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O Rettové syndromu...

Rettiiv syndrom se vyskytuje témét vyhradné u Zenského pohlavi. Vyskyt je pfiblizné 1: 9000

narozenych Zen.

Vétsina divek a Zen s Rettovym syndromem mé genetickou mutaci genu MECP2. Protoze ma tento
gen vliv na funkci nervovych bunék, mize mit jeho mutace vliv na normalni fungovani mnoha

organtl, v¢éetné nervil, dychdni, svali a kosti a traviciho systému.

Nékteré charakteristické rysy Rettova syndromu mohou ovliviiovat schopnost téla piijmout,

vstiebat a vyuzit zakladni Ziviny potfebné k optimalnimu fungovani téla a celkovému zdravi.

Tato brozura poskytuje informace a rady, jakym zplisobem sledovat, zlepSovat a celkové zvladat

spravnou vyzivu a zazivani u divek a zen s Rettovym syndromem.



Vznik této brozury...

Cilem broZzury je doporucit a poskytnout nejlepsi zptisob, jak zlepsit vyzivu a zazivani u divek a zen

s Rettovym syndromem.

Témata, kterd brozura obsahuje, byla vypracovdna na zékladé¢ nezodpovézenych otdzek rodin a

pecovateld.

Po prezkoumani odborné literatury jsme hledali ndzory expertl, kteti ndm poskytli zpétnou vazbu k
tomu, jak by méla byt hodnocena vyziva a zazivani a jakym zpisobem ji zlepSit u divek a Zen s

Rettovym syndromem.

Brozura je rozdélena do dvou ¢asti. Prvni se zabyva spravnou vyzivou a vlivem na zdravi.
Druhé cast se zabyva spravnym zazivanim a zaméfuje se na to, jak nejlépe zvladat gastrointestindlni

problémy.

Snazili jsme se, aby bylo snadné rozpoznat, kterd cast textu bude pravé pro vas piinosna a

zvyraznili jsme klicové body a data v textovych polich, v€etné souhrnné tabulky celé brozury.

Také jsme poprosili rodiny a pecovatele, aby se podé€lili o své osobni ptibehy a jak ptipadné tesi
potize jejich dcery spojené s vyzivou, krmenim a jakym zplisobem zvladaji gastrointestinalni

problémy. Rodice se také vyjadiuji k tomu, co jim pomohlo a co nepomohlo.

Doufame, Ze vSechny informace uvedené v brozuie jsou srozumitelné a dobie pochopitelné, aby
mohly byt dal vyuzity ve vasem kazdodennim zivoté. Soucasné jsme se snazili posilit postaveni

rodiny a pecovatell ve spolupraci se zdravotniky a Iékati.

Tato brozura je soucasti série publikaci vyzkumné skupiny, zabyvajici se zdravotné postizenymi
détmi na Institutu pro vyzkum zdravi ditéte v Telethonu. Vyzkum shrnuje nejnovéjsi poznatky v

oblasti hodnoceni a lécby zdravotniho stavu divek a zen s Rettovym syndromem.

V brozute hovotime o divce a Zené s Rettovym syndromem, jako o vasi dcefi.

V ptipadé peCovatelil se jedna o osobu, které poskytujete péci.



Uvod

Ziviny jsou zakladni slozky, které se vstiebavaji z potravy, kterou snime a z napojt, které vypijeme.

Jsou nezbytné pro nas organismus a umoznuji nam ,,byt zdravy*.

Predtim, nez dojde ke vstfebani Zivin do organismu, je nezbytné potravu rozdélit na mensi ¢asti, aby

mohly byt ziviny rozneseny po celém téle a vstiebany do bungk.

Kdyz se dostane potrava do ust, dojde k rozzvykani, polknuti a jicnem se pohybuje smérem dolti do

zaludku.

V zaludku je jidlo chemicky rozloZzeno a poté se ptresune do tenkého stfeva, odkud se malymi
molekulami vstfebava do krve a dostane se do bunék po celém téle. Zbylé odpadni produkty jsou

zpracovany a nasledné presunuty do tlustého stfeva a odtud odstranény z téla ven.

Ve védomosti je sila....

Pokud budete mit zdkladni znalosti o tom, jak lidsky organismus normalné funguje a co je potieba k
jeho efektivni ¢innosti, mnohem Iépe rozpoznate piipadny problém, ktery mize mit dopad na zdravi

Vasi dcery.



Kli¢ové informace

Spravna vyziva je dulezita pro zdravi kazdého z nas.

Pro divky a zeny s Rettovym syndromem je zvlast dilezité:
— Dbudovat silu a vytrvalost v kazdodennim Zivoté
— posilovat imunitni systém

— omezit negativni dopad jinych zdravotnich problémi spojenych s Rettovym syndromem

Mnoho divek a Zen s Rettovym syndromem ma problémy s krmenim, polykénim a zazivanim. To
v§e mize vést k nedostate¢nému piijmu zivin, které jsou pro organismus nezbytné. Jestlize ma vase

dcera problémy s piijmem potravy, vézte, zZe nejste sami.

Zopakujte si zakladni znalosti anatomie ¢lovéka — pro€ je spravna vyziva tak dilezitd a jak funguje
travici systém. Pomize vdm to rozpoznat a sledovat problémy a budete se Iépe orientovat v

moznostech vhodné 1éCby.

Vzdélavejte se v oblasti vyzivy a zazivani. Komunikace se zdravotnickym personalem bude
mnohem jednodussi, budete-li znat zakladni 1ékafskou terminologii, kterd se bézné pouziva. Na

konci brozury je slovnik pojmd.

Ujistéte se, ze u vasi dcery probihaji pravidelnd lékarskd vySetfeni a kontroly vSech potizi
spojenych s vyzivou a zazivanim, aby mohlo dojit k nejvhodnéjSimu feseni problému. Dukladné
vysetieni celkového zdravotniho stavu, vyzivy a zaZzivani se doporucuje 1x za 6 méesict pro déti do

12 let a nejméné 1x za rok u dospivajicich a dospélych.

Ne vSechny gastrointestinalni problémy maji souvislost s Rettovym syndromem. Pfi stanoveni

diagndzy je nutné zvazit vSechny okolnosti.

Vy znéte svou dceru nejlépe. Sledujte vSechny ptipadné potize pfi krmeni (véetné toho, jak dlouho
trva, nez ji nakrmite, jaké jidlo upfednostiiuje, jakou konzistenci a jaky vliv mé dané jidlo na jeji

zazivani). Piste si podrobny denik a podélte se o své postiehy s lékaiem.

Pokud se vam zd4, ze ma vase dcera problém s krmenim nebo se zazivanim, nejprve se pokuste

zménit jidelnicek a vSechny nadvyky spojené s krmenim. Bud'te pfipraveni experimentovat



s riznymi potravinami a konzistenci stravy. Nékdy i zména polohy téla mize zjednodusit cely
proces krmeni. SnaZte se sledovat zmény a jejich vliv na vasi dceru. Podrobné si vse

zaznamenavejte do deniku.

Pokud vase dcera trpi podvahou, zkuste ji zpestfit jidelni¢ek a zvysit piijem kalorii. V brozufe je
uvedeno nékolik jednoduchych rad, jaké potraviny piidat do jidelnicku, aby se zvysil kaloricky

ptijem. (viz.str.)

Jestlize Vasi dcefi nepomiizou jednoduché zmény v jidelnicku, existuji nekteré 1éky, které ji mizou
pomoci. Lékat Vam doporuci nejvhodnéjsi 1€k a presné podle potieb urci jeho davkovani. VSechny

léky 1ze vSak uzivat pouze po konzultaci a pod dohledem Iékate.

V pfipad¢, Ze nepomahd ani zména stravy, zména navykti béhem krmeni a ani léky, je zde moZznost

chirurgického zakroku, ktery mize vyftesit problém se spravnou vyzivou a zazivanim.



Cast 1 Spravna vyziva

V této ¢asti brozury se snazime poskytnout informace o:
— vyznamu ,,spravné vyzivy*
— zakladnich zivinach, které jsou potfebné pro organismus
— problémech s vyzivou, které jsou bézné€ spojované s Rettovym syndromem
— doporucenich ke ,,spravné vyzivé* u Rettova syndromu

— moznostech pro zlepSeni vyzivy a krmeni u Rettova syndromu

1.1. Co myslime pojmem ,,spravna vyziva*“?
Spravna vyziva zahrnuje:
— dostatecny ptijem zivin (z jidla a piti)

— efektivni zpracovéni a vstiebani zivin (jak je jidlo a piti straveno)

— efektivni vyuZziti zivin (jak jsou ziviny metabolizovany k zajiSténi energie, budovani a

naprave télesnych tkani)

Spravna vyziva je dilezita pro zdravi kaZzdého z nas...

Pro divky a Zeny s Rettovym syndromem je spravna vyziva velmi dilezitd, aby vytvaiela:
— silu a vytrvalost pro kazdodenni Zivot
— vytvarela a napravovala télesné tkané (véetn¢ budovani pevnéjsich kosti a svalové tkang)
— posilovala imunitni systém

stejné jako:

— omezila negativni dopad jinych zdravotnich obtizi spojenych s Rettovym syndromem

MnozZstvi dostupné energie v potravé je vyjadieno kilokaloriemi nebo kilojouly/gram. Cim vys§i je
pocet kilokalorii/ kilojould, tim vice energie je produkovano z potravy. Energie, kterd neni vyuzita

k riistu, vyvoji a ¢innosti organismu je obvykle v téle ukladana jako tuk.

Vase dcera potiebuje celou Fadu potravin z riznych potravinovych skupin
pottebuje:

— makroZiviny (potiebné ve velkém mnozstvi)
existuji 3 zdroje produkujici makroziviny:

— sacharidy (nachazejici se pfevazné v zrnech a nékterych druzich zeleniny)

— bilkoviny (pfedevsim z zivociSnych produkti, ale i z lusténin a nékterych ofechtl)



— tuky (pfevazné z zivociSnych produktt, ale také v n¢které zelenin€) a nebo uméle vyrabéné
tuky)
— mikroZiviny (stopové prvky) — potfebné v mensim mnozstvi.
Vitaminy a mineraly se fadi do mikrozivin, protoZe je potieba jen malé¢ mnozstvi kazdého z nich,

aby odvedly svou praci. Jejich deficit mize zpisobit zdravotni problémy.

UdrZovani zdravé télesné hmotnosti vyZaduje rovnovihu mezi pfijmem energie z potravy a

vydejem energie pouZité k udrZeni télesnych funkci a fyzické namahy.

Divky s Rettovym syndromem jsou ¢asto mensi vzhledem k jejich veéku, ale jejich vaha by méla byt
umérna vysce. K posouzeni se pouziva BMI. V ptipadé, ze ma divka dlouhodobé nedostatecny
ptijem zivin, mize se zpomalit jeji rist pod dany potencidl a je velmi pravdépodobné, Ze tato divka

bude velmi hubend. Mala ¢ast divek s Rettovym syndromem je obézni.

Pro udrzeni ,,spravné vyzivy“ je diilezity dostateény denni prijem tekutin.

Mnoho rodin se obava, zda ma jejich dcera dostate¢ny piijem tekutin. U divek a Zen s Rettovym

syndromem je totiz velmi pravdépodobné, ze budou mit vétsi ztraty tekutin, které souvisi se

N 24

..AVSAK...
Jak mnozi rodiCe a pecovatelé jisté¢ védi, neni vzdy jednoduché ,,dostat” do jejich dcery tolik jidla a

piti, kolik je potieba.

1.2 Pro¢ maji nékteré divky a Zeny s Rettovym syndromem problémy s vyZivou
,,Piijem potravy* je slozity proces, ktery vyzaduje schopnost zkoordinovat ve spravném potadi
ruzné skupiny svalll v Gstech, Celisti, krku, jicnu a branici.

Divky a Zeny s Rettovym syndromem maji ¢asto potize se svalovou koordinaci a to vede

k problémim s krmenim, Zvykdnim a polykanim.

Tyto a dalsi ptiznaky Rettova syndromu, které prispivaji k potizim pfi krmeni, jsou uvedeny v

nasledujici tabulce:

Faktory, které mohou prispét k problémim p¥i krmeni, naleznete v nasledujici tabulce:



Chut’ k jidlu (mtZze byt ovlivnéno Iléky)

Nékteré léky, zejména léky ke kontrole epilepsie
mohou ovlivnit chut k jidlu (rostouci nebo

klesajici chut’ k jidlu)

Citlivost v tstech (mlize mit vliv na vnimani

chuti, konzistence nebo teploty jidla a piti)

Nékteré divky mohou negativné reagovat na
chut’, konzistenci nebo dokonce i teplotu jidla a

piti

Zvykani (nutna koordinace svalil jazyka, Celisti

a tvare)

U Rettova syndromu je také velmi obvyklé
opakujici se skifipadni zubli — tzv. bruxismus.
Skiipani mize zuby obrousit az tak, ze mulze
dojit ke stomatologickym problémim, které
mohou negativné ovlivnit schopnost Zvykat a

tim jidlo zm&k¢it a ptipravit ke spolknuti.

