbtia glucidelor

» Corelatie diaree - alimetatie (IPLV, la zaharoza)




2 n Ytome de nrezentare ale
gg
Flatulerte®;
Meteorism colonica
Dureri abdominale |> Distensiaintestinala. Colici intestinale
Hiporexie/Anorexie |> Inflamatiaintestinala
Bulimie > in malabsorbtie
Distensia > In insuficienta pancreatica
abdominala > Hipomotilitate, dismicrobism, hipotonie,acumulare gaze
Malnutritie > Maldigestie, Malabsorbtie generalizata
generalizatii, > P(lerderl de c.alvoru
persistenta,rezistenta la > Diaree cronica | e ..
tratament > AnoreXJe, tolgran;a dlg.estl\./a sgazut_a
» Carenta de minerale, vitamine, imunitar
Dereglari trofice > Absorbtie redusa si defecit de Fe, folati, vit A, B12, zinc
Paliditate, stomatita, ect.
glosita, » Hipoproteinemie, edeme
hiperkiratoza > QOboseala cronica
Tetanie, parestezii, crampe|> Malabsorbtie de calciu, magneziu, potasiu, vit.D
musculare > Deficit de cobalamina
Dureri osoase > Hipovitaminoza D, hipocalcemie, osteoporoza




F - o e o« o A
el Manifestari paraclinice in SM.
Examenul coprologic macroscopic si microscopic.

¢ Proba de digestie: creatoree, amiloree, steatoree
¢ pH—ul acid - intoleranta la lactoza

¢ Dozarea Elastazei-1 in masele fecale

v’ Prezenta sange in scaun (in lipsa infectiei, giardiei)—IPLV

v Prezenta de mucus, leucocite, eritrocite — marcheri de
afectare preponderent colitica (mucus se produce numai
colon, hematiile se distrug in intestinul subtire)



'Sl Manifestari paraclinice in SM.

¢ Examene parazitare, inclusiv Giardia

¢ Malabsorbtia grasimilor: nivelul de acizi biliari conjugati
sl neconjugati, colesterol, vitamine liposolubile

¢ Malabsorbtia proteinelor: prezenta proteinelor serice in
scaun, proteina serica si albumina serica

¢ Neutropenia - in sindrom Shwachman-Diamond.

¢ Metode endoscopice

¢ Biopsie intestinala

¢ Teste genetice



BOALA CELIACA




Ce este boala cehacii?
Boala celiaca (BC) — este o afectiune inflamator-
imuna a intestinului subtire, determinata de
intolerantd permanentia la gluten, survine 1la
persoanele genetic predispuse, caracterizata clinic prin
malabsorbtie globala, histologic atrofie vilozitara
jejunala, evolutiv - remisie clinico-histologica la dieta fara
gluten, si recadere histologica la reantroducerea acestuia
(proba resutei).

Boala celiaca - cifrul CIM 10 - K 90.0 /

Boala celiaca- coeliakia, din grec. Koilikos, suferinta
intestinala (sinonime celiachia, enteropatia indusi ' de
gluten, intoleranta la gluten, sprue nontropical).

i
]

I
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= Epidemiologie.

% BC are o incidenta variabila, in functie de zona
geografica.

“ Incidenta bolii clinic simptomatica variaza in
Europa in medie 1/3500.

“*Conform studiilor epidemiologice recente, prevalenta
maladiei este In medie 1:300 (intre 1:200 si 1:500 in
Europa si SUA).

< BC afecteaza circa 1% din populatie si este in crestere.
80% dintre persoanele care au aceasta boala nu sunt

constiente ca sunt bolnave.

BOALA CELIACA NU ESTE RARA.:



FACTORI DETERMINANTI

MAJORI IN BOALA CELIACA

BC apare in rezultatul interactiunii a trei
factori obligatori:

» factorul exogen (de mediu) declansator
» factori genetici (ereditari)
» factori imunologici (autoimun)



Factorul exogen,
alimentar =trigger

Glutenul —termen comun pentru proteinele
specifice (numite prolamine) din grau, orz,
secara, ovaz.

Fractia toxica a glutenului din grau este
gliadina, din orz -ordelina, secari -

secalina, ovaz ovenina
AN\ W4




£ FACTORI GENETICI

Riscul de boala celiaca — genetic determinat

* Asociere puternica cu antigene

HLAclasa Il DQ2/DQ8 (99% bolnavi)
localizate pe cromozomul 6p21

In Europa: HLA -DQ2 = 85-95% bolnavi
HLA-DQ8 =5-15% bolnavi

* Bolnavi care nu exprima nici DQ, si nici DQgq
sunt exceptionali, se exclude practic acest
diagnsotic.




8 PATOGENIA BOLII CELIACE

Factori geneticli Factori de mediu- trigger
HLA DQ?2 /sau DQS8 Gluten

Raspuns imun

!

Inflamatie

'

BOALA CELIACA



Teoria patogenetica imunologica
= BC este acceptata universal ca o patologie autoimuna, a

carei factor trigger declansator este glutenul si
autoantigen —enzima transqglutaminaza tisulara

REACTI IMUNE

sl vl Ac-antigliadin
G luten (Gliadin) Ac anti-transglutaminaza
an,
™
",

s

C LmFociTT
| GLIADIN-SPECIFIC

HLA-DQ2
HLA-DQS

Histopatologic
infiltrat imfocita:

Atrofie vilozitati intestinale



*Un deficit genetic oligopeptidaziC 1n enterocl
determina sensibilizarea la gliadina

 Gliadina actioneaza ca si antigen, contactul sau
prelungit cu enterocitul = conflict imun local =
formarea unor complexe imune gliadina — anticorpi
antigliadina, care se vor fixa pe mucoasa intestinala
= activarea  limfocitelor =  citokine
proinflamatorii: Th-1, IL-2, IL-6, TNF, IFN-
gamma, IL-15 (chemokina) Th-1, IL-2,
IL-6, TNF, IFN-gamma, leziune ale mucoasel
—
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= Fiziopatologie:

® Distrugere a enterocitelor

¢ Diminuarea suprafetei de absorbtie intestinala

¢ Insuficienta dizaharidazelor, pancreatica functionala
¢ Poluarea bacteriani intestinala

* Sindrom de malabsorbtie generalizata

e Diaree cronica-steatoree, malnutritia, deficit de
microelemente, vitamine, stresul metabolic si deficitul
imunitar.

