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Inleiding

Vanuit het standpunt van de diëtiste is de behandeling van een kind met een metabole aandoening een aangepaste voeding.  We spreken liever niet over een dieet maar over een voeding omdat het woord “dieet” bij de meeste mensen een negatieve bijklank heeft.  Bij elke voedingsbehandelbare metabole aandoening is er een foutje in het metabolisme.  Door de voeding van uw kind aan te passen, proberen we de negatieve effecten veroorzaakt door het metabool foutje te minimaliseren.

De voedingsproblemen die kunnen voorkomen bij kinderen met een metabole aandoening kan men indelen in twee grote groepen.  

De eerste groep zijn de courante voedingsproblemen die niet direct veroorzaakt worden door de metabole aandoening zelf maar door een onderliggende oorzaak zoals ziekte, infectie, …  Deze voedingsproblemen komen ook voor bij het kind zonder metabole aandoening.    Ze komen vrijwel altijd acuut voor.   Bvb. braken en diarree bij gastro-enteritis, slechte eetlust bij keelontsteking, …..  

De tweede groep zijn de voedingsproblemen die indirect veroorzaakt worden door de metabole aandoening  zelf.    Bij sommige aandoeningen weet men wat de oorzaak is, bij andere metabole aandoeningen kan men enkel zeggen dat ze typerend zijn of frequent voorkomen zonder dat men exact de oorzaak weet.   Deze voedingsproblemen manifesteren zich meestal chronisch.    De twee belangrijkste problemen binnen deze groep is de slechte eetlust die kan uitgroeien tot een volledige voedselweigering of anorexie en de lage tolerantie voor wijzigingen in de voeding.  Dit wil zeggen dat een kind met een metabole aandoening over het algemeen moeite kan hebben met normale porties voedsel en/of veranderingen in het voedingspatroon.    

Het gevolg van voedingsproblemen (zowel groep 1 als groep 2) is een slechte voedingsinname.   Het gevaar bij een slechte voedingsinname is een metabole ontsporing.  De voeding is uit balans, er is een lage energie inname en tekort aan nutriënten.  Het kind kan in katabolisme gaan (zie verder).  Een metabole ontsporing betekent dat het foutje in het metabolisme niet meer onder controle is met alle negatieve gevolgen vandien.  Hierdoor zal het metabolisme volledig verkeerd lopen waardoor abnormale reacties gebeuren (zoals bvb. productie gifstoffen, daling van het bloedsuikergehalte, coma, …).  Het metabolisme ontspoort.  

Als we de aangepaste voeding vergelijken met mogelijke voedingsproblemen dan merken we onmiddellijk een grote tegenstelling op.    

De aanpassing van de voeding is afhankelijk van het type metabool defect.  Echter is er één overkoepelend streefdoel, namelijk katabolisme voorkomen.  Katabolisme treedt op wanneer het kind te weinig energie (of calorieën) inneemt en het eigen lichaam afbreekt om toch energie vrij te stellen.  Het kind valt met andere woorden af.   Katabolisme kan metabole ontsporing veroorzaken.  Bovendien hebben sommige metabole aandoeningen meer energie nodig dan gezonde kinderen.   We moeten de voeding hypercalorisch maken.    De controverse tussen het voorkomen van katabolisme en de vaak verhoogde energiebehoefte en deze voedingsproblemen maakt de behandeling moeilijker.

De voedingsproblemen uit de eerste groep worden intenser behandeld dan bij kinderen zonder metabole aandoening omdat de kans op ontsporing reëel is.  De onderliggende oorzaak (ziekte, koorts, …) wordt behandeld met medicatie.  Qua voeding wordt vaak een noodregime ingesteld (water + glucosepolymeer) en/of opklimmende voeding (verdunnen flesvoeding bij kleine kinderen, licht verteerbare voeding bij oudere kinderen).  Bij opname wordt er meestal ook gestart met een glucose infuus.  

De voedingsproblemen uit de tweede groep worden individueel behandeld en begeleid.  Het zijn vaak moeilijker op te lossen problemen en zijn afhankelijk van patiënt tot patiënt, de specifieke metabole aandoening en tijdstip van diagnose.    Er is geen standaardbehandeling.    Wij stellen vier patiënten voor om een beter idee te geven over de aanpak van deze voedingsproblemen.