Polykani (zahrnuje koordinaci svall rtl, jazyka,

krku a to ve spravném potadi)

Krk a hltan umoznuji ptivést vzduch do plic,
dale tidi pohyb potravy a tekutin doli do
zazivaciho traktu. Dojde-li k otevfeni prichodu
pro potravu, prichod pro vzduch se uzavfe.
Nékteré divky a Zeny s Rettovym syndromem
maji potize s polykanim, maji nuceni ke kasli
nebo se pfi jidle a piti dusi, a tim se zvySuje
pravdépodobnost, ze se potrava a tekutiny
dostanou do Spatného prichodu. Abnormalni
dychani také naruSuje proces spravného polknuti
a tim zvySuje riziko pohybu potravy ,.Spatnou

cestou*

Drzeni téla (mize mit vliv na adjustaci traviciho

traktu)

Spatné drzeni téla, zejména ,,hrbeni se®, béhem
jidla mtze zplsobit utisk zazivacich organt a
tim zpusobit kife¢. Skolioza miZze zpisobit

problémy s udrzenim téla ve vzptimené poloze.

Vlastni krmeni (vyZaduje naprostou souhru v

koordinaci oko-ruka-usta)

Schopnost sam se najist nam umoziuje

kontrolovat co, kolik a jak rychle snime a
vypijeme. Mnozi lidé nejsou schopni se
samostatné najist a jsou odkazani na druhé, kteti

by jim méli podat dostate¢nou vyzivu a tekutiny.




PotiZe spojené s krmenim mohou sniZzit prijem zakladnich Zivin

Pro zajisténi zdravé vyzivy je potieba pifiméfeny a vyvazeny piijem potravin z hlavnich

potravinovych skupin.

Mnoho divek a Zen s Rettovym syndromem nema dostatek zivin, které pottebuji, aby byly zdravé. A
to 1 piesto, ze mad divka dobry apetit a sni dostatecné mnozstvi jidla nebo dokonce i vice nez se

ocekava...

., Kdyz bylo Sare 10, jedla pomalu a krmeni ji velmi vycerpavalo... TakZe neméla dostatecny prijem

Zivin, hubla a neméla dostatek energie.

PotiZe spojené s krmenim mohou zvySit ¢as straveny u jidla a piti

Delsi doba krmeni je stresujici, jak pro ¢lovéka, ktery je krmen, ale i pro ¢lovéka, ktery krmi.

Mnoho divek a Zen s Rettovym syndromem je zavislych na pomoci s krmenim, které jesté navic

trva delsi dobu. Cas straveny u krmeni se ¢asto pouziva jako mira obtiznosti krmeni.

., Kate, az do té doby kdy prestala jist sama, jedla celkem pravidelne a bez problému. Od této chvile
Ji pouze namixovanou stravu a samotné krmeni velmi dlouho trva — piil salku 45 minut. Dadle mame

¢

problém s dostatecnym prijmem tekutin, proto casto trpi zacpou.

Potize spojené s polykanim mohou zvySit riziko uduseni

Kasel, fithani nebo ,,duseni se* pii jidle nebo piti mohou zplsobit problém s polykanim a zvysit

riziko vdechnuti potravy a piti do plic.

Ptiblizné 25 % divek a Zen s Rettovym syndromem b&hem jidla kasle a davi se. 40% ma problém s
polykanim.
., Angie se sama krmila az do té doby, nez prestala dostatecné zZvykat a polykat a zacala se dusit... To

bylo asi pred 10 lety. Presli jsme na mekkou nebo namixovanou stravu a na polévky. *



1.3 Jak poznam, Ze ma moje dcera dostatek vyzivy?

Ke sledovani pfiméteného nutri¢niho pfijmu vasi dcery je dulezité, aby l¢kat pravidelné kontroloval

vyzivu a rast vasi deery.

Hodnoceni vyzivy se doporucuje:
— kazdych 6 mésicti u déti do 12 —ti let

— alespon jednou za rok u dospivajicich a dospélych

Co zahrnuje nutri¢ni vySetieni?
Standartni vySetteni stavu vyzivy zahrnuje:

— méfeni vahy, vvsky, BMI — ke sledovani rustu

— kontrolu stavu zubt, jazyka a dasni — cilem je zjistit, zda mize mit problém v ustech

souvislost s pfijmem potravy a piti a ptipadné doporucit kontrolu nebo 1é¢bu u stomatologa

— posouzeni kazdodenni stravy, s cilem zjistit co a kolik potravin a tekutin je spotfebovano

— vySetieni samotného krmeni (i schopnosti) a potizi béhem krmenti:

— jak dlouho krmeni trva

— zvykéni a polykani

— schopnost se samostatné najist

— zkouSeni riznych technik krmeni a jaky mély vliv na samotné krmeni (napf. zmény
polohy téla, pouziti specialniho vybaveni a nastrojii, zména konzistence stravy)

— krevni testy — kontrola chemického slozeni krve, déle ke zjiSténi, jak dobie funguji
organy, zda télo efektivné pracuje a ma k dispozici dostatecné mnozstvi zédkladnich zivin

k riistu, budovani a naprave tkani.

V nekterych ptipadech nelze spojovat omezeny rast s Rettovym syndromem, miize se jednat o

genetickou dispozici.
Specidlni ristové grafy byly vyvinuty tak, aby zohlednily mensi vzrist divek a Zen s Rettovym
syndromem. Tyto grafy jsou stéZejni pro srovnani modelu ristu s ostatnimi divkami a zenami

s Rettovym syndromem. Dostupné jsou z nasledujiciho odkazu.

http://www.rettsyndrome.org/understandingrett-syndrome/living-with-rett-

syndrome/symptom-management/health-matters/growthreferences




DalSi testy:

Krevni testy

Lékat miize provést rozbor krve, jestlize ma vase dcera:
¢ riziko nedostatku konkrétnich mikrozivin: stopové prvky — zejména v piipadé nizkého BMI
nebo pii uzivani 1ékd ke kontrole epilepsie nebo I€kii, které maji vliv na vstfebavani
nékterych stopovych prvkl
e ma ptiznaky Spatného vstiebavani zivin v travicim systému (napf. Spatné ptibyvani na vaze,

ubytek télesné hmotnosti nebo anémie).

Schopnost zZvvkat a polykat

Pokud ma vaSe dcera potize pfi jidle a piti, mize vdm Lékai doporucit odborné zdravotnické

vySetieni, které mize dikladné posoudit samotné krmeni, véetné Zvykani a polykacich schopnosti.

Videofluoroskpie

Proces polykani mlze byt zkoumdn zvlaStnim rentgenovym postupem = tzv. videofluoroskopii
(kontrastni rentgenové vysetieni) nékdy také nazyvano ,Modyfied Barium Swallow Study*. Vasi
dcefi budou podavany potraviny a tekutiny riizného slozeni a konzistence se smési baria (bila
praskovita latka, kterd se zobrazi na zakladé rentgenového zareni). Tim, Ze se jednotlivé snimky
pohybuji rychle po sob¢, kontrast baria umoziluje pozorovat mechanismy polykani a dale funkci

ostatnich organ v horni ¢4sti travicihotraktu.

Poté, co se provede test, Ize nahrat jednotlivé snimky na video a to umoziuje bliz§i zkoumani a

analyzu vysledk.

Ptinos videofluoroskopie spociva zejména v tom, ze je schopna odhalit, zda dochazi k priniku

potravy a tekutin do dychacich cest a plic, misto aby se piesunuly jicnem do zazivaciho traktu.

Videofluoroskopie je také piinosnd k posouzeni toho, jestli miize zména konzistence stravy zlepsit

schopnost polykani.

Vas prispévek k hodnoceni vyzivy
Zatimco lékafi a ostatni zdravotnici maji znalosti a zkuSenosti, aby mohli provést vySetieni, testy,
stanovili diagnozu a poradili vam s piipadnymi moznostmi 1é€by, rozhodné vasi dceru neznaji tak

dobte, jako vy.



Pro vySetieni stavu vyzivy bude Iékai nebo dietolog potfebovat informace o vasi dcefi (co a jaké

mnozstvi jidla sni, kolik vypije tekutin béhem dne a jak reaguje na rtizné potraviny a tekutiny).

Vy znate svou dceru nejlépe...

Vase osobni zkuSenosti, pozorovani a pochopeni dietnich preferenci vasi dcery je velice dillezité a
ptinosné pro relevantni hodnoceni stavu vyzivy a nasledné lécby. Ved'te si podrobny denik, co vase
dcera uptednostiiuje, jakou konzistenci stravy, co ma a nemd rada. Peclivé si zaznamendvejte,
jakym zplsobem reaguje na rozdilnou konzistenci potravy a tekutin a co se zda, Ze je pro ni
nejlepsi.

Zaznamendvejte si ptipadné potize béhem krmeni (kdy, co a jak) a pod¢€lte se o své postiehy s

lékafem nebo zdravotnim pracovnikem.

1.4 Jak mohu zlepSit zdravi dcery v oblasti vyZivy?

Chcete — li zlepsit zdravi vasi dcery v oblasti vyZivy, méli byste zvazit:
— zménu stravy
— pokusit se eliminovat potize spojené s krmenim

— enterdlni moznosti vyzivy (viz bod 1.5)

Porad’te se s 1ékafem nebo dietologem o ptiméfené cilové hmotnosti vasi dcery.

1.4.1 Zména stravy
Mnozstvi energie (pocet kalorii), kterou vase dcera potiebuje k udrzeni optimalni hmotnosti se
stanovi porovnanim jejiho obvyklého piijmu s fadou ristovych opatieni.
Pokud vaSe dcera trpi podvahou (s ohledem k véku a vysce), mél by se zvysit kaloricky pfijem az

do té doby, nez dostate¢n¢ ptibere na vaze.

Pocet kalorii ve stravé miiZete zvysit:

— pfidanim vyZzivnych potravin (s vysokym obsahem kalorii) do stravy (chléb, obiloviny,
téstoviny, suSené ovoce, mlééné vyrobky, lusténiny, olivy, avokado nebo piidanim
,zdravych® tukt a olejt). Jestlize je potteba jidlo namixovat, miizete ho nafedit mlékem, aby
byla strava tekuté;si.

— nabizet mlé¢né dezerty, jogurty nebo mlécné napoje po hlavnim jidle nebo ke svaciné.
Mizete doplnit stravu vysoce energetickymi vyzivovymi dopliikky vhodnymi pro dany vék.

V3e ale konzultujte se zkuSenym dietologem.



,,Davame ji recky medovy jogurt, ktery je s vysoce kaloricky. Ma ho rada a dobre se ji polyka.

Myslim si, Ze je velmi diilezité zjistit, jaka konzistence jidla je idealni a co se dobre polyka. *

,,Maree ji oralné pouze obéd a jinak je vyzZivovana sondou (JevityHiCal). Vétsinou ma k obédu jidlo
z predchoziho dne. Také se zjistilo, Ze ma nedostatek Zeleza, tak jsme museli prirozene doplnit

zZelezo, aby se jeho hladina opét srovnala.

Prili§ velky pfijem energie z potravy, ktery je neumérny mnozstvi vydané energie miuze vést k

obezité!

Malé procento divek a Zen s Rettovym syndromem mé nadvahu (s ohledem vek/vyska)

. led, kdyz o Saru pres den pecuje asistent, musime davat velky pozor, aby dostavala pribéznée
najist a pouze vhodné potraviny. Sara se totiz neustdle pohybuje v kuchyni, vyhledava jidlo a bere
ho ze stolu, krade ovoce z misy... a jeji asistent si casto mysli, Ze ma hlad. Musime ho proto
upozornovat, aby ji daval vic ovoce a zeleniny, méné masa a zZadné susenky, brambiirky, nizkotucné
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mléko a pokud colu, tak pouze bez cukru.’

., 1 presto ze ma Meg Rettitv syndrom, tak je na tom celkem dobre. Neustale by ale jedla — nekdy ma
opravdu hlad, ale jindy to spise vypada, Ze je to kviili bolesti bricha nebo jen tak z nudy. Kdyz se
sama krmi, dava si do ust prilis mnoho jidla a ji velmi rychle. Abychom to zkorigovali, pocitame
pomalu do deseti u kazdého sousta. Meg na nase pocitani celkem dobre reaguje a kdyz ji rekneme:
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,,pocitame do deseti*, zpomali a tolik nehlitad."