¢ Deficit de Ca, P, Mg, vit.K duc la osteoporoza.

¢ Nivele sciazute de hormon somatotrop cu retard
statural.



= Clasificare.

Nu exista clasificare de consens

Recomanda.

« BC tipica, simptomatica, circa 1/3500

* BC silentioasa, asimptomatica, circa 1/300
« BC latenta, atipica.

 Perioada bolii: activa, remisiune.

Nu se cunosc cu precizie factorii care determina o forma
sau alta a bolii si trecerea din una 1in cealalta.

* Totusi: durata alimentatiei naturale,
e varsta cand sa introdus glutenul, sub 4 luni
e cantitatea de gluten in alimentatie

» sunt trei factori care pot determina cand si cum apare: .
boala celiaca.
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Care sunt manifestarile clinice de BC?
= Debutul bolii la orice varsta.

= Debutul tipic este intre 8-24 luni, la circa 4-8
saptamani de la introducerea produselor de gluten (grau,
secara, orz).

= Semne clinice BC:

= manifestari digestive, gastrointestinale (“clasice”)

= manifestari extradigestive, nongastrointestinale
(“atipice”)

= sindromul pluricarential

= forme asimptomatice.



Tablou clinic. Copil sub 2 ani

» Diareea cronica sau recurenta

»Diaree — Steatoree: polifecalie, fetide, pastoase,
lucioase, decolorate

» Retard ponderal, apoi si incetinirea cresterii

» Distensie abdominala cu abdomen mare

» Membre subtiri, lungi (aspect copil paiangen)
» Anorexie, varsaturi, dureri abdominale

» Deficit psihomotor, iritabilitate

» Constipatie cronica (rar, la doar 15%)



SEMNE TIPICE DE BC
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la internare se prezinta tipic un copil cu malnutritie,
foarte iritat, cu ,,wasting sindrome”, cu abdomen
proeminent si membre subtiri, cu aspect specific de
paianjen



Tablou clinic

EG a copilului

- triada “celiaca”: diaree cu steatoree, deficit staturo-ponderal,
abdomen voluminos

J “crize celiace”: diaree severa, deshidratare, acidoza




s Copii peste 2 ani

- Diareea cronica, polifecalie, steatoree
- Meteorism, abdomen mare

- Dureri abdominale

- Anorexie, nusea, voma

- Retard staturoponderal

- Oboseala cronica

- Anemie rezistenta la fier

- Osteoporoza



Pl Manifestari clinice extraintestinale
& (BC atipica)

Fiecare al 4-lea copil-adolescent cu BC.

® Este eronat diagnostigata, in majoritatea cazurilor.
¢ Manifestari osteomusculare: hipotonie musculara,
dureri osoase, osteomalacie/osteoporoza, hipoplazie dentara.

* Manifestari hematologice: anemia, epistaxis,
gingivoragii, echimoze - prin deficit de vitamina K si factori de
coagulare.

¢ Manifestari mucocutanate: pielea uscata, palida, turgor
flasc, hipercheratozd, stomatite, dermatita herpetiforma3,
schimbari la nivelul unghiilor, parului.

e Manifestari neurologice: neuropatii  periferice,
encefalopatie dismetabolica, epilepsie, depresie, cefalee cronica
¢+ Manifestari endocrine: nanism, infantilism, amenoree.



@ Manifestari clinice atipice in BC la copil
mare si adult (circa 72%

m Dermatita herpetiforma
m Hipoplazia smaltului dentar
m Osteopenie/ osteoporoza
m Epilepsie cu calcificari occipitale
m Pubertate intarziata, sterilitate .
m Anemia feripriva inexplicabila, rezistenta la fier oral
m Dureri articulare si/sau osoase - v
m Neuropatie perifer | :
m Oboseala cronica
m Artrita
m Statura mica
m Hepatita




i - BC simptomatica (tipica

w0

1/2500-3000

BC atipica, silentioasa

1/300 _
fara sau cu simptome
minime, mucoasa”lezata”

sl serologie pozitiva

BC latenta

Fara simptome, leziuni
mucoase absente, pot avea.
serologie pozitiva >




DIAGNOSTIC

s TABLOUL CLINIC

» TESTE SEROLOGICE

s EXAMEN ENDOSCOPIC SI HISTOLOGIC
» PROBA DIETETICA



% DIAGNOSTIC

Examenul coprologic:

»resturl nedigerate, fibre musculare, amidon,
grasimi - acizi grasi, saponine, celuloza, flora iodofila.
» Testul cu D-xiloza pozitiv.

¢ TESTELE SEROLOGICE

¢ Anticorpi antigliadina (AGA IgA si IgG)-
depasite

¢ Anticorpi antitransglutaminaza tisulara
(anti-tTG IgA si IgG)

¢ Anticorpi antiendomisiali (EMA IgA)
¢ Anticorpi antireticulina (AAR IgA)



-l ESTE SEROLOGICE COMPARATIV

< Sensibilitate Specificitate %
AGA - 19G 75 -85 % 73 —92%
AGA — IgA 52 —90 % 82 — 94%
EMA (IgA) 85-98 % 97 —100%
TTG (IgA) 90 - 98 % 95 — 97%

Testele serologice au sensibilitatea si specificitatea
inalta (cca 93-100%) cand se cupleaza AGA+EMA (sau
AcTG), izolat mai putin.