CASUSBESPREKING

· CASUS 1 – 2

Vergelijking van twee patiënten met methylmalonacidurie (MMA).

Korte schets van patiënt 1

· vrouwelijk

· geboortedatum: 16/06/1998

· normale zwangerschapsduur, laag geboortegewicht en lengte

Korte schets van patiënt 2

· vrouwelijk

· geboortedatum: 28/10/2004, zusje van patiënt 1

· normale zwangerschapsduur, laag geboortegewicht en lengte
Aangepaste voeding bij MMA

· beperking van vier aminozuren (valine,isoleucine,threonine,methionine)

· hypercalorisch (kan afwijken volgens de curve bij goede gewichtsevolutie)

(beperken van het aminozuur valine, inschakelen aminozurenmengsel vrij van deze vier aminozuren, eiwitvrije energiesupplementen (olie, MCT olie en glucosepolymeren))

Verschil in diagnosestelling

· Patiënt  1: diagnosestelling na metabole ontsporing

· Patiënt 2: diagnosestelling direct na de geboorte wegens gekende aandoening bij               patiënt 1, geen ontsporing

Voedingsverloop patiënt 1

· Voor de diagnose:

eerste twee levensdagen, geen voedingsproblemen

derde levensdag, ernstige voedingsproblemen, slechte gewichtstoename

na diagnose, instelling aangepaste voedingstherapie

· Na de diagnose:

· 0 – 6 maanden

uitsluitend flesvoeding

(aminozurenmengsel, flesvoeding, energiesupplementen)

geen voedingsproblemen

inschakelen 1ste vaste voeding 

geen voedingsproblemen

· 6 – 12 maanden

verschillende opnames wegens infecties

start voedingsproblemen

(blijvende slechte eetlust ook na herstel ziekte en infectie, op 9 maand projectiel braken en regelmatig teruggeven)

oplossing: sondevoeding

(continue, nachtelijke, blijven aanbieden per os, enkel groentepap lukt, fruit wil ze volledig niet eten, flesjes lukken bijna niet, braakt vaak op groentepap)

· 1 – 2 jaar

1 jaar:

inname per os wisselend, enkel groentebrij

(100 à 200 gram verdeeld over verschillende porties)

rest wordt aangevuld via de sonde

1 jaar en 9 maand:

uitsluitend sondevoeding, teruggeven

geeft blijk van uitgesproken smaken

· 2 – 3 jaar

enkel sondevoeding overdag

(wordt opgespoten via spuitjes, zonder pomp)

krijgt totale afkeer van voedsel

kokhalst bij het “zien” van eten

· 3 – 6 jaar

3 jaar en 3 maand:

krijgt interesse in voeding per os

ondersteuning: pedagogie, logopedie en diëtiste

start met aardappelen en groenten (2 gram)

gedurende deze jaren, opklimmende hoeveelheden met wisselend succes

verminderen sondevoeding in functie van voedingsinname per os

maaltijdplanner

Voedingsverloop patiënt 2

· Voor de diagnose:

geen metabole ontsporing

slechts 1 dag tussen geboorte en diagnose

geen voedingsproblemen

de aangepaste voeding werd onmiddellijk ingesteld na diagnose

· Na de diagnose:

· 0 – 4 maanden

uitsluitend flesvoeding

(aminozurenmengsel, flesvoeding, energiesupplementen)

geen voedingsproblemen

Verschil met patiënt 1

· Patiënt 2 is niet ontspoord

· Patiënt 2 is nog niet ziek geweest

Samenvatting casus 1 en 2

Patiënt 1 met een voedingsprobleem, chronische anorexie:

Zoals reeds gezegd moeten we absoluut katabolisme voorkomen.  Katabolisme kan een metabole ontsporing veroorzaken.   Voor ons, diëtisten, blijft het belangrijk dat op een moment van slechte eetlust, de voedingsinname verzekerd blijft.  Sondevoeding blijkt dan vaak de meest optimale oplossing.  Men kan starten met nachtelijke sondevoeding om de eetlust per os overdag te blijven stimuleren.  Echter vaak zal continue sondevoeding noodzakelijk zijn bij ernstige anorexie.      