Nékteré tipy na recepty ke zvyseni kalorického piijmu pro divky a Zeny s Rettovym syndromem,

které maji podvahu.

TIPY PRO ZVYSENI KALORII
Jeden z nejjednodussich zpiisobti, jak zvysit ptijem kalorii je ptidat vysoce energetické potraviny
do bézného kazdodenniho jidelnicku, napt.:

— smetana nebo plnotucné mléko (tekuté nebo praskové) nebo ne-mlécné alternativy piidané
do mlécnych koktejlii, kase, ceredlii, omacek, michanych vajec, omelet, polévek, palacinek,
pyré, krémi a dezertt.

— Syr — pridany do michanych vajec, omelet, polévek, pyré, omacek, fazolovych smési,

té€stovin, toastl



— jogurt (mlé¢ny nebo nemléény) ptidan do koktejll, ceredlii, dezertii
— avokédo — ptidané k pecivu, toastiim, krekriim
— maso a lusténiny (fazole) — pfidané do smési a polévek
— olej a maslo — ptidané k pecivu, téstovindm a celkove do vareni
— nabizet dezert po hlavnim jidle
Vysoce energetické svaciny:
— sendvi¢ s maslem nebo margarinem

— chléb, toast, livanec s Nutelou

JEDNODUCHE RECEPTY

Quiche

4 vejce, Imald nakrdjena cibule, 1 hrnek strouhaného syra, 1,5 hrnku mléka, /2 hrnku polohrubé
mouky, prasek do peciva.

Rozklepnéte vejce a pridejte vSechny ostatni ingredience, promichejte a ptidejte dle chuti:

lososa, chiest, Spenat, Sunku, kukufici, strouhanou zeleninu atd.

Vlozte do formy na kola¢ nebo do nizkého rendliku a pecte v predehtaté troube na 190 stupiili cca.

40 minut.

Kousky z maracujy

1 bali¢ek citronového zelé, 1 vejce, 1 hrnek cukru, 1 hrnek mléka a 6 kusii maracuji

V hrnku horké vody rozpust'te zelé, smichejte s vejci, cukrem a mlékem, diikladné vSe promichejte,
pridejte duzinu maracuji (s nebo bez seminek). Nalijte do misticek nebo do servirovaci misy a
nechte vychladnout.

Recepty jsou pouzity z knihy ,Recepty z babic¢iny kuchyné“ od V. Reitha, 2006, vydané

nakladatelstvim Penfolk, Victorie — Australie

1.4.2 Eliminace problémi spojenych s krmenim
Zpusoby, jak snizit potize pii krmeni:

— Casto nabizet malé porce jidla (pomdhat trénovat dovednosti s krmenim a tim snizit ndmahu,

kterou pro Vasi dceru kazd¢ jidlo obnasi)
— podpirat Celist — zajistit, aby neméla oteviena tsta béhem jidla a tim ji usnadnit Zvykani

— upravit konzistenci jidla a piti — a tim snizit ndmahu spojenou se zvykanim a pohybovanim

jidla v ustech a usnadnit polykani

— nabizet dcefi potraviny, které ma rada a tim ji motivovat k jidlu




— pouzivat specidlni vybaveni a kuchynské potieby (specidlné upravené talife, 1Zice, hrnky a

kojenecké lahve a tim zvysit jeji potencial se sama nakrmit)

— fyzicky a verbalné a pobizet — zvysit jeji aktivni ucast pii jidle a udélat z krmeni ptijemny
spolecensky zazitek

— monitorovat dychdni — a nabizet jidlo a piti pouze tehdy, ma-li stabilni rytmus dychéni, aby

nedoslo ke vdechnuti jidla a piti do dychacich cest

— nastavit spravnou polohu téla pfti jidle nebo ji dostatecné podepfit a tim usnadnit priichod

potravy do zazivaciho traktu

Zvazte také pomoc piislusnych zdravotnikli, ktefi vam poradi, jak zlepSit schopnosti a dovednosti

vasi dcery spojené s krmenim.

Nékdy se stane, Ze divky a Zeny s Rettovym syndromem ztrati schopnost se samy najist, naptiklad
po prodélané nemoci nebo po operaci. Pokud je to i vas pfipad, mozna by vasi dcefi pomohla

intenzivni terapie, diky které by ziskala zpét schopnost se sama najist.

Jestlize je VaSe dcera pfes den v péci mimo domov, méli by se vSichni pecujici zapojit do jejiho
krmeni a po porad¢ se zkuSenym logopedem, dietologem a zdravotni sestrou navrhnout nejlepsi

zptisob krmeni.

1.5 Enteralni vyZiva
Enteralni vyziva znamend zplsob piisunu Zivin do organismu pies sondu vloZzenou piimo

do zaludku, dvanéctniku nebo jejuna (la¢niku) v tenkém stieve.

V ptipadé, ze u vasi dcery nedojde ke zlepSeni nutricniho pfijmu (a to ani zménou stravy ani

zménou praktik a polohy u jidla), miZe pomoci enteralni vyziva.

Existuji 3 zplisoby enteralni vyzivy:

1. nazogastricka sonda, kdy je sonda vsunuta nosem do zaludku, obvykle ke kratkodobému
pouziti

2. gastrostomickd sonda (n¢kdy nazyvdna jako G — sonda), kdy je sonda zavedena

endoskopicky do Zaludku — usty, oznacuje se jako PEG (Percutaneous Endoscopie
Gastrostomy) nebo chirurgicky

3. gastrojejunostomie nebo PEG-J sonda, kdy je sonda umisténa v jejunu (lacniku)

v tenkém stfeve prostifednictvim gastrostomie nebo chirurgicky. Tato metoda se pouziva ziidka.



Lékar Vasi dcery miize doporucit enteralni zptisoby vyzivy, jestlize:

— vaSe dcera nepfibyva na vaze, ani po zvySeni kalorického pifijmu

je zjisténo, Ze ma vase dcera problém s koordinaci svalii v tstech a krku (zejména pokud

Spatné polyka, mize se zvysit riziko vdechnuti potravy do dychacich cest a plic)

je vase dcera velmi neklidnd a nervézni, kdyz ji nebo pije

— trva velmi dlouho, nez se naji

Enteralni vyziva mize:
— zarucit, Ze vase dcera dostane vSechny potfebné Ziviny

— snizit nepfijemnosti spojené s krmenim, odpor k jidlu a zdlouhavé krmeni

., Lily byla strasne hubend a ja o ni méla obrovsky strach. Smirila jsem se s tim, Ze bude potrebovat
vyzivu sondou, aby trochu pribrala na vaze, zlepsil se zdravotni stav a i se celkove lépe
vypordadavala s nemocemi. Toto rozhodnuti bylo pro mne velmi tézké a verim, Ze to bylo velmi tezké
i pro vSechny ostatni, kteri si timto prosli se svou dcerou. Prozila jsem mnoho let, kdy jsem

‘

premyslela,co délat a také mé zuzoval strach a pocity viny, Ze nedokazu nakrmit své viastni dite.

., lakeé jsem velmi dlouho odklddala vyzivu PEG sondou. Ted’ toho nelituji. Vyziva sondou skutecne
pomiize a rozhodné to neznamend, Ze nejste schopni nakrmit své dite. Ona zkratka potiebuje

‘

nakrmit pouze jinym zpiisobem. ‘

,,Jess byla nekolik let velmi hubend, ale po dvou krutych zimdch, kdy trpéla na infekce

v krku a po prodélaném zapalu plic, jsme museli prejit na vyzivu G-sondou. Dodnes lituji, Ze jsme se
nerozhodli pro zdkrok jiz diive. Neustale jsem se uklidiiovala, Ze je to urcité Rettovym syndromem,
Ze je tak hubend. V obecném povedomi lidi totiz je, Ze divky s Rettovym syndromem jsou mensi. Az
ted, kdyz se zpétné podivam na staré fotografie, tak vidim, Ze Jess nebyla jenom mensi, ale i strasné

vyhubla.

Mnoho rodic¢t mélo zpoc¢atku pocit, Ze potrava prochazi sondou velmi obtizné a pomalu, po case

vSak hlasili, jak se jim vS§em zjednodusil Zivot od doby, kdy jejich dcera ptesla na enterdlni vyzivu.

V australské databazi Rettova syndromu je uvedeno, Ze jedna z péti divek a Zen s Rettovym

syndromem je krmena sondou a to jak kratkodobé, tak i dlouhodobé.



Vyhody a nevyhody riznych moZnosti enteralni vyZzivy

k testovani, zda muze
dlouhodobé zavedana G
sonda zlepSit vyzivu

Alternativa Vyhody Nevyhody
Nazogastricka  sonda (G| e poskytuje okamzit¢| e pouze ke kratkodobému
sonda) — vsunuta nosem dolii do zvySeni pfijmu Zivin pouziti
Zaludku o lze pouzit v pfipadé| e mizZe zplsobit
akutniho  onemocnéni, nepohodli
kdy je pravdépodobné, e muze dojit k ucpani
ze budou potize s sondy, uvolnéni nebo
krmenim poposunuti sondy
e k upravé podvyzivy e podrazdéni kize v misté

ptilepeni sondy
riziko refluxu

bfisni sténou do zaludku

Gastrostomie — zavedeni sondy

umoziuje vyzivu bez
zndmek nepohodli a
mize se ménit mnozstvi
jidla

eliminuje stres a napéti
spojené s  krmenim
(krat$i doba krmeni a ne
tak Cast¢ krmeni) a
snizuje riziko infekei v
oblasti  hrudniku v
disledku aspirace
zjednoduSuje podavani
lekt

moznost prosaknuti,
uniku ze sondy,
uvolnéni nebo posunuti
sondy

moznost komplikaci pfi
chirurgickém zavadéni
podrazdéna, zarudla
kGze nebo vyrazka v
misté gastrostomie
riziko refluxu

jejuna v tenkém stieve

Gastro — jejunostomie PEG-J
- zavedeno bfiSni sténou do

podobné vyhody jako u
gastrostomie
doporucuje se u obtizné
zvladnutého
gastroezofagedIniho
refluxu nebo v
ptipadech, kdy nelze
provést gastrostomii a
nebo tam, kde je
zvySené riziko aspirace

umoziuje kontinudlng;si
krmeni

moznost Uniku ze sondy,
uvolnéni, posunuti
sondy, podrazdéni kiize
pokud je pratok velmi
rychly, muaze dojit ke
zpomaleni ptivodu
tekutin, coz mize vést
ke Spatnému vsttebavani
a riziku vstupu
nestravenych Zivin do
tenkého stfeva

moznosti komplikaci pfi
zavadéni sondy

Vyziva sondou poskytuje dlouhodobou jistotu priméreného prijmu Zivin

., Pred sedmi lety, to bylo Sare lo let, zacala mit problémy s vahou. Pozorovala jsem, jak se mi

ztrdci pred oc¢ima. Dneska je ji 17 let a je vyZivovana PEG sondou. Presné vim, ze ma stale dostatek




Zivin a tekutin. Kdyz byla mala, casto se nam stavalo, Ze vyplivovala léky, které jsem ji dala a ja
nikdy poradne nevédeéla, kolik toho spolkla a jestli to pokrylo jeji potieby. Ted presne odmeérim

mnozstvi a vim, ze dostala vse, co méla.

VyZiva sondou miiZe sniZit nimahu spojenou s krmenim

,,Prechod na J - sondu nebo krmeni G — sondou? Zni to strasne, ale skutecné to holkam zprijemni
Zivot. Neni to zas tak velky probléem (zejména pokud je Vase dité imobilni), jednoduse zavésite sacek
na vozik, ktery ziistane cely den pripojeny. Viastné jsme zjistili, Ze je to jesté jednodusi. S G —
sondou bych obcas zapomnéla na cas krmeni a to by mohlo narusit zbytek naseho denniho reZimu.
Pumpa (Zevex Infinity) beézi cely den a az do druhého dne, aniz by se musela dobijet. Dobijime

Jjednoduse pres noc...

VyZiva nazo-gastrickou sondou miiZe kratkodobé zlepSit nutri¢ni prijem

,,Sara byla velmi zeslabla a tak jsme presli na vyzivu nazo-gastrickou sondou. Dalsi zakroky musely
byt dlozeny az do doby, nez na tom byla fyzicky lépe. Pouzivali jsme nazogastrickou sondu Sest
mésicii — s pouzitim Jevity s vidkninou (spec. vyziva pro sondy), kterou stale uziva. Meéli jsme vsSak
problém, Ze se sonda snadno ucpavala. Mnohokrat jsme byli v nemocnici, kviili nové sonde, protoze
vzdy ta predesla byla naprosto nepouzitelnd, ale i tak to pro nas bylo prijatelnéjsi, nez videt nasi
holcicku v tak spatném stavu a vyhublou. Kdyz na tom byla Sara po zdravotni strance trochu lépe a
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pribrala, mohli lékari naplanovat gastrostomii.