Sensibilitatea depinde de severitatea bolii

Screening: IgA-EMA sau IgA-tTG +/- IgA/IgG-AGA

Deficienta congenitala de IgA (2%): IgG-AGA

Monitorizarea tratamentului: IgA AGA sau IgA tTG;
Dozarea anticorpilor simplifica procedura diagnostica

s1 urmareste evolutia bolii celiace, dar nu poate

substitui biopsia de mucoasa jejunala.
©2010 UnToDate®
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TESTE HLA

« Alele HLA asociate cu boala celiaca
— DQ2 — 95% bolnavi celiaci
- DQS8 — 15% bolnavi celiaci

» Valoarea testarii HLA.

» Valoare predictiva puternic negativa

— Negativitatea DQ2/DQ8 - exclude
diagnosticul de Boala celiaca 99%

Schuppan Gastroenterology 2000: 119: 234
Kaukinen Am.J.Gastroenterol.2002, 97:695.



@ ENDOSCOPIE SI BIOPSIE INTESTINALA

V4

Recomanda ce pn 3-4

probe din duodenul distal,
bulbul duodenal
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e Biopsie jejunala.

Leziunile histologice specifice (standardul de aur
pentru diagnosticul boli celiace) ale mucoasei
intestinului subtire sunt:

e Aplatisarea, turtirea suprafetei mucoasei cu
microvili scurtati

e Atrofia vilozitara totala sau subtotala (aspect in
platou)

e Hiperplazia criptelor (cripte intestinale
alungite)

e Infiltratie limfocitara intraepiteliala (IEL) in
lamina propria (frecvent unica constatare)

¢ Infiltrat dens cu celule inflamatorii la nivelul
laminei propria



Boala celiaca Intestin normal
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Boala celiaca Intestin normal




Examenul histologic In boala celiaca,
orul Marsh, modificat (Oberhuber)

Histological Features

Partial atrophy 3a  Subtotal atrophy 3b

Horvath K. Recent Advances in Pediatrics, 2002. 34



& Diagnostic criterii

s Biopsia intestinala poate fi evitata daca:

# Prezente simptoame sugestive pentru BC
» Valori ale anti-tTG ( >10 valori normale)

e Asociate cu valori crescute ale anti-AEM
s HLA DQ2/DQ8 Pozitiv



Cum este tratata Boala Celiaca

1.Regimul igieno-dietetic este unica conditie pentru
intreruperea mecanismelor patogenetice de BC.

2.Excluderea absoluta a glutenului si a
prolaminelor inrudite din secara, orz, (ovas?) este
unicul tratament eficient.

3. Regimul fara gluten va trebui respectat cu
strictete toata viata, indiferent de forma, gravitatea
bolii, varsta pacientului.

4.Regimul fara gluten nu comporta nici un efect
advers asupra cresterii, dezvoltarii copilului,
calitatii vietil, incadrarii in societate etc.



SIGURE

Orez

Porumb

Mel

Hrisca

Quinoa

Roscova
Castane

Susan

Tapioca

Cartofi, seminte,
sorg, sola, naut,
boboase,
inclusiv faina
din aceste

RISCANTE

Orez extrudat
Cartofi pai
(chipsuri)
Popcorn

INTERZISE

Bauturi din porumb Grau, Amidon din grau

Orz

Secara

Ovaz

Bulgur, couscous
Specialitati din cerealele
indicate mai sus Bere din
orz, muesli, cereale pentru
micul dejun, paste, produse
dulci sau picante din
cerealele sus mentionate



ALIMENTE PERMISE

= Toate tipurile de carne si peste (fara ingrediente adaugate).
Oua.

= Lapte, laurturi naturale, smantana, branza

= Toate tipurile de fructe si legume naturale, nuci

= Dulciuri: miere, zahar, ciocolata, marmelada, caramele,
inghetata

= Amidon din porumb, cartofi, orez

= Otet si alcool: otet distilat si spirt distilat sunt gluten-free

= Bauturi: Bauturi nealcoolice si bauturi pentru dieta, Ceal,
Cafea, Sucuri si nectar de fructe.

= Grasimi: Toate uleiurile vegetale, Margarina vegetala, Unt.



Simbolul international
pentru produsele fara gluten
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= Tratamentul medicamentos - are
2 caracter adjuvant.

* Substitutie cu enzime pancreatice

* Corectia biocinozei intestinale

* Tratamentul poluarii bacteriene intestinale

+ Sindrom de colestaza: hepatoprotectoare, coleretice
* Tratament cu prednizolon - in forme severe de BC.

¢* Tratamentul de substitutie:

+ Fier, acid folic, calciu, vitamina A, D, K, E, selen,
zinc

* Tratamentul malnutritiel dupa principiile generale



Supravagherea
+ Pentru toata viata.

+ Endoscopie si examene serologice la 6-12 luni
distanta , in cazuri de recurente.

+ Examene serologice- dupa posibilititi anual.

+ Rudele pacientului- examene serologice, daca este
suspiciune este indicata endoscopia cu biopsie.

+ Vaccinarea- in remisiune dupa scheme de crutare.



tolera glutenul, o proteina din grau, secara, orz.

- Netratata boala celiaca duce la atrofie mucoasa
intestin subtire si malabsorbtie intestinala globala.

» Fara tratament pacientii cu boala celiaca pot
dezvolta complicatii ca osteoporoza, anemie, si
cancer.

» Pacientii cu boala celiaca pot avea simptome de
boala evidente, dar mai frecvent nu au semne clinice
tipice.



Ca si concluzii.

» Diagnosticul implica teste serologice si, in cele mai
multe cazuri, o biopsie a intestinului subtire.

» Deoarece boala celiaca este ereditara, membrii
familiei trebuie sa fie testati.

» Boala celiaca are un singur tratament - eliminarea
absoluta a glutenului din dieta.

» Dieta fara gluten este pentru toata viata.

» Un nutritionist poate ajuta o persoana cu boala
celiaca in selectarea produselor alimentare.
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Ds.: Celiachie

Peste 2 saptamani
de tratament
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= Prognostic

Respectarea dietei fara gluten

Favorabil
= restabilirea mucoasei intestinale 2-4 sapt.