Patiënt 2 zonder voedingsprobleem:

Wij hebben deze patiënt ook beschreven zodat we toch niet de indruk geven dat er noodzakelijkerwijs altijd sondevoeding ingeschakeld moet worden.  Dit kind doet het prima, drinkt goed en heeft een goede gewichts- en lengte evolutie.   Dit kind krijgt dus een aangepaste voeding volgens “de theoretische aanbevelingen”.  

· CASUS 3 – 4

Vergelijking van twee patiënten met een stoornis in de respiratoire keten.

Korte schets patiënt 1

· vrouwelijk

· geboortedatum: 8/09/2001

· normale zwangerschapsduur, laag geboortegewicht en lengte

· gecombineerd complex I en II deficiëntie

Korte schets patiënt 2

· vrouwelijk

· geboortedatum: 8/03/1997

· complex V deficiëntie

Aangepaste voeding bij een stoornis in respiratoire keten

· trage koolhydraten

· hypercalorisch (in functie van de curve)

· frequente maaltijden

Verschil in diagnosestelling
· Patiënt 1 – tijdens eerste levensmaanden 

· Patiënt 2 – tijdens zesde levensjaar

Voedingsverloop patiënt 1

· Voor de diagnose:




1ste levensmaanden, toenemende voedingsproblemen, voornamelijk slikproblemen, moeite om te drinken, uitgeput na de flesjes

slechte gewichtsevolutie

· Na de diagnose:

· 2 – 6 maanden

opname wegens chronische respiratoire insufficiëntie en slechte gewichtstoename, slikproblemen

ontslag met hypercalorische sondevoeding ook al is de respiratoire insufficiëntie behandeld wegens blijvende voedingsproblemen en slikproblemen

· 6 – 12 maanden

7 maand: de voeding per os blijft moeizaam gaan

consistentie dat verdragen wordt: vloeibaar tot zeer fijn gemixte groentebrij of fruitbrij

· 1 jaar

plaatsing PEG sonde

voeding per os blijft aangeboden met wisselend succes

· 2 jaar

progressieve inname per os

geen sondevoeding meer nodig

wel afkeer voor stukjes in de voeding

· 3 jaar

eet brood, vlees, groeimelk met energiesupplementen

stukjes in de voeding vormen geen probleem meer

groenten gaan iets minder

Voedingsverloop patiënt 2

· Voor de diagnose

Op de leeftijd van 6 jaar en 11 maanden opname wegens projectiel braken, verminderde voedingsinname, slechte gewichtstoename en katabolisme.

· Na de diagnose

· 6 – 7 jaar

Het kind was een kleine eter met slechte eetlust.  Echter sondevoeding was niet noodzakelijk.  De voeding werd op een andere manier aangepast.  Namelijk kleine frequente maaltijden met toevoeging van glucosepolymeren, extra vetstof en room.

Bevredigende gewichtstoename.

Samenvatting casus 3 en 4

Patiënt 1 met slikproblemen en slechte eetlust:

De oplossing voor dit kind was sondevoeding.    Gedurende een tweetal jaar werd de voeding steeds per os aangeboden.  Er was dan ook een goede progressie waardoor het kind op dit moment geen sondevoeding meer nodig heeft.  

Patiënt 2 met slechte eetlust (klein etertje):

De oplossing voor dit kind was kleine frequente maaltijden met veel calorieën in kleine porties door toevoegen van glucosepolymeren, extra vetstof en room.  Het kind was 4 kg bijgekomen op 4 maanden tijd.  

BESLUIT

De behandeling van voedingsproblemen is voor elke patiënt verschillend.  De oplossingen worden individueel bekeken.  Sondevoeding biedt vaak uitkomst om te voorkomen dat het kind in katabolisme gaat.  Indien dit voor de ouders te ingrijpend lijkt, kan men starten met nachtelijke sondevoeding.  De voeding per os moet altijd gestimuleerd worden.  Veel calorieën in kleine porties steken kan ook een oplossing bieden voor kleine etertjes.  Het kan echter voorkomen dat deze relatief “zware” maaltijden niet verdragen worden.  Voor de behandeling van voedingsproblemen bij kinderen met een metabole aandoening is een multidisciplinaire samenwerking noodzakelijk.  Vaak is het een zware uitdaging.