VyZiva sondou miiZe sniZit riziko aspirace
., Prestala jsem Saru krmit oralné od posledni gastrostomie, protoze u ni bylo velké riziko aspirace a
zapalu plic. Obcas ma na néco chut, treba ochutnat kousek narozeninového dortu, ale to jen velmi

zridka a povolime to jen, kdyz je uplné zdrava a nema ani naznak kasle. *

,,Je to jen jiny zpusob vyzivy Vaseho ditéte

, Kdyz Jess poprvé zavedli sondu, jedna starsi sestra v nemocnici nam vypravéla o tom, ze kdyz
zacinala se svou profesi, neméli k dispozici zadné recepty a jednoduse davali rozemleté jidlo a nebo
delali koktejly a to pak vse dali do sondy.

Jednou jsem se na to zamérila a zjistila jsem, Ze to tak mnoho lidi stdle dela.

Ja jsem zpoclatku pouzivala tycovy mixér a mohla jsem deélat koktejly se sustagenem, jogurtem,

mlékem, jablecnymi presnidavkami, avokdadem, varenou dyni a sladkymi bramborami — zkratka s



potravinami, které neni potieba priliS mixovat. Potom pdr nasich pratel a spolupracovniki
uspordadalo sbirku a koupili nam Thermomix. Je to skvélé a Jess se diky tomu uplné zmenila strava.
Ted’ ji obrovskou skalu zdravych potravin a mame i vice moznosti, které jsme neméli ani v dobe, kdy
jedla vse ordlne.

Muizeme michat krasne do hladka cerstvé ovoce, zeleninu a i orechy a vitbec to nedela problemy

pri prichodu sondou. Viera méla Jess k obédu celer, spendat, jablka, hrusky, mrkev a dynova
seminka.

Jess ji 50% stravy oralné a 50% sondou, ale pokud ma rymu a nebo je hodné unavenad, miizu ji jeste
dat neco k jidlu — snadno a rychle bez jakéhokoliv stresu.

Jess si ted’ jidlo opravdu vychutnava. Jsem rada, ze kdyz je velké teplo, miizu ji dat kdykoliv a
kdekoliv trochu vody.

Krmeni sondou znamend, Ze miizete i nadale krmit své dite, pouze jinym zpiisobem!!*

Vyznam pravidelnych kontrol

I prestoze existuje celd fada vyhod, které enterdlni vyziva poskytuje, jsou zde i urcitd rizika a
komplikace.

U divek a zen, které jsou vyzivovany sondou, jsou zvlast dulezité pravidelné I1ékaiské kontroly.
Sleduje se, zda je zajistén adekvatni pfisun zivin, zda — li je sonda na spravném misté a zda-li
spravné funguje.

Dietolog Vam poradi a doporuci efektivni zplisob vyzivy.

, Vroce 2010 Sara prodélala operaci patere a od té doby se trochu zménila pozice PEG sondy a
dochazi k prosakovani a uniku ze sondy. Prikladame polstarky gazy, ale moc to nepomaha a obcas
Ji to boli. Pouzivame specialni zasyp, ktery pomahda zamezit uniku ze sondy. Obcas to vypada, ze je
oblast kolem sondy bolestivad, ale miiZe to byt i tim, Ze je Sara pripoutana pasy k voziku a ty ji tam

mohou drit nebo mozna diou kalhoty. Kazdopadné se zda, ze v noci bolest nepretrvava. “



Cast2 Spravné zazivani

Tato ¢ast brozury je zaméfena na to, co se déje s zivinami v travicim traktu, jak jsou zpracovany a
vstiebany a jakym zptsobem jsou zbylé¢ odpadni produkty pfipraveny k vylou€eni z traviciho

systému.

Zamétime se na:
— funkeci traviciho systému (vcetné funkce jednotlivych organti traviciho traktu)
— vliv Rettova syndromu na spravné zazivani
— ptiznaky a lécbu tii hlavnich gastrointestalnich problému, postihujicich divky a Zeny s
Rettovym syndromem
— reflux
— zacpa

— nadymani

Ackoliv se zde zabyvdme zejména vySe uvedenymi obtizemi, je prokazano, ze divky a Zeny s
Rettovym syndromem maji sklon k problémim se Zlu¢nikem (napt. Zlucové kameny), které mohou

zpusobit bolest a vést k dalSim komplikacim.
2.1. Jak funguje travici systém

Travici systém je kontrolovan autonomnim nervovym systémem, ktery zodpovida za télesné funkce,
ke kterym dochazi bez naseho védomi.
Autonomni nervovy systém fidi i dal§$i mimovolni procesy v téle jako krevni ob¢h, dychani, pocent,

slinéni, rozsifeni zornic atd.

Soucasti autonomniho nervového systému je entericky nervovy systém, ktery ovlada mechanické a
chemické procesy, nutné k rozkladu potravy a tekutin na mensi molekuly a to tak, aby mohlo dojit

ke vstiebani Zivin do organinsmu.

ProtoZe travici systém funguje ve spojeni s jinymi systémy v téle (nervovy, krevniho ob&hu, svald a
kosti, respira¢ni a endokrinni systém), miize naruseni nékterého z nich ovlivnit spravné fungovani

traviciho systému.



2.1.1 Travici trakt

Tréavici trakt se sklada z dlouhé, zakroucené, duté trubice, ktera spojuje organy a rozpina se od ust

az k fitnimu otvoru.

Svaly lemujici travici ustroji, pohani potravu a tekutiny z st do jicnu a dal doli do zaludku, odtud

do tenkého stieva a nakonec do tlustého stfeva.

Specidlni kruhové svaly (svéracové svaly) podél traviciho traktu naléhaji na zazivaci organy, a tim
pomahaji, aby kazda ¢ast traviciho procesu byla provedena ve spravném potadi a bez mechanickych

¢i chemickych naruseni ostatnich ¢asti.

Ve sliznici traviciho traktu jsou ulozeny malé zlazy, které produkuji $tavy, které chemicky

rozkladaji molekuly potravy a tim dochazi ke vstfebani zivin.

Kazdy orgéan v travicim traktu plni odliSnou funkci a pro uspé$né fungovani je nezbytné provedeni
funkce predeslé. Problémy v jakékoliv urovni procesu trdveni mohou mit vliv na spravné

pokraCovani procesu traveni.

Oral Ca\ﬂtyi\m _—Parotid Gland
Mouth — Pharynx
Submaxillaryand -

Sublingual Glands—" Oesophagus

Liver

Stomach
Gall Bladder o
.'
Duodenum =
:H‘ Pancreas
Transverse Colon Jejunum

Ascending Colonxi'i 7

—Rectum

Anus



Ustni dutina

Pfiusni zlaza

Usta Hltan
Podcelistni a podjazykova zlaza Jicen

Jatra Zaludek
Zlu¢nik Slinivka bfi$ni
Dvanactnik Lacnik

Pricny tracnik

Sestupny tracnik

Vzestupny tracnik

Konec¢nik

Kycelnik (Tenké stievo)

Ritni otvor

Slepé stievo

Appendix (Cervovity privesek)

2.1.2

Mechanické a chemické procesy traveni

Mechanickd faze traveni umoziuje potravu namlit, smisit a pfemistit skrz travici trakt a to

prostiednictvim synchronizované posloupnosti svalovych kontrakci = tzv. peristaltiky.

Travici chemické latky (enzymy) vyluCované Usty, zaludkem a tenkym stfevem, rozkladaji vétsi

molekuly potravin na mensi a ty jsou tak pfipravené k absorpci.

Pohyb potravy a tekutin skrz travici stroji a produkce travicich §tav je stimulovéna a regulovana

hormony, které jsou uvolnovany do krevniho ob&hu.

Sit' nervovych vldken fidi smér a silu svalovych stahti v rtiznych zaZivacich organech a dale

uvolnuje stavy do travicich organt.

Travici organ

Prabéh traveni

Potencialni problém

Usta — vstupni brana pro
potravu a tekutiny, Zvykanim
dochazi k rozmélnéni potravy

jazyk pohybuje
potravou a dochazi ke
zvykani, pfipravuje

sousto ke spolknuti

sliny zvlh¢uji a zjemniuji
potravu a zaCina
chemické odbouravani
sacharida

svaly v zadni ¢asti ust se
stahuji a dochazi k

e Spatny zdravotni stav v
ustech nebo skiipani
zublT mohou narusit
zvykani

e Spatna svalova
koordinace miize
omezit:

e pohyby jazyka
e spravné zvykani
e kontrakci svali ve




polknuti

spravném potadi

Krk — transportuje potravu ze
zadni Casti st do jicnu

epiglottis uzavie
pradusnici, aby nedoslo
k praniku potravy do
plic

svaly v horni ¢asti jicnu
(horni svéra¢ jicnu) se
otevie, aby  mohla
potrava do jicnu

e Nedostatecna  svalova
kontrakcea nebo S$patna
svalova koordinace
mohou:

e zkomplikovat
polykani

Jicen — posouva potravu z hrdla
do zaludku

vlna svalovych
kontrakci posouva
potravu a tekutiny do
zaludku

svaly v dolni ¢asti jicnu
se rozeviou, aby mohla
potrava a  tekutiny
vstoupit do zaludku

e zpusobit, Ze se
potrava a tekutiny
dostanou do
pradusnice, misto do
jicnu

Nedostatecna svalova kontrakce
a nebo Spatnd  svalova
koordinace mohou:

e omezit plynuly
prachod potravy
nebo tekutin dolii do
jicnu

e branit
odpovidajicimu
otevieni a uzavieni
dolnitho  jicnového
svérace a tim
umoznit  zaludec¢ni

kyseliné¢ dostat se
zpét do jicnu

Zaludek — 3t&pi vétsi molekuly
potravy na mensi

svalové  kontrakce i1
nadale mechanicky
rozkladaji potravu

potrava a tekutiny jsou v
zaludku  smichany s
zalude¢nimi kyselinami,

travicimi  Stavami a
travicimi enzymy

sval v dolni casti
zaludku (pyloricky

svéral) se rozevie a tim
umozni, aby se obsah
zaludku pomalu
vyprazdnil do tenkého
stfev

Nedostate¢né svalové kontrakce
a nebo Spatnd  svalova
koordinace mohou vést k:

e potrava zlstane Vv
zaludku déle, nez je
obvyklé a nebo neni
z zaludku vlbec
vyprazdnéna
(zpomalené
vyprazdnovani
zaludku - tzv.
gastroparéza)

e nestrdvena potrava
vstoupi pfili§ brzy
do tenkého stfeva —
zalude¢ni Dumping
syndrom

Jatra — filtruji krev
z tréviciho traktu, zpracovavaji
ziviny a fidi metabolismus

léky jsou filtrovany a
neutralizovany

zlu¢ je produkovana k
rozkladu tukd v potravé
a umoziuje vstfebavani
vitaminli rozpustnych v

e muze dojit k zvétSeni
jater,  zjizveni nebo
poskozeni vlivem 1¢k,
nadvahy, diabetu nebo
poskozeni funkce jater
vlivem virové infekce




tucich

sacharidy jsou
pfeménény na cukry pro
energii

amoniak z metabolismu
bilkovin se pfeméni na
mocovinu vyloucenou v
moci

Zluénik —  ukladd  zlug voda se ziskava z jiz e tvorba ZluCovych
produkovanou jatry, pfed tim, diive vyrobené zluci v kament krystalizaci
nez je uvolnéna do tenkého jatrech ptebytku cholesterolu ve
stfeva koncentrovana Zlud je 7zluéi a nebo selhani
vytlatena do tenkého Zlu¢niku (zcela
stiteva, kde je pfitomna prazdného)
mastnd potrava
Slinivka b¥iSni — uvoliuje travici Stavy a enzymy e mize byt zanicena,
travici Stavy do tenkého stieva se uvoliuji pfes maly nékdy v disledku

a tim rozklada

potravy

molekuly

kanal do tenkého stfeva
uvolnéni
hydrogenuhli¢itanu
sodného pomaha
neutralizovat Zalude¢ni
kyseliny

produkuje inzulin, ktery
pomaha kontrolovat
hladinu cukru v krvi

zlu€ovych kamenti

Tenké stievo — pokracuje v
chemickém rozkladu molekul
potravy a vstfebava ziviny do
krevniho ob&hu

tavici stavy
produkované slinivkou,
jatry a sténami stfeva i
nadale rozkladaji cukry,
tuky a bilkoviny

ziviny se vstiebavaji do
krevniho fecisté

svéra¢ ve spodni casti

stfeva (ileocekalni
ventil) se otevie, aby
tekutiny, nestravené

jidlo a bakterie odesly
do tlustého stieva

Nedostatecna svalova kontrakce
nebo Spatnd svalova koordinace
mohou:
e omezit prichod potravy
a tekutin pfes tenké
stievo, coz muze vést k
nevolnosti, zvraceni,
nadymani, bolesti nebo
zménéné stolici
o prispét k hromadéni
bakterii v horni ¢asti
tenkého stfeva, branit
vstfebavani  zivin  a
uvolnéni  prebyte¢nych
plyni