= restabilirea retardului staturoponderal in 6 —
12 luni

= Nerespectarea dietei fara gluten

Nefavorabil
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FIBROZA CHISTICA
(MUCOVISCIDOZA)

curs studenti 2020

Dr. conferentiar Petru Martalog
Departamentul Pediatrie



S Ce este fibroza chistica (FC)?

FIBROZA CHISTICA (FC) — este o boala
ereditara  monogenica  sistemica cu
afectarea glandelor exocrine (respirator,
digestiv, reproductiv) care produc o secretie
vascoasa, saraca in sodiu si apa, cu
obturarea canalelor excretorii (pancreatice,
bronsice etc.), evolutie grava si prognostic
nefavorabil.

Unul din 2500 de copii se naste cu fibroza chistica
A Te-al gandit ca ar putea fi copilul ...?



Fibroza chistica. Genetica bolii

w

w

Transmitere autosomal- recesiva.

Incidenta 1:3000—1:5000 nou-nascuti in Europa,
America

Mutatie a genei CFTR (Cystic Fibrosis
Transmemranare Conductance Regultor),
localizata in celule epiteliale secretoare de mucus
(pancreas, arborele bronsic, intestin, glande
sudoripare, caile biliare intrahepatice,
glandele sexuale (masculine), mucoasa
nazala, glandele lacrimale, salivare).

CFTR este un canal propriu-zis al ionilor de Cl, cat
si regleaza transportul electrolitic (Cl, Na, H,O)
dintre aceste celule si lichidul interstitial.



Celula epiteliala normala. Celula epiteliala in FC.

Functia primordiala CFTR: functie ”canal ionic de Clor”,
este transportul (stimulat de cAMP) clorurilor spre si
dinspre lumenul epitelial la nivelul membranei apicale a
celulelor epiteliale, inhibarea reabsorbtiei sodiului.



Blocarea secretiei ionilor de Cl, Na, H,O la nevelul
membranel apicale a celulelor secretoare de mucus.

<

Eliminare de secret deshidratat, vascos, abundent, lipicios

o

Obstructia canalelor excretorii, dereglarea drenajului
glandelor exocrine

>
Acumulare de mucus, dilatatia secundara
< <
canalelor excretoare a ale bronhiilor.

pancreasului




pacientul cu FC nu poate elimina eficient

bacteriile inhalate.
Raspuns inflamator excesiv la agentii patogeni

Distensie pseudochistica a |Dilatarea canaliculara a glandelor
acinilor cu atrofie, traheobronsiale, staza, atelectazii,
fibroza, insuficienta fibroza, bronsiectazii.
pancreatica exocrina. |Asocierea infectiei.

pancreas




%@za

tesutu
(fibroza)

dispnee, accese de sufocare

atrofie acinara, fibroza
interstitiala -insuficienta
pancreatica exocrina

e Staza cu leziuni obstructive: IRA,
bronsiolite, bronsite obstructive,
tusa cronica tip pertusis

maldigestie (lipsa suc-
enzime pancreatice, suc
Intestinal)

e |IRA, pneumonii recurente,
atelectaazii,

malabsorbtie secundara
generalizata

e afectarea moaotilitatii ciliare, lipsa
drenajului, bronsiectazii

malnutritie

e infectie cronica asociata

semne clinice

e emfizem pulmonar, fibroza
pulmonara

e Boala pulmonara cronica
progresiva

e cord pulmonar. deces




|
= MANIFESTARI CLINICE iN FC

Clasificarea (este conventionala). Conform CIM
(ICD 10), FC este in sectiunea boli Endocrine,
Nutritie si Metabolsm, Cap. 4.

*E84.0 FC, Forma pulmonara 15-20%

*E84.1 FC, Forma intestinala - 5%

= E84.8 FC, Forma mixta 75-80%

* [leus meconial 10-12%

= E84.9 Alte forme, nespecificate 1-4%

La nastere copiii sunt aparent sanatosi. Boala
debuteaza de obicei in copilarie: pana la 6 luni - 65%,
pana la 12 luni la 80%, pana la doi ani la 90%.
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Sl anifestari clinice la sugar, copil mic

+ Ileus meconial al nou-nascutului (12%)

+ Diaree cronica: scaune steatoreice, neformate,
voluminoase, fetide

+ |cter neonatal prelungit

+ Retinere in dezvoltarea fizica

+ Prolaps rectal recidivant

+ Tuse persistenta, dispnee, wheezing recurent
+ Bronsite, bronsiolita, pneumoni recidivante
+ Gustul sarat al pielii (transpiratie sarata)

+ Antecedente familiale de decese copii sugari, sau
prezenta de frati cu manifestari clinice similare



3

Manifestari clinice la copil

&

de varsta scolara

Simptome respiratorii cronice de etiologie necunoscuta
Pseudomonas aeruginosa in sputa

Sinusita cronica. Polipoza nazala

Bronsiectazii pulmonare

Simptom “bastonase de tobosar*

Diaree cronica

Pancreatita

Sindromul obstructiel intestinale distale

Prolaps rectal

Diabet zaharat in combinatie cu simptome respiratorii
Hepatomegalie. Boala cronica hepatica inexplicabila
Pubertate intarziata.



Manifestari clinice

la adolescent si adul
= Boala cronica pulmonara de etiologie necunoscuta
= Bronsiectazil. Sinusita cronica. Polipoza nazala.
= Simptom “bastonase de tobosar*
= Pancreatita.
= Sindrom de obstructie intestinala distala
= Diabet zaharat in combinatie cu semne respiratorii
= Semne de ciroza hepatica si hipertensiune portala
Retard statural
Pubertate intarziata
Sterilitate cu azoospermie la barbati.
Scaderea fertilitatii la femel.
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Diagnosticul fibrozei chistice

EVALUAREA FUNCTIEI PANCREATICE

¢ Examenul coprologic: scaune cu aspect lutos, steatoreic,
cantitate mare de grasimi (peste 4,5-5g/71), prezenta fibrelor
musculare nedigerate, grasimi neutre in cantitate mare, pH
alcalin (insuficienta pancreasului exocrin);