Tlusté stifevo — zpracovava a
ukladé odpadni latky pfipravené
k vylouceni z téla

Svalové kontrakce
presunuji tekutiny,
bakterie a nestravenou
potravu tam a zpatky,
aby byl dostatek casu
pro vstfebani vétSiny
tekutiny
zbyvajici
odpadni

tekutiny a
latky jsou

Nedostatecna svalova kontrakce
nebo Spatnd svalova koordinace
mohou:

e zpomalit pohyb
odpadnich produktt v
tlustém stieve, coz vede
k tomu, ze je vstiebano
ptili§ mnoho tekutiny,
dochazi k nadmérnému




zhutnéné do stolice vysuSeni stolice a to

e svalové kontrakce vede k zacpé
posouvaji stolici az ke e branit uvolnéni andlnich
konec¢niku a  rektdlnich  svali
e nervové senzory potfebnych k prichodu
rozpoznaji naplnéni stolice z téla ven

kone¢niku a  spusti
reflexy, které umoziuji

uvolnéni analniho
svérate a stolice je
pohybem sttev

vyloucena z téla ven

2.2 Jaky vliv ma Rettiiv syndrom na travici systém?

V této casti brozury poskytneme informace o pfiznacich a 1é€b¢ tii nejbéznéjSich gastrointestalnich

problémil postihujicich divky a Zeny s Rettovym syndromem.

e Gastroezofagedlni reflux (GORD nebo GERD)
e Zacpa

e Nadymani

Tyto gastrointestalni potize mohou zpisobit velkou bolest, nepohodli ale i:
e ohrozit pozitek z jidla

e omezit ptijem Zivin potiebnych pro optimalni riist a normalni fungovani organismu

Vzhledem k omezenym komunikacnim schopnostem u divek a zen s Rettovym syndromem, je ¢asto

velmi obtizné stanovit spravnou diagnozu.

Vétsina divek a Zen s Rettovym syndromem méa zKkuSenost minimalné s jednim z mnoha

gastrointestalnich problémi.

e V¢tSina z nich mé néjakou gastrointestalni dysmotilitu
o 80% trpi zacpou
e asi 40% ma gastroezofagealni reflux

e piiblizné polovina ma zkusenost s nadymanim



,, O Ciarinych gastrointestalnich problémech bychom mohli napsat celou knihu. Ma potize

s refluxem, plynatosti, zpomalenou Zaludecni pohyblivosti, atd...

Dobra zprava je...
Je k dispozici ti€inna lécba gastrointestalnich potizi a je pouzitelnd pro kohokoliv, kdo ma potize.
Neznamena to vSak, ze kdyZ ma vase dcera Rettiv syndrom, Ze se budete muset vSichni smifit s

jejimi gastrointestalnimi problémy a s nimi spojenou bolesti a celkovym nepohodlim.

Zacit s jednoduchym...

Nékteré problémy spojené se zazivanim lze snadno odstranit pomoci zmény stravy, polohovani
nebo zménou prostiedi pfi krmeni.

Jestlize vasi dcefi nepomohou ani tyto jednoduché zmény, mize pomoci farmakologickéd 1écba a

kdyz ani ta nezabere, miize zmirnit pfetrvavajici problémy chirurgicky zékrok.

Je dulezité si uvédomit, Ze...
Ne vSechny zaZzivaci potiZze maji souvislost s Rettovym syndromem. Pokud piiznaky ptetrvavajii po
ukonceni 1écby, miiZze to znamenat, Ze néco neni v pofadku, a to je dostatecny diivod k tomu, aby

lékar diikladné Vasi dceru vysetfil a urcil problém.

Mnoho divek a Zen s Rettovym syndromem ma vicecetné problémy se zaZivanim.

., Mnoho let Saru trapily gastrointestdlni problémy. Sténala, kiicela a vyvadela az tak, zZe musela mit
roubik, casto zvracela a trapila ji zacpa. Méla velky problem se zvykanim a ztratila schopnost
polykat. Kdyz se ohlédneme zpét, musime zkonstatovat, Ze lékari naprosto ignorovali mnoho
priznakii a problémii, az do doby, kdy jsme se my jako rodice zacali trochu vice angazovat a nasli
Jjsme lékare, ktery nam skutecne pomohl. Zkouseli jsme vSechno mozné, mnohokrat jsme byli na
detske klinice, kde vsichni videli, jaky mame velky problém. Bylo pro vSechny naprosto
nepredstavitelné, jak dlouho nam trva krmeni....denné jsem stravila 15 hodin krmenim dcery a i

presto jsem se divala na to, jak mi chradne pred ocima.

Ne vSechny problémy se zaZivinim maji souvislost s Rettovym syndromem

,, U mé dcery byla stanovena diagnoza Rettitv syndrom a v podstaté nikdo moc neresil, pro¢ ma tak
tezky reflux a potize pri krmeni. Kdyz jsem se opakované ptala na jeji reflux, vzdy mi bylo receno, Ze
je to Rettovym syndromem. I presto, Ze jsem za ni vidy bojovala a hdjila ji i v jinych smeérech,

nedokazala jsem na lékare trochu vic naléhat .



2.3. Reflux

wMrwe

2.3.1 Reflux a jeho pricina
Vyznam slova reflux je ,,proudit zpét“, coz je celkem vystizny popis toho, co se stane, dojde—li k

refluxu v travicim traktu.

Kdyz se sval v dolni ¢asti jicnu dostate¢né neuzavie poté, co se potrava presune do zaludku, mize

se obsah Zzaludku dostat zpét do jicnu.

Piisobeni zaludec¢ni kyseliny v jicnu je velmi nepfijemné az bolestivé. Reflux miize také zptsobit

nevolnost nebo zvraceni. V extrémnich ptipadech mize dojit k poskozeni sliznice jicnu.

Kyselina se mize dostat zpét do jicnu i v pfipad€, Ze neni zaludek zcela vyprazdnén. Tento stav se

nazyva ,,zpozdéné vyprazdiovani zaludku* nebo ,,gastroparéza‘.

U divek a Zen s Rettovym syndromem je reflux ¢astéjsi nez u bézné populace.

Ptiblizné 40% divek a Zen s Rettovym syndromem mé problémy s refluxem. To je zhruba 2-4krat

vice nez u bézné populace (v zépadnich zemich).

Reflux je také Cast&jsi u divek a zen s Rettovym syndromem, které maji omezenou mobilitu. Cim
rozséahlejsi fyzické postizeni, tim je pravdépodobnéjsi, Ze bude mit ¢loveék problém s refluxem.

Skoliéza rovnéz zvysuje pravdépodobnost vyskytu refluxu.

, Kdyz bylo Rachel 17 let, udélali ji zkousku na kyselost v jicnu (pomoci specialni sondy, ktera
meérila pH). ZkouSka ukdzala, Ze ma Rachel velmi casté refluxy: 500x za 48hodin a z toho 15 jich
trvalo déle nez Sminut.

2.3.2 Jak pozniam, Ze ma moje dcera reflux?

ProtoZze vétSina divek a zen s Rettovym syndromem neni schopna sdélit ptiznaky a potize, byva

velmi obtizné zjistit, pro¢ u nich dochazi k velkym bolestem po jidle.



Vase dcera muze trpét na reflux, jestlize:
e hubne, i pfesto Ze ji a ma dobry apetit
e ma anémii (z nedostatku zeleza) — mlize naznacit refluxni ezofagitidu — zanét jicnu
e ma kysely dech a fiha
e pravidelné zvraci nebo se ji jidlo vraci do ust (n€kdy s ptimési krve)
e odmitd jist, opakované piezvykuje a nechce polknout
e ma rekurentni pneumonii, kasle po jidle a mé obecné Spatny stav dychacich cest

e chova se nezvykle béhem jidla nebo po jidle (je neklidna, kti¢i, ublizuje si)

Pravidelné zvraceni miiZe byt pfiznakem refluxu

,Sara mela tezky reflux. Kdyz jsme Sli spolecné na ndkup, casto jsem musela poprosit o mop a
kbelik a uklidit po ni neporadek. Kdyz ji byly tri roky a nekam jsme $ly, vzdy jsem musela mit s
sebou veci na prevleceni.

Netrvalo dlouho a zacala hubnout... a brzy byla strasné vyhubla.

Dovedete si predstavit, Ze to nikdy nebylo takové to vonavé a cisté dite k pomazleni a to vitbec

nemluvim o neustale spinavé autosedacce, kocarku a kobercich u ndas doma. *

, Kdyz bylo Liore 11 mésicu, zacala chronicky zvracet. Trvalo nam skoro rok, nez jsme objevili
pricinu. Na zadklade vysledku studie polykani se zjistilo, Ze ma Liora problém z vyprazdiovanim

zaludku. Vsechno jidlo, které jsem ji dala, ziistalo v zaludku. *

Pribyvajici problémy s dychianim mohou byt priznakem refluxu
., Kdyz ji bylo Slet, zacala mit hyperventilaci. Byla velmi neklidnd a bylo stale obtiznéjsi ji nakrmit.
Zacala uzivat léky na reflux a behem jednoho mésice ji bylo mnohem lépe a po par mésicich uz

vitbec neméla hyperventilaci. Také prestala slintat...a zacala se zase smat. Najednou bylo mnohem

vvvvv ¢

Zhorsujici se chovani miiZe byt pfiznakem refluxu

‘

., Kdyz bylo Rachel 6 let, zacala byt velmi podrazdena. Zjistili jsme, Ze to bylo kviili refluxu... *

2.3.3 Testovani refluxu

Lékar Vam miize doporucit nékteré testy, které uréi, zda se u Vasi dcery vyskytuje reflux.



Testy na reflux

24-hodinové monitorovani pH v jicnu — méti rovnovahu kyselosti a zasaditosti v jicnu v prubehu 24

hodin, zda a v jaké mife je v jicnu pfitomna Zalude¢ni kyselina a zda se jednd o ptiznaky refluxu.

Vicekanalové méfeni impedance

— muze byt relevantni, pokud se vyskytuji ptiznaky refluxu a i v ptipadé¢ velmi nizké nebo
pozvolna stoupajici hladin¢ Zzalude¢ni kyseliny v jicnu..nebo kdyz ptiznaky refluxu

pretrvavaji i po poziti I¢kti na potlaceni kyselosti

Horni gastro — intestalni endoskopie — sty se vklada do jicnu tenky, ohebny opticky pfistroj tzv.

endoskop, ktery umoziuje I€kati odhalit zanét, krvaceni, viedy nebo jiné problémy ve vystelce
sliznice jicnu. Endoskop se také pouziva k zobrazeni vnitini Casti zaludku a prvni ¢ésti tenkého

stteva (dvanactniku). U déti se endoskopie provadi v celkové anestézii.

Radionuklidova scintigrafie — umoziiuje dvourozmérné zobrazeni, které zachycuje vnitini

fungovani organismu a orgdni na zékladé gama zéfeni, které vyzafuje z diive pozitych
radioaktivnich chemickych stopovych latek. Mlize pomoci pii testovani, zda reflux pfispiva k

aspiraci.

2.3.4 Co l1ze udélat pro zmirnéni refluxu
Lécba refluxu spoc¢iva v jednoduchych zménach ve stravé nebo pti krmeni, dale farmakologicka

lécba a v posledni fad¢ i operace.

Zména stravovacich navyki

K celkovému zvladnuti refluxu jsou dilezité jednoduché zmény ve vyzivé a béhem krmeni.

e Strava — pokuste se vyloucit potraviny, které mohou mit souvislost s refluxem (viz.tabulka
nize). Postupné je vylucte ze stravy a sledujte, zda-li to ma ptiznivy Gc¢inek.

e Velikost a Cetnost jidla — pokuste se dcefi davat mensi porce jidla a Castéji, aby se urychlil

proces traveni a snizila se hladina Zalude¢ni kyseliny, kterad by se eventuelné¢ mohla dostat
zpét do jicnu.

e Zahus$téna jidla — porad'te se s lékafem nebo zdravotnim persondlem, jakym zplsobem

zahust'ovat jidlo pro Vasi dceru (zahustovadla, potraviny na bazi zahustovadel...)

e Drzeni téla béhem jidla — travici orgdny funguji nejlépe, kdyz nedochazi k jejich utisku.

Pohybu potravy tekutin a travicich $tav spravnym smérem pomahd i plsobeni gravitace.

SnaZte se dbat na to, aby Vase dcera byla béhem jidla ve vzpifimené poloze. Muzete klidné



zkusit krmeni ve stoje. Pokud Vase dcera potiebuje u jidla lezet, dostatecné ji podlozte
hlavu.

e Prostfedi — stres mize naruSit normdlni prub&h zazivani. SnaZzte se vytvofit klidné a
pfijemné prostfedi k jidlu. MiiZzete potichu pustit relaxa¢ni hudbu, aby se VaSe dcera

uvolnila.

Potraviny vyvolavajici reflux
U nékterych potravin, je vétsi pravdépodobnost, Ze zpisobi reflux, napt:
citrusové ovoce, ¢okolada, ndpoje s kofeinem tuéna a smazena jidla, ¢esnek, cibule, peprmintové

aroma, kotfenéna jidla, jidla s rajCaty, rajcatovym protlakem, perlivé napoje.

Farmakologicka 1é¢ba refluxu
V piipadé€, Ze Vasi dcefi nepomizou jednoduché zmény ve stravé a béhem stravy, mize ji pomoci
farmakologicka lécba.

Existuji dvé kategorie 1€k, které se pouzivaji k 1ébé refluxu:

1. léky, které snizuji mnozstvi zalude¢ni kyseliny (produkované v zaludku)
2. Léky, které zvySuji frekvenci nebo silu svalovych kontrakei v travicim traktu a tim pomahaji

urychlit pohyb jidla v zZaludku (zejména v ptipad¢ zpomaleného vyprazdiovani zaludku)

Zatimco tyto léky mohou zmirnit reflux, mohou mit i nezddouci ucinky. Proto je dulezité peclive

zvazit indikace a sledovat ucinky.

cvvr

ptiznak).

Farmakologicka 1é¢ba refluxu

Plisobeni 1¢kt Druh Iéku Nezadouci G¢inky

-_Léky, které sniZuji mnozZstvi| Inhibitory protonové pumpy|- mize se dostavit priijem,

kyseliny, produkované __ v|(PPIs)jako: Lansoprazol, | zacpa nebo bolest

Zaludku Omeprazol, Pantoprazol — jsou| -  vysoka  davka  nebo
prvni volbou a mohou byt dlouvhodobé  uzivani  muze

uzivany dlouhodobé

zvysit riziko infekce

H2 blokatory nebo H2|- byly hlaSeny minimalni
antagonisti receptoru — snizuji| vedlejsi UcCinky, ale mize dojit
sekreci  kyseliny, ale jsou ke gastrointestalnim porucham,

povazovany za mén¢ efektivni
nez PPI

jako je prijem




- Léky, které zvvySuji frekvenci

a silu svalovvch stahu

(prokinetické 1éky)

Domperidonové léky jako:
Motilium, Motinorm, Costi a
Nomit — zvySuji gastrointestalni

- mize byt spojovan s dystonii
nebo abnormalnimi svalovymi
kontrakcemi v okoli hlavy a

krku
- muze zvysit hladinu hormonu
prolaktinu

pohyblivost u dlouhotrvajiciho
zalude¢niho vyprazdnovani.
Mohou zvysit toleranci k
nékterym jidlim

Erytromycin je  casto
ptedepisovan jako antibiotikum,
ale v nizkych davkach se mize
pouzit ke zvySeni svalovych
kontrakci

- muze se dostavit prijem,
nevolnost, zvraceni, bolest
bricha

Bethanechol — mlze zvysit) - kontraindikace u astma a
gastrointestaIni motilitu zaludecnich viedl

Prokinetické 1éky jako je Domperidone a Erytromycin mohou zvysit srde¢ni interval a tim miZze

dojit k naruSeni srde¢niho rytmu. U Rettova syndromu je dlouhy QT interval bézny.

Erytromycin miiZe pomoci u zpomaleného vyprazdinovani Zaludku

., Liorin Zaludek Spatné pracoval a nevyprazdioval se. Byli jsme na konzultaci u odbornika na
detskou motilitu a on navrhl 4 moznosti. Prvni z nich byl Erytromycin. Liora ho zacala uzivat a
béhem tii tydnii prestala zvracet a Zaludek ji zase zacal pracovat. Od té doby jsme nemeli zadny
problém. Lékar, ktery navrhl tuto léecbu je pro mé Biith. Vyresil nas problem velmi rychle a

jednoduse. Liorin Zaludek ted’ déla to, co ma.

Chirurgicka lé¢ba refluxu

Jestlize 1 po uzivani 1€kt pretrvava tézky reflux, je nékdy nezbytné provést chirurgicky zékrok — tzv.
fundoplikaci.

Fundoplikace spociva v tom, ze je horni ¢ast zaludku (fundus) ovinut kolem spodni ¢asti jicnu a
pfisit k mistu tak, aby byl dolni svéra¢ jicnu napnuty a tim se zabrdnilo zpétnému toku obsahu
zaludku zpét do jicnu.

Nejenze fundoplikace snizuje vyskyt refluxu, ale pfispiva i k naristu hmotnosti.

Nicméné fundoplikace se miize podilet na nadymani, fihani a problémech s polykanim.

Fundoplikace se provadi metodou tzv. ,kli¢ové dirky* nebo laparoskopicky; tim se zkracuje

hospitalizace a celkové délka rekonvalescence.



Po fundoplikaci je nezbytné pravidelné sledovat a kontrolovat, zda- li vSe spravné funguje a
nedochézi k néjakym komplikacim.

., Alana prodélala fundoplikaci uz ve trech letech. Rozhodnuti pro nas nebylo vitbec lehké, ale vedeli
jsme, Ze se to musi udelat.

Lékari Alanu velmi casto vySetrovali, protoze neustale zvracela a byla dehydrovana, ale pricina se
bohuzel nikdy nenasla.

Jeji vyzZiva se stala velkym probléemem, protoze neudrzela jidlo v Zaludku.

Bylo mi receno, ze pokud by Alané udélali fundoplikaci, méla by to, cemu se rika ,,full wrap “ nebo-
li plna fundoplikace. Po zakroku by to znamenalo, Ze by uz nezvracela...Vzbuzovalo to vsak ve mné
obavy...protoze to vsechno bylo pro nas nezname.

Byla jsem znepokojena, protoze, kdyz se Alana potrebovala vyzvracet, tak to prosté neslo...Je tam
spousta veci, které se musi peclive zvazit.

Takeé mi bylo Feceno, ze Alana nesmi jist znovu oralné...ale néjaky vnitini institnkt mi rikal, Ze to
takhle nepiijde. Po operaci jsem necekala dlouho a zacala ji davat mekkou stravu. Byla jsem velmi
prekvapena, kdyz snedla swij prvni puding a nic se nestalo...naopak...kazdym dnem se to
zlepsovalo. Alana nikdy neméla problém se zvracenim, protoze v pripadé potieby stacilo uvolnit
kolik u sondy a tim se uvolnil plyn. Zni to neuveritelné, ale Alana od té doby skutecné nezvracela.
Fundoplikace byla nejlepsi rozhodnuti, jaké jsme jen mohli v nasi situaci udélat.

Vzpominam si, to bylo jesté pred fundoplikaci, Ze vzdycky kdyz jsem Alanu oblékla a méli jsme
nekam jit, tak nez jsme tam dosli, musela jsem ji behem cesty celou previéknout. Bylo to pro Alanu
hrozné a stresujici.

Nikdy jsme nemeli s fundoplikaci problem a bylo to nase nejlepsi rozhodnuti! “

2.4 Zacpa

V posledni fazi traveni jsou zbytky odpadnich produkti zpracovany v tlustém stfevé a jsou
vylouc€eny z kone¢niku pfes fitni otvor z téla ven.
Tento proces probiha u kazdého Cloveka v riznych ¢asovych intervalech (n€kolikrat za den, ale i

jednou za n€kolik dni a je to zcela normalni a individuélni).



24.1 Co je zacpa a jaka je jeji pricina?
Clovék, ktery trpi zacpou ma tvrdou, suchou a ,$patné prichozi® stolici. U Rettova syndromu je

zacpa zpusobeny snizenou stievni pohyblivosti.

Nejcastejsi ptiiny zacpy jsou:
e nedostatek vlakniny ve stravé
¢ nedostatecny pitny rezim
e nedostatecna fyzicka aktivita

e naruSeni bézného denniho rytmu

2.4.2 Jak poznam, Ze moje dcera trpi zacpou?

Nejlepsim zplisobem, jak zjistit, zda-1i vase dcera trpi zacpou, je sledovat frekvenci a konzistenci
stolice. Zacpa muze byt pfi¢inou neklidu a mize zplsobit bolest. Vase dcera vam netekne, proc je

neklidnd a nevysvétli, Ze ma zacpu, proto budete muset davat velky pozor na dalsi ptiznaky.

Vase dcera mtize trpét zacpou, jestlize:
e d¢la grimasy nebo place pfi odchodu stolice
e ztrati chut’ k jidlu
e strani se ostatnich

e je podrazdénd nebo se chova jinak, zvlasté pokud se chovani méni v dobé vyprazdnovani

,Sara méla tak velké problémy se zdcpou, zZe se pokulovala v obyvaku po zemi a kricela...a mé to

‘

privadelo k placi...

Na zakladé vySetieni biicha palpaci - pohmatem muze 1ékat diagnostikovat zacpu u Vasi dcery nebo

Vés mize odeslat na rentgen.

2.4.3 Co lze udélat pro zmirnéni zacpy...

Zména zivotniho stylu a jidelnicku mtze velmi G¢inn€ zmirnit zacpu a jeji ptiznaky. Jestlize se

vysledek i pfesto nedostavi, miize pomoci farmakologicka lécba



Jestlize ma vase dcera obstrukei stieva, pak posledni a nezbytnou moznosti je chirurgicky zakrok.

Strava a Zivotni styl

Jak predejit zacpé

Nedostatek vlakniny ve stravé — vldknina
pomaha vytvaret idedlni konzistenci stolice

- Nerozpustnd vldknina (kterd je obsazena v
celozrnné mouce, chlebu a cerealiich, ale 1 v
ofechach a zelenin€) Cerpa zpét Cast vody, ktera
byla vstfebdna v tlustém stfevé. Tato voda
dodava stolici objem a hmotnost a tim dochézi

ke stimulaci svalovych kontrakei, které
pfesunuji stolici v tlustém stievé az do
konec¢niku.

- Rozpustna vlaknina (oves, hrach, fazole, cocka
a mnoho druhli ovoce) vstiebava vodu pii
prachodu tlustym stievem a soustfed’'uje se do
mékkého gelu, ktery je soucasti stolice a tim ji
déla mekei.

Zvysit prijem vlakniny — doporucené mnozstvi
vldkniny ve stravé je cca. 14 — 25g na den v
zavislosti na véku. Jestlize budeme jist potraviny
(jako jsou ceredlie a celozrnné pécivo, zelenina,
lusténiny, ovoce — zejména rebarbora, hrusky,
ale 1 susené¢ ovoce, Svestky nebo Svestkovy
dzus), velice jednoduse zvysime piijem vlakniny
ve stravé. Potraviny bohaté na vlakninu maji
ptirozené projimavy ucinek.

Vysoky obsah vlakniny maji i nekteré¢ dopliky
stravy — napt. Benefibre, Psyllium a Metamucil
nebo Konsyl. Jestlize uzivate Psyllium nebo jiné
ptipravky se zvySenym obsahem vldkniny, je
obzvlasté dilezity dostate¢ny piijem tekutin.

Nedostatecny prijem tekutin

Zatimco vétSina tekutin, které vstoupi do
tlustého stfeva se vstieba zpét do téla, asi 10% je
vyuzito k tvorb€ stolice a to tak, Ze m4 stolice:

- dostatecny objem ke stimulaci svalovych
kontrakci

- je dostatecné mekka k prichodu

Zvysit prijem tekutin — Pro divky a Zeny s
Rettovym syndromem je doporudeny piijem
tekutin stejny jako pro zbytek populace — asi 4 —
8hrnkii za den, v zavislosti na véku.

V piipadé hyperventilace nebo nadmérného
slintani je nezbytné doplnit ztracené tekutiny.