¢ Dozarea tripsinei in masele fecale: scadera sau lipsa ei;

¢ Dozarea albuminelor in meconiu: >20 mg/g de meconiu-
test screening neonatal;

¢ Determinarea elastazei-1 fecale — nivel scazut

¢ Determinarea enzimelor pancreatice in sucul duodenal;

¢ Ecografia abdominala: schimbari in pancreas, steatoza
hepatica;

¢ Radiografie abdominala: bule de aer in ileus meconial.
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e TESTUL SUDORII - ramine standardul de aur 1n FC

# Dozarea concentratiei ionilor de clor in sudoar:

» Valorile normale sunt de 40 mmol/l.

e Testul pozitiv cand concentratia de clor

creste >60mmol/l.

e Valori intre 40-60 mmol/] sunt suspecte, se rep

e Pentru diagnosticul de FC: sensibilitate
98%, specificitate 83%, valoare predictiva pozitiva
99,5%

# Testul genetic ARN: detecteaza care sunt genele
“defecte” care au cauzat boala. Au fost identificate
peste 2000 de mutatii genetice.



Teste respiratorii

¢ Ex. radiologic pulmonar
* Tomografie pulmonara

* Teste functionale respiratorii
¢ Spirografia
¢ Scintigrafia pulmonara

¢ Teste imunologice

¢ Screening neonatal — nivel crescut de tripsina
imunoreactiva in sange > 80 ug/1 (cel mai bun marker al
depistarii neonatale).

¢ Diagnostic prenatal: determinarea activitatii
fosfatazei alcaline, enzime lizosomale in lichidul si
celulele amniotice din 18-20sapt.gest.; testul genetic
ARN; ECHOgrafie prenatala din 11-12sapt. gestatie.
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Tratamentul in fibroza chistica

Tratamentul este complex, individualizat, continua
toata viata, in centre specializate.

Obiectivele tratamentului FC:

I.Terapia bolii pulmonare prin:

II.Terapia nutritionala:

III.Tratamentul complicatiilor



Este foarte complicat...

e,

y

APﬁné in prez amen ear€ saf,vindece”
boala, tratamentul existent fiind unul doar de ameliorare a -
simptomelor si de incetinire a evolutiei bolii!



o TRATAMENTUL MANIFESTARILOR DIGESTIVE

& ABORDARE NUTRITIONALA

Asistenta nutritionala pentru restabilirea starii
normale de nutritie, reluarea cresterii ponderale

Regimul igieno-dietetic cu un aport energetic sporit
cu 20-50% conform varstei, circa 150-200 kkal/kg/zi.

Terapia de substiutie cu enzime pancreatice

Preparate: Creon, mezim-forte, pancitrat, pancreaza,
prolipaza etc.

Dozele medii 2.000-6.000 UN lipaza la kg/corp la o
priza alimentara sau 15.000-20.000 UN lipaza/kg/zi.

Enzimele pancreatice trebuie luate la fiecare masa,
tot timpul vietii!






= TRATAMENTUL
BOLII PULMONARE

TRATAMENTUL INFECTIEI CU ANTIBIO
Este obiectivul terapeutic major.
Are scop curativ in orice infectie acuta respiratorie

Tratamentul profilactic (de intretinere) (nu este unanim
acceptat).

Antibioterapia este adaptata etiologiei cele mai frecvente:
St.aureus, H.influenzae, P.aeruginosa, antibiogramei.

Se practica administrarea prin aerosol a antibioticelor, fie in
cure separate, fie ca o completare la terapia enterala:
colistind, gentamicina 80-400 mg/zi, tobramicina 200-600
mg/zi. Ceftazidim 0.5-2-4 g/zi in priza unica (actiune locala,
prin nebulizare)



4, Agenti mucolitici.

Este o componenta importanta a terapiel
manifestarilor respiratorii.

Preparatul de baza este N-acetilcisteina (thiole)
sub forma de inhalatii-nebulizari, oral, parenteral.

Alte mucolitice preferate: carbocisteina, mucosalvin,
ambroxol, bromhexina.

Bronhoscopie curativa cu lavaj traheo-bronsic

rar, indicatii stricte.
In sindrom obstructiv — betamimetice
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e Fizioterapia-kinetoterapia.

» Esrte componenta importanta, indispensabila a
terapiel.

 Scopul principal-mentinerea permeabilitatii traheo-
bronsice prin eliminarea adecvata a secretiilor. Metode
recomandate:
» Gimnastica respiratorie speciala
« Drenajul postural (tapotare, vibratie)
 Klopf-masajul
 Kineziterapia
 Inducerea tusei. Flutter.
e Inhalatii si nebulizari




Tratamente contemporane si de viitor:

eAntiproteaze -alfa 1-antitripsina in aerosol, inhiba si reduce nivelul
elastazei si IL-K8 in mucusul bronsial (sputa).

ePreparatul Pulmozim - DN-aze recombinante umane (rh DN-aze) in
inhalatii -neutralizeaza ADN-ul eliberat de celulele distruse in caile
respiratorii, amelioreaza functia respiratorie-mucolitic (este costisitor)
eInhalatii cu amilorid (diuretic) - blocheaza canalele de sodiu si scade
reabsorbtia excesiva de sodiu, amelioreaza viscozitatea mucusului.

o Anticitochine, antiinterleuchine.

» Terapia genica, practicata din 1993: cu scopul de a introduce in celulele
submucoasei epiteliului respirator secvente de ADN cu CFTR normala ()
pe un vector viral (experiment pe adenovirus), poate corecta anomaliile
de miscare ale ionilor transmembranar.

eTransplantul de pulmoni sau cord-pulmoni ramine de neinlocuit in faza
terminala a bolii.

e Prognosticul este nefavorabil, durata de viata este de circa 40-50 ani.
Sunt importante psihoterapia, probleme medicosociale, crearea de
centre specializate pentru bolnavi cu FC.

e Diagnosticul prenatal. Screeningul neonatal.