Nedostateéna fyzicka aktivita fyzicka
aktivita zvySuje prokrveni organismu a pomaha
formovat a posilovat svaly v téle — v€etné svali,
které umozinuji potravé pohyb travicim traktem.
Na druhé strané¢ nedostatecna fyzicka aktivita
zvySuje pravdépodobnost zacpy.

Zvysit télesnou aktivitu — ptiznaky zacpy mize
také zmirnit fyzicka aktivita a zachovani
mobility.

Zména denniho rytmu — pfirozeny rytmus téla
funguje nejlépe, je — li dodrzovan pravidelny
rytmus v nasem Zzivotnim stylu a navycich ,
véetné¢ vyprazdnovani. Nahld zména béznych
navyki mize narusit normalni rytmus téla.

Zavedeni pravidelného rezimu
vyprazdiiovani — muizete pomoci své dcefi
Lhaprogramovat navyky s vyprazdhovanim.
Nejlepsi ¢as k vyprazdnéni je do 30 minut po
skonCeni jidla, je dobré vyuzit reflexu, ktery
vyvold vlnu peristaltiky tlustého stieva na
zakladé pfijmu potravy do Zzaludku
gastrokolicky reflex




Zména stravy a dodrZovani pravidelného denniho rytmu muZe pomoci zmirnit zacpu

., Uz vice nez 20 let se snazime, aby méla Veronica stravu bohatou na vidkninu. Je ji temer 34 let a
dnes vim, ze kdyz dodrzujeme prisny denni rezim (a i ti, co o ni pecuji), Veronica nema probléemy.
Pokud vsak trochu slevime a dame méné viakniny, ovoce, zeleniny nebo méné tekutin, po nékolika
dnech ma opét problém se zacpou. Po obéde, vétsinou po 12 hodiné ji davam na toaletu a nechdavam
Jji v klidu sedét 5—10 minut. Veronica se v tuto dobu vétsinou uspésne vyprazdni. Tak to mame
kazdodenné naucené, at uz je kdekoliv a skymkoliv. Nékdy se stane, zZe se nevyprazdni, proto ji
musim posadit na toaletu vicekrat, zajistit vice tekutin, vice cvicit...az do té doby, nez se uspésné
vyprazdni. Musim dodat, Ze se ji snazim na toaleté nestresovat a prilis na ni nenaléham. Kdyz to

nejde po obéde, dam ji znovu odpoledne, kdyz se napije. V pripade nevspéchu i po veceri.

Veronicina strava s vysokym obsahem vlikniny
Snidané: 7:45 — 8:00
— obiloviny s vysokym obsahem vldkniny — napt. ovesné vlocky s 72 psyllia namoceného v
sojovém mléce. Z ovoce davam nakrajené jahody, kiwi, hrusky, krajené datle a jablka.
Nikdy ji nedavame vice jak ptil bananu, protoZe ji vét§i mnozstvi zplisobuje zécpu. K tomu
ma dva §alky napoje (ptl vody a ptil dzusu bez ptidaného cukru — napft. jablecny, z ¢erného
rybizu, ananasu nebo michany. Neddvame ji pomerancovy, protoze ji drazdi v krku).
Obéd: 12 hod.
— 2tlusté platky celozrnného chleba s tundkem, vejci, sezamovou pastou a humusem, fazole
Z ovoce obvykle hrusku, nékdy jablko, mandarinku nebo jiné sezénni ovoce. Hruska je vSak
nejlepsi. K piti dalsi dva Salky, stejné jako k snidani.
Svacina: 1hrnek lehkého sojového mléka
Vecete: 17:30 — 18:30
— maso nebo ryba se zeleninou (brambory, dyné, hrasek). Také ma rdda michanou mrazenou
zeleninu. Bohuzel moc nemusi brokolici. Také mé rada pikantni mleté maso s ryzi nebo
duSené maso se zeleninou. Nedavam ji pouze bilou ryzi — vzdy pul bil¢ a pil hnédé. K piti

pul hrnku néapoje.

Veronika neji sladkosti, pouze piileZitostné si da kousek kolace nebo dortu bez cukru nebo suSené

ovoce —napt. datle. Po cukru ji Skrabe v krku a drazdi ji to, nékdy mé v ustech i moucnivku.

Jiné zptusoby 1é¢by zacpy
Pokud VaSe dcera i nadale trpi zacpou, je nékdy nezbytnd farmakologické lécba a nebo je potieba

vymyslet jiny zptsob lécby.



Volba riznych 1€kt je uvedena v nize uvedené tabulce a to v poradi podle preference. Jako prvni se

vzdy doporucuje méné invazivni volba. UZivani jakéhokoliv 1¢kd vzdy konzultujte s 1ékatem.

Dalsi zpiisoby 1écby zacpy

Pripravky s vysokym obsahem vlikniny

(Psyllium — metamucil, Konsyl nebo jiné
ptipravky jako Benefibre lze pouzit ke zvétseni

objemu stolice)

Davejte pozor, aby byl zajistén dostatecny

ptijem tekutin.

Osmoticka projimadla — zvySuji mnoZstvi

vody ve stfevech, pomdhaji vytvaret mékci

Mohou zpisobit pocit nevolnosti, nadymaéni,

kfec¢e nebo prijem.

Parachoc ,,obali* stolici, aby mohla snaze odejit

z téla ven

stolici  (Lactulose, Docusate, Polyethylene
glycol, Movicole, Miralax
Zvlh¢ujici projimadla — parafinovy olej a V pfipadé moZnosti aspirace se vyhnéte

projimadlim na olejové bazi. Mohou byt

ptiCinou oleje ve stolici.

Cipky — glycerinové ¢ipky ke stimulaci svalové

kontrakce k vyprazdnéni stieva

Pouze pro ob¢asné pouZiti.
Mize dojit k podrazdéni kone¢niku, bolestem

bficha a ki'e¢im.

Klystyr — do konec¢niku a tlustého stieva se

zavede tepld tekutina, kterd zplsobi silné

svalové kontrakce

Mize zpUsobit neptijemné nadymani a kiece.

Mnozi rodice uvadi, Ze uzivani projimadel u¢inné zmirniuje zacpu u jejich dcery

,Sara dostava kazdy den sacek Movicolu, ktery ji pomaha regulovat stolici. Skutecné ji to velmi

pomaha. Odpoledne davame sacek Movicolu a pokud se do vecera nevyprazdni, dalsi sacek dame

druhy den rano a jeste to odpoledne 45ml Parachocu. Pokud se i presto nevyprdzdni do 48hodin,

davame ji pul Picclaxu.

Pro zmirneni zacpy jsme pridali vapnik a horcik do stravy, zpocatku to skvéle fungovalo, ted’ uz to

vSak tolik nepomdaha.

Jeji prijem tekutin také nekdy neni uplné dostatecny, tak ji v techto pripadech davam Miralax.



Podle potreby pouzivame projimadlo Pedilax — v poslednim roce a piil jsme jej pouZili asi 10x.

JestliZe pouzivate projimadla, je dileZity dostatecny prijem tekutin

Pro vSechny divky a Zeny s Rettovym syndromem je velmi dualezity dostateCny piijem tekutin,
zvlasté pokud vase dcera uziva projimadla k regulaci stolice. Tekutiny stolici zmékcuji a tim

usnadiuji proces vyprazdinovani.

Do tekutin pocitame i tekutiny, které pouzivame k piipravé jidla (napt. ceredlie s mlékem), stejné
jako potrava s vysokym obsahem tekutin (polévky, marmelady, zavafeniny).

Kazda divka ma individualni pozadavky na piijem tekutin — zalezi na télesné konstituci a ptipadné
ztraté tekutin. Kazdopadné pokud ma vaSe dcera béhem dne pravidelné pomocené pleny, tak je

pravdépodobné, Ze ma dostatek tekutin.

., Ve co mohu rici k farmakologické lécbé zdcpy je to, Ze jsme nasli léky, které pomahaji. Akordat je
potreba, aby divka vypila dostatek tekutin, jinak leky nefunguji (Je to jako u Movicolu, po jehoz
uziti je potreba vypit dost tekutin)

Chirurgicka lé¢ba zacpy

Pokud u vasi dcery vSe nasvédCuje tomu, Zze ma obstrukci stfeva a nelze to vyfeSit béznym

Iékaiskym oSetfenim, nékdy to vyzaduje celkovou anestézii, aby mohla byt piekazka odstranéna

chirurgicky.

2.5 Nadymani

Termin ,,nadymani“ se pouziva k popisu otoku bfisni oblasti mezi hrudnikem a boky. Casto je

nadymani provdzeno pocity tésnosti a plnosti. Mize byt spojeno s neptijemnymi pocity a bolesti.

Nadymani udajné postihuje az jednu tietinu celkové populace. U Rettova syndromu se nadymani

vyskytuje mnohem casté&ji, stejné jako ostatni gastrointestalni problémy.
2.5.1 Co zpiisobuje nadyméani

Nejpravdépodobnéjsi pti¢inou nadymani u Rettova syndromu je madmérny piijem vzduchu v



disledku hyperventilace, zadrzovani dechu a polykani vzduchu.
Vétsinou ma nadymani spojitost s dalSimi gastrointestalnimi problémy, jako je reflux, zpozdéné

vyprazdnovani zaludku nebo zacpa.

., Ester zacala polykat vzduch a diky tomu zacala hodné rihat. Musim ji proto velmi casto masirovat
bricho. Kdyz si na chvilku sedne, podstatné se to zhorsi, proto se snazime, aby Ester hodné stala

‘

nebo chodila.

Bolest, tzkost a vzruseni mohou zhorSit nadymani, které je obvykle v noci mirngjsi...

Hyperventilace je ve spanku velmi vzacna.
Jedna z veci, které mé velmi trapi u Sary je jeji nadymani. Dochazi k tomu, vzdy kdyz zadrzuje
dech... a to je u ni velmi casté. Vzdycky kdyz je nafoukld, ma uplné prohla zada a vyspulené
obrovské bricho a citi se velmi tézce. *
2.5.2 Jak pozniam, Ze moje dcera trpi nadymanim?

Vase dcera mtize trpét nadymanim,pokud se zda, Ze ji boli biicho a ma nafouklou bti$ni oblast.
Klinické testy pro odhaleni nadymani mohou zahrnovat:

— zjisténi, zda a jaky tlak vyviji bficho proti jemnému stlaceni dlani

— monitoring dechu s cilem zjistit hospodateni s dechem a zda dochézi k polykani vzduchu

Lékar Vasi dcery také pecliveé zkontroluje 1 dal$i gastrointestalni problémy jako je reflux, zpomalené

vyprazdnovani zaludku a zacpa.

Pokud vase dcera pocituje bolest v oblasti bficha a nebo ma hodné nafouklé bticho, mize vam
Iékai doporucit podrobnéjsi vySetieni, které uréi, co vSe prispiva k pfiznakiim, véetné dalSich
moznych problému v gastrointestalnim traktu.

253 Co lIze udélat pro zmirnéni nadymani

Uc¢inna 1é¢ba zacpy mlize zmirnit pfiznaky nadymani.

Ke zmirnéni nadymani je mozné vyzkouset farmakologickou 1écbu, mé ale omezenou uc¢innost.



Farmakologicka lé¢ba

Pokud dochazi k nadymani z nadmérné plynatosti, mohou léky jako je napt. Simethicone ptispét ke
snizeni povrchového napéti bublin a tim snizit nadymani.

Pokud dojde k nadymani vlivem tizkosti, mohou vasi dcefi pomoci inhibitory zpétného vychytavani
serotoninu nebo jinych léka.

Nicméné, stejné jako vsechny léky, i tyto maji vedlejsi Gc€inky, které mohou zplsobit dalsi
problémy.

Vsechny léky 1ze uzivat pouze po konzultaci s 1ékatem a jejich u€¢inky musi byt peclive sledovany!

S uvolnénim nahromadéného vzduchu miiZe pomoci gastrostomie.

~Maree byla mnohokrat hospitalizovana kvilli nadmérné plynatosti. Pri posledni hospitalizaci
rentgen potvrdil, ze ma hodnée plyni. Pracovnik na rentgenu nam rekl, Ze pri takové plynatosti se
nemiizeme divit, Ze tolik zvraci.

Kdyz ji davame probiotika, zda se, ze je ji lépe. Od bolesti bricha ji také pomdaha dzsu z Aloe Vera.
Kdyz je Maree hodné nadmuta a ma nafoukle bricho, ma ke kolicku u sondy pripevnén katetralni
sacek, aby mohl jit vsechen vzduch ven.. tim se ji dekomprimuje bricho.

Trvam na tom, aby jeji pecovatelé a asistenti pouzivali katetralni sacek i v noci, kdyz nespi a polyka
hodné vzduch...i prestoze jeji bricho nemusi byt tolik nafoukle...A dal aby ji davali trochu Motilia.
Doufejme, ze to zastavi hromadeni plynii. ProtoZe vzdycky mezi 17 — 19 hodinou teprve prestava

zvracet.