< IDEI PRINCIPALE

e Fibroza chistica este cea mai frecventa boala monogenica ,
incidenta de 1:2 500

o FC este 0 maladie genetica cu tarnsmitere
autosomal-recesiva

o FC este 0 maladie incurabila, afectare multisistemica,
cele mai importante fiind plamanii si sistemul digestiv.
e Mucusul produs de celule epiteliale este vascos, lipicios,
deshidratat, ceea ce il face greu de eliminat.

¢ La nivelul pancreasului secretiile vascoase blocheaza
eliminarea sucurilor digestive in intestin, nu se poate
realiza digestia hranei si absorbtia nutrientilor, fibroza.
¢ La nivelul plamanilor - blocarea cailor aeriene,
producerea infectiilor, fibroza.




= IDEI PRINCIPALE

e Simptomele FC: digestive (diaree cronica,
malnutritie); respiratorii (tesea, wheezing, boala
pulmonara cronica progresiva).

¢ Diagnosticul pozitiv: testul sudorii, testul genetic.
e Tratament optim - intrun centru multidisciplinar
specializat, tratament individualizat.

e Suplinirea functiei pancreatice cu enzime
pancreatice toata viata.

e Piatra de temelie in managementul FC terapia infectiilor
respiratorii, fiziokinetoterapia, substante mucolitice .
Abordarile noi: terapia genica, transplant .






[ ' ‘
Deficitul de dizaharidaze

Dr. conferentiar Petru Martalog
Departamentul Pediatrie
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- Hidratii de carbon (glucidele) din alimente
sint costituite din 2 grupe: glucidele si fibre
alimentare.

* Glucidele alimentare se impart in
monozaharide, dizaharide si polizaharide.

- Dizaharidele sunt compusi formati din
doua molecule de monozaharide:

Lactoza= glucoza + galactoza;
zaharoza = glucoza + fructoza,
trehaloza, celobioza.



enterocitelor , activitatea maximala- jejun.

Exista o programare genetica a secretiei de dizaharidaze

Enzimele sunt asezate stratificat astfel incit in imediata
vecinatate a lumenului intestinal se afla lactaza, apoi sucraza,
maltaza, trehalaza.

Lactaza este cea mai importanta enzima pentru sugar, deoacere
este calea principala de asigurare a monozaharidelor, usor
asimilabile la aceasta virsta, localizarea ei superficiala face ca
activitatea sa fie maximala.

Hidroliza componentelor alimentare la acest nivel este strict
specifica, de anumite enzime specifice.

Monozaharidele finale (D-glucoza-80%; D-fructoza- 15%, D-
galactoza- 5%) sunt absorbite activ, procesul fiind
energodependent.






Reprezinta un deficit congenital sau dobindit,
determinat de absenta totala sau partiala
a sintezel lactazei de catre enterocitele
mucoasel intestinale.



Matab
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« II. Malabsorbtia dobandita (secundara) a amidonului.
Malabsorbtia dizaharidelor:

I. Deficitul de lactaza:

* Deficitul congenital (primar) de lactaza: cu lactozurie (tip
Holzel), fara lactozurie (tip Durand), tip tardiv.

* Deficitul dobandit (secundar) de lactaza.
* II. Deficitul de sucraza-izomaltaza.
* IIl Deficitul congenital de trehalaza.

Malabsorbtia monozaharidelor:

* I. Deficitul congenital (primar) de glucozi-galactoza.

* II. Deficitul fructozei.
* III Deficitul secundar de glucoza-galactoza-fructoza.
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Cod

E 73.0 Deficit congenital (primar) in lactaza
E 73.1 Deficit secundar (dobandit) lactaza
E 73.8 Alte intolerante la lactoza

E 73.9 Intoleranta la lactoza, fara precizare

Intoleranta la lactoza, cea mai frecventa forma de
intoleranta alimentara, este incapacitatea de a
digera si absorbi lactoza, care se manifesta clinic
prin simptome gastrointestinale induse de
consumul de lapte si de derivati ai acestuia.

Deficit de dizaharidaze - entitate clinica, determinata de
absenta sau secretia insuficienta de dizaharidaze, de catre
mucoasa intestinala.



Deti
Mlllnl

unii au
dupa dizenterie, salmoneloza, colienterite.

alergia alimentara a copilului mic

atrofia mucoasei intestinale in boala celiaca, alte malabsorbtii
helmintiaze- giardiaza, ascaridoza s.a.

medicamente: antibiotice (neomicind, canamicind, ampicilina),
tratament prelungit cu citostatice; unele anabolice, substante narcotice
intoxicatii acute si cronice

prematuritatea

rezectii intestinale

tranzit intestinal accelerat

sindromul poluarii bacteriene excesive intestin

Are loc reducerea numarului de enterocite, scaderea capacitatii acestora
de a sinteza lactoza (reducerea suprafetii de absorbtie).

Important. Toate aceste maladii duc la malnutritie protein — calorica.
Aceasta, la randul sau, la fel poate determina o hipolactazie secundara
(cerc vicios).



enzimel lactaza sau activitatea ei scazuta.

Intestinul subtire

intestinul
gros

fac:toza

jay)
O,

/ glucoza

e

Tolerarea lacozel

galactoza

b}
lactoza

Intestinul
- apa > subtire

¥

lactoza
+
bacterii

v Intestinul

acizi gros
organici
+
gaz
-+
apa

\4

Simptome

Intoleranta la lactoza




Small Intestine

Large intestine

Figure 3. Picture A: Lactase degrades lactose. No symptoms of lactose intolerance.
Picture B: Unabscrbed lactose in the large intestine causes lactese intolerance symptoms.

i

Lactoce

Lactase

4
e

. Small intestine

Galactose

Large intestine

Glucose
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Bacterial fermentation

Loose stools, bloating..
flatulence,
abdominal pain
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Fiziopatologie
In normi monozaharidele rezultate din hidroliza
dizaharidelor sant trasportate activ in celule.

Laptele uman contine lactoza in cantitate de 7% si
cel bovin 4,8%, asigurand circa 55% si 40% din
ratia calorica zilnica a sugarului.

Lactoza (toate dizaharidele) nehidrolizata practic

nu se absoarbe in intestine si determina o alterare
succesiva, profunda a metabolismului intestinal.



%iza
Hétiv
spatii
In colon dizaharidele sint degradate de bacteriile intestinale,
cu o acumulare de acizi organici (acid lactic, acid acetic),
atomi de hidrogen liber, CO2, apa. Toate au efecte iritative
locale asupra mucoasei (excitomotor si excitosecretor), ce

genereaza hiperperistaltism cu accelerarea tranzitului

intestinal.

Acumularea de CO2 — duce la meteorism intestinal
marcat, distensie, dureri abdominale (colici).

Acidul lactic si acetic eresc osmolaritatea, scad pH-ul
intestinal, ce perturba si mai mult absorbtia lichidelor si
electrolitilor in colon, la fel iritd mucoasa intestinala (pH-ul
scaune sub 6,0).

Surplus de dizaharide, de fibre vegetale — creste volumul
maselor fecale, ce si mai mult cresc tranzitul intestinal
(cerc vicios!)



O=motic Secretory
:
E 2
=
Stool volume: Moderately increased Very large
Response to fasting: | Diamhea stops Diarrhea continues
Stool csmolality: Normal to increased Mormal
lon gap: = 100 mOCsmikg < 100 mC=mikg

Figure 341-1 Pathways of osmotic and secretory diarrhea. Csmotic
diarrhea is caused by functional or structural damage of intestinal epi-
thelium. Nonabsorbed osmotically active solutes drive water into uEn

umen. Stocl osmolality and ion gap are generally increased. Diarthea
stops in children when not eating. In secretory diarrhea, ions are
actively pumped into the intestine by the action of exogencus and
endogencus secretagogues. Usually there is no intestina damage
Osmaolality and ion gap are wit thin normal levels. Large volumes of
stooks are lost independent of food ingestion.



-
EEE
|

-
accelere®
severitatea simptomelor depinde de: cantitatea consumata,
toleranta individuala, rata de digestie, virsta, grupul etnic;

manifestarile clinice apar de obicel la un interval de 30 min.-2 ore
de la consumul alimentelor ce contin lactoza;

Diaree cu scaune de 8-10-15 ori/zi, spumos-apoase, miros acriu
(pH sub 5.5), voluminoase, emisie exploziva (sub presiune);
culoare galben-deschisa. Diareea persista o perioada oarecare chiar
s1 dupa intreruperea alimentatiei lactozate.

pH-ul acid irita pielea fesiera cu eritem permanent. > (f}
Copilul are greata, varsaturi, refuza alimentatia ‘ 4
senzatie de plenitudine, meteorism cu borborisme S

intestinale, flatulenta, dureri abdominale colicative = -+ &5

La copil mic - pierdere considerabila de apa,
electroliti, cu sindom de deshidratare acuta.
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Cauza COLICILOR: Gaze in burtica sugarulul! ‘
Colonul e principala sursa a gazelor.

Gazele din colonul sugarulul sunt cauzate de:

Lactoza nedigerata
atacata de bacterii,
fermentatia secundara

Lactoza nedigeratae
atacata de bacterni— o
fermentatie secundara
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Secundar acestor modificari se produce:

Cresterea excretiel de proteine (exudatie) la nivel intestinal prin
alterarea epiteliului intestinal, prin modificarea calibrului
vascular- se pierd proteine plasmatice cu hipoproteinemie
neselectiva;

Hipocalcemie prin pierderea efectului favorabil al lactozei in
absorbtia de Ca, necesitatea excluderi laptelui;

Hiposideremie;

Lactozurie — alterarea peretelui intestinal face posibila trecerea in
circulatia sanguina a unei cantitati de lactoza prin difuzie pasiva.
Rar disfunctii renale tubulare s1 stenoza pilorica.

La copiii cu virste mai mici fenomenele specifice apar dupa
consumul > 200 ml, iar la adolescenti — dupa administrarea unui
volum > 500ml.



R uarititi clinice ale intolerantei la lactoza__

Tipul deficitului
Deficit congenital

de lactaza cu
lactozurie
(tip Holzel)

Deficit congenital

de lactaza fara
lactozurie
(tip Durand)

Deficit de lactaza

tip tardivl

Deficit dobindit

(secundar) de
lactaza

Debutul

odata cu
Introducerea
laptelui in
alimentatie

- din primele
zile de viata

-la30 min—1
ord dupa
Ingestia

de lactoza

- pe parcursul
vietil

tul Scaunul

- diaree rebela
- SCaun apos

- SPUMOS

- verzuli

- miros acid

- diaree rebela
- scaun apos

- SpUMOos

- verzul

- miros acid

diaree apoasa
sau pastoasa

- SPUMOS-apos
- exploziva

- galben deschis

Manifestari suplimentare

- borborisme , colici
abdominale

- exicoza, dereglari
hidroelectrolitice

- malnutritie severa

- uneori nefrocalcinoza

- vome abundente dupa fiecare
alimentatie, ce pot mima
pilorostenoza

- urind cu miros acid

- malnutritie severa

- meteorism, flatulenta,
borborisme

- dureri abdominale
Intermitente

- meteorism, flatulenta,
borborisme
- dureri abdominale
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produselor lactate din alimentatie. Debutul este treptat, semnele de baza
sunt diareea apoasa, deshidratarea, malnutritia.

* Diareea din intoleranta la dizaharide are caracter particular: diareea
apare in primele 30 min. dupa alimentatie. Scaune frecvente, apoase,
spumoase, se emit exploziv, culoare galben deschisa, miros acru (pH acid),
apare eritem fesier (aciditate). Diareea este insotita de vome repetate,
refuzul alimentatiel, meteorism, borborisme, flatulenta, dureri abdominale
(frecvent aceste semne preceda diareea). Diareea este abundenta si rebela,
poate duce la o deshidratare si1 toxicoza. Diareea este persistenta, chiar si
o perioada de timp dupa intreruperea lactozei.

* Deficitul neonatal de lactaza tranzitoriu apare precoce, frecvent la
prematuri, caracteristic diareea apoasa, apare la 10-15 min. dupa
alimentatie, este precedata frecvent de meteorism, borborisme, copilul lasa
sinul, este nelinistit, agitat, emite scaune apoase, explozive, acide,
spumoase, dupa care se linisteste, reia alimentatia. Statutul ponderal
corespunde virstei, se corecteaza cu virsta (de obicei catre 2-4 sapt.).
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nutritive. Varianta a fost descrisa 1n 1963. Din totalul formelor
deficitului de lactaza acestul tip 11 revine o rata de 11%.

e enzima responsabila se sintetizeaza fle in cantitati scazute, fie are o
activitate redusa. Defectul genetic presupus micsorecaza Sinteza
precursorului  in reticulul endoplasmatic si alterecaza procesul
posttranslational. In rezultat enzima, acumulandu-se in aparatul Golgi,
ulterior este degradata la nivelul lizozismelor. Cu toate ca este posibila
si 0 degradare prematura a enzimel.

* (data cu intreruperea alaptarii, datorita unor implicari fiziologic-
adaptative, lactaza isi diminueaza activitatea sa la 5-10% din nivelul
prezent la nastere. Numeroase studil etnografice au staruit asupra
fadptului ca aceasta stare, in cadrul anumitor grupuri etnice, indiferent
de arealul habitat, apare cu o frecventa de pana la 90%, fiind definita ca
defect genetic-adaptativ in gena responsabila de reglarea sintezei
lactazice, transmisa pe cale autosomal dominanta.
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Exa
crescuta peste 40 mEq/1, acizi grasi, flora 1odofila,
amiloree, lactoza crescuta

Test clinic de eliminare: eliminarea produselor lactate,
cu ameliorare clinica evidenta; normalizarea scaunului
este laa 2-3 zi.

st clinic de provocare: metoda simpla si neinvaziva de
diagnostic a intolerantei la lactoza; dimineata a jeun,
pacientul consuma 250-300 ml lapte sau 1 mg
lactoza/kg corp, fara a Ingera nimic 3-5 ore ulterior si cu
monitorizare clinica in urmatoarele 2-3 ore.

Testul de toleranta la glucoza nu este schimbat.



Diagnosticul 1ntolerantei la lactoza

» Testul de toleranta la lactoza

- Aprecierea nivelulur initial de glucoza;

- Administrare orala a lactozei in doza de 2 g/kg
corp/masa;

- Verificarea repetata, la 15 minute, a nivelului de
glucoza in singe;

* Rezultate: - norma — cresterea glicemiei cu >1,1
mmol/l;

- curba plata dupa incarcarea cu lactoza indica
deficit de lactaza.



norma -B-aplatisata

30

plata

60




@.'.5

* Apre
concentratiel de hidrogen expirata dupa 30 de min. de
administrare de lactoza

(1 0,1 ml/min — fermentatia excesiva a lactozei de catre
bacterii in colon, cu acumulare de hidrogen,
patrunderea in vena porta, in circuitul mic si plamini, in
aerul expirat)

 Testul genetic pentru intoleranta la lactoza: evaluarea
genotipului C/T poate stabili predispozifia genetica
pentru intoleranta la lactoza:

* Analiza histoenzimatica a bioptatului jejunal — nivelul
lactozel redus sub 15 Ul/g

» Teste de excludere
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preparatelor de lapte ce contin lactoza.

In formele congenitale confirmate, lactoza se exclude pe toati
viata.

Recomandari pentru sugar la alimentatie naturala
se recomandad mentinerea maximalad a alimentatiel
- administrarea de lactaza (galactozidaza);

- inlocuirea partiala a laptelui matern cu amestecuri alactozate (in
caz de neeficientd);

- prepararea terciurilor in baza acelorasi amestecurti;

- 0 altd metoda de mentinere a alimentatiel naturale este
prelucrarea eventuala a laptelui stors, cu lactaza s1 administrarea
acestuia peste 30 minute.
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* serecomanda amestecuri lactate adaptate fara lactoza, sau cu
continut redus de lactoza

Alimente care contin lactoza

e -orice lapte de origine animala (chiar fiert) si produse lactate
* -mezeluri preambalate
* - branza proaspata, iaurt, lapte praf, frisca

- supe la plic si sosuri
e -faina

- prajituri, torturi, produse de patiserie

- Inghetata, ciocolata

- ketchup, mustar, maioneza
* -margarina, indulcitori.



-
(11}

s
In fo
7-10-15 luni (lactaza 1si restabileste activitatea incet).

Alimentatia sugarului se face cu preparate din lapte
delactozate, sau hipolactozate.

Produse din lapte de soia si orez

Tratamentul vizeaza suplinirea deficitului glucidic prin alte
hidrocarburi, echilibrarea deficitului calcic, administrarea
substituientilor enzimatici.

Trebuie 1dentificate s1 excluse toate produsele ce contin lapte
dismulat sau lapte praf ( bomboane, ciocolata, conserve,
salamurt). Alimentatia se va face cu preparate pe baza de soia,
monozaharide s1 glucoza. Whhﬁb j’ AI fare

.......................




* Administrarea de lactaza.

 Lactaza, contine enzima b/galactozidaza

» ,Lactaza” (capsule Nature’s Way ) - 3450 un. Lactaza;

» ,Lactaza Beb1” - 700 un. Lactaza. @) Coliel & :%

e Lact-Aid” — 5-6 picaturi la 250 ml lapte A Q’

* Moldova - Colief i,

* Doza de lactaza 600-900 un. la 100 ml lapte.

* Se introduce in prima portie de lapte, in prealabil stors s1 se
lasa pentru cateva minute pentru a avea loc fermentarea

| Ae nlAane
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* Fermentul se administreaza la fiecare priza alimentara, S

dupa care restul volumului de lapte copilul se alimenteaza -
- r == /U_':.

la piept. | R

« Laadultl: 1 capsula inainte de 0 masa care contine
lactoza.