DULEZITA POZNAMKA

...0 mozné dysfunkci Zlu¢niku...

U divek a Zen s Rettovym syndromem se oproti bézné populaci Castéji vyskytuji zlucnikové

dysfunkce (véetné pritomnosti zlu¢ovych kameni v zlu¢niku).
Mezi ptiznaky dysfunkce Zlu¢niku patii bolest bticha, zvraceni, horecka.
Pokud vylou¢ime bézné pfiCiny bolesti bficha a s tim spojené nepiijemné pocity, je tieba zvazit

dysfunkei zlu¢niku.

Zluénikové problémy lze odhalit pomoci ultrazvuku nebo pomoci specialniho testu nuklearniho



skenovani nazyvané ,,HIDA scan®.

Pokud Zlu¢nik Spatné funguje, mize byt chirurgicky odstranén (cholecystektomie).

Nicméné organismus muize dobife fungovat 1 bez zlu¢niku!

Pecujici rodiny a jejich slovo na zavér...

,,Sara nastesti nema mnoho problémii v této oblasti. Vzdycky byla velky jedlik a nema problémy s
polykanim. Obvykle ji to, co zbytek rodiny a nema rada kasovitou stravu.

Obcas ma prijem nebo naopak zacpu, ale vétsinou ma normalni a pravidelnou stolici.

Kdyz byla mala, byla velmi hubend, i presto Ze dobre jedla. Neustale jsme se ji snazili ,,vykrmit*.
Dnes je ji 23 let a musi drzet dietu, protoze stdle velmi rada ji a snédla by vse, co se ji nabidne...a
nekdy i vic...a samoziejmé pribyva na vaze. Uz také neni tak aktivni, jak byvala a proto musime
dohlizet na jeji vahu. Zatim se drzi na 60kg. Celkove je na tom Sdara velmi dobre, stale chodi,

3

malokdy je nemocna a zda se, Ze je spokojena.

., Jsme Stastni, Ze celkem dobre zvladame vyzZivu a zazivani Hany a to bez jakychkoliv konkrétnich
problémii. Nema problém s jidlem a i jeji hmotnost je umérnd vysce. Na zdacpu pouzivame Dulcolax
Cipky, které ji rozpohybuji streva a také obcas uzZiva Rennie, protoze sem tam napolykda mnoho

vzduchu a 7iha a to ji nékdy zpiisobuje bolest. Ale jak rikam, mam pocit, ze jsme vSichni Stastni.

., Nejtezsi pro nas bylo se rozhodnout pro G sondu. Od té doby, co jsme se rozhodli uz Slo vse snaz.
Do tydne se vse upravilo a béhem mésice jsme si rikali, Ze jsme toto rozhodnuti uz meli udelat

‘

minimalné pred rokem. ‘

., Selené zavedli G — sondu teprve kdyz ji byly tri roky. Méla totiz tezke refluxy a strasne zhubla...az
na 18liber a byla chronicky dehydrovana. I kdyz jsem s tou myslenkou dlouho bojovalo, ukdzalo se,
Ze to bylo nejlepsi rozhodnuti, které lékari ucinili... Pribrala a od té doby si vahu udrzuje. Neni
dehydrovana a i presto, ze se nékdy neciti dobre, vidy dostane vSechny potiebné kalorie a tekutiny.
Odmita brat léky, proto vsechny léky davame sondou. Od té doby, co se jeji zdravotni stav zlepsil, se

nam opravdu zjednodusil zivot.

vevrs



neplace! Jeji gastrointestalni systém mame pod kontrolou. Uziva 160ml Peptaminu spolu s 400ml
Pedialytu a k tomu 1000ml vody. Vyrostla a ma idedlni vahu. A za poslednich deset let ani jednou

neplakala!!!*

Slovnik pojmii

e Aecrofagie (polykdni vzduchu) — nadmérné polykani vzduchu.

e Andlni svéra¢ — sval, ktery reguluje otevirani a zavirani fitniho otvoru.

e Anémie — nizka hladina hemoglobinu v krvi.

e Aspirace (vdechnuti) — potrava a tekutiny jsou vdechnuty do dychacich cest a plic, misto
aby se presunuly do jicnu a dal do traviciho traktu (né¢kdy nazyvano pulmonalni aspirace).

e Autonomni nervovy systém — kontroluje télesné funkce, které probihaji v organismu
nevédomé (traveni, krevni ob¢h, dychani).

e Bolus (sousto) — sezvykana kulic¢ka potravy, ktera je spolknuta.

e Bruxismus (skiipani zubit) — ptiliSné obrusovani zubli a/nebo svirdni celisti.

o Cipky — Iéky pouzivané k 16¢bé zacpy a které se vsunou do koneéniku a tim dojde ke
stimulaci svalovych kontrakci.

e Dolni jicnovy svéra¢ — sval na dolnim konci jicnu, ktery brani zpétnému toku zalude¢ni
kyseliny do jicnu.

e Domperidon — 1€k, ktery se pouzivd pii 1écbé refluxu a ktery zvySuje frekvenci a silu
svalovych kontrakei v travicim systému.

e Duodeum (dvanactnik) — prvni ¢ast tenkého stfeva, kterd odpovida za pfeménu potravy a
reguluje rychlost vyprazdnéni zaludku.

e Dysmotilita — pomaly nebo omezeny pohyb potravy a tekutin v travicim traktu, zplisobeny
nedostate¢nou svalovou aktivitou — nékdy popsano jako gastrointestalni dysmotilita.

e Dysfagie — porucha polykani, ztizené polykani.

e Endoskop — flexibilni optick4 sonda, kterd se vklada do jicnu a ktera slouzi k vySetteni horni
Casti traviciho traktu.

e Enteralni nutri¢ni podpora — pfisun zivin skrz sondu vlozenou do Zaludku, duodena nebo
jejuna.

e Entericky nervovy systém — fidi mechanické a chemické procesy v travicim traktu, je



soucasti autonomniho nervového systému.

Enzymy — komplex bilkovin, které vytvari chemické zmény v téle, jako je Stépeni molekul
potravy.

Epiglotis — piiklopka hrtanovd, klapka chrupavky na zadni stran¢ krku, kterd zakryva
pradusnici béhem polykani, aby nedoslo k prichodu potravy a tekutin do plic.

Erytromycin — pouZziva se pfevazné jako antibiotikum, ale v nizkych davkach mize byt
pouzit ke stimulaci svalovych kontrakci v travicim systému.

Fekalie — odpadni produkty z traveni vcetné bakterii = stolice.

Fundoplikace — chirurgicky zékrok, pii kterém je horni ¢ast zaludku pfiSita ke spodni ¢asti
jicnu.

Fundus Zaludku — horni ¢ast zaludku.

Gastro — jejunostomie — implantace sondy pomoci gastrostomie s hrotem v jejunu v tenkém
stievé — nazyvano PEG-J sonda.

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

Gastroparéza — opozdéné vyprazdnovani zaludku, které mtze ptispét k refluxu
Gastro-refluxni choroba -dochdzi ke zpétnému toku zalude¢ni kyseliny do jicnu s
ptidruzenymi komplikacemi. Nazyvano GERD nebo GORD.

Gastrostomie — umisténi sondy do zaludku otvorem v bfiSni dutiné, potrava je dodavana
sondou piimo do zaludku, tzv. G sonda.

Hormony — chemické latky uvolnéné z bunék, zlaz nebo organti v téle, stimulované odevzou
jinych bungk.

Horni jicnovy svéra¢ — kruhovy sval v horni ¢asti jicnu, ktery se béhem polykani otvira, aby
mohla potrava a tekutiny projit do jicnu.

Hltan — ¢ast krku nachazejici se pod nosni dutinou, za Gsty a nad jicnem — hraje dilezitou
roli pfi polykani.

Hrtan — nachézi se v krku a je zapojen do dychéni a vytvareni zvuku. Chrédni proti vdechnuti
potravy a tekutin do plic.

H2 blokatory — kategorie 1¢ktl, které snizuji sekreci zaludecni kyseliny a pouzivaji se k 1é¢be
refluxu.

Cholecystektomie — chirurgické odstranéni zlu¢niku.

Ileocekalni ventil — sval, ktery odd€luje tenké stfevo od tlustého stfeva a ktery brani
zpétnému toku potravy.

Inhibitory protonové pumpy — druh 1ékd, které snizuji mnoZzstvi Zalude¢ni kyseliny a



pouzivaji se k 1é¢bé refluxu.

Inhibitory zpétného vychytdvani — I€ky pouzivané k 1é€bé uzkostnych poruch, pomahaji
snizit nadymani — v ptipad¢, Ze je uzkost povazovana za ptispivajici faktor

Jatra — velky organ, ktery se nachazi v horni ¢asti dutiny bfiSni a ktery plni mnoho funkci
(filtrovani krve z traviciho systému, odstranéni toxinii z téla, produkce zluci k traveni tuk,
zpracovani zivin, pomoc pii regulaci metabolismu).

Jejunum — stfedni ¢ast tenkého stieva.

Jicen (oesophagus) — €ast traviciho traktu, kterd spojuje hrdlo( krk) 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

Kilojoules — 1 kilojoule = 1000 jould, 4,184 kJ = 4184 jouli = 1 kalorie = 1 kilokalorie =
1000 kalorii).

Klky — malé prstové vybeézky, které zvysuji povrchovou plochu a absorpéni kapacitu stén
stieva.

Klystyr — vsttiknuti tekutiny do kone¢niku a tlustého stfeva ke stimulaci svalovych
kontrakei pti [€cbé zacpy.

Kone¢nik (Rectum) — posledni ¢ast tlustého stfeva, kde jsou docCasné ulozeny odpadni
produkty z traveni, nez dojde k jejich vylouceni z téla.

Kycelnik — posledni ¢ast tenkého stieva.

Laparoskopicka operace — zdkrok provadény pomoci pruzného vlakna optického pftistroje =
laparoskop, ktery je vlozen malym fezem v bfiSni sténé a ktery se zveétSi v misté
chirurgického zakroku prostfednictvim televiznich monitorti. Radi se mezi méné invazivni
zakroky.

Mléko z magnézia — 1€k, pouzivany pii 1écbé zacpy, diky némuz dochazi ke vstfebani vody
do stolice a tim je usnadnén prichod stolice.

Nadymani -distenze (roztazeni) btisni oblasti zpisobené prebytkem plynti.

Nazogastricka sonda — vyzivova sonda, ktera se zavadi nosem do zaludku.

Monitorovani pH jicnu (sonda studie pH) — k testovani refluxu, kdy je pfitomnost kyseliny v
jicnu sledovana v priub¢hu 24hodin.

Nissen fundoplikace — chirurgicky zékrok, pfi kterém je horni ¢ast zaludku pfisita ke spodni
¢asti jicnu.

Orofarangeélni — tykajici se st nebo krku (hltanu).

Palpace — vysetfeni pohmatem, mirnym tlakem — pouzivané k testovani nadymani.



Parajicnova kyla — Zalude¢ni boule jde skrz membranu do hrudniku.

Peristaltika — vlna svalovych kontrakci, kterd pohani potravu a tekutiny travicim traktem.
Projimadlo — uZiva se peroralné a pomaha utvaret mékkci a snadnéji prichozi stolici.
Prokinetic — 1€k, ktery zvySuje frekvenci a silu kontrakei v travicim traktu, pouziva se k
lécbe refluxu a zpomaleného vyprazdiovani zaludku.

Pridusnice — trubice, kterd spojuje hltan a hrtan s plicemi a kterd umoziuje vzduchu
vstoupit do plic.

QT interval — mira frekvence a rytmus tlukotu srdce z EKG.

Radionuklidova scintigrafie — pouzivd se k testovdni aspirace a zachycuje obrazy z
fungovani vnitfnich organt prostfednictvim gama zafeni, které vyzatuje z chemickych
stopovych latek, které byly pfedtim pozity.

Regurgitace — Casté ptezvykovani diive pozité potravy v ustech.

Reflux — zpétny tok obsahu zaludku zpét do jicnu.

Simethicon — 1€k, ktery snizuje povrchové napéti plynovych bublin v travicim systému —
pouziva se k 16¢bé nadymani.

Slinivka bfisni — maly orgéan, ktery se nachazi za zaludkem a ktery uvoliiuje enzymy a
travici Stavy do tenkého stieva, kde pomdhaji travit potravu — zejména bilkoviny, déle
produkuje inzulin, ktery kontroluje hladinu cukru v krvi.

SOMA — Schedule for Oral Motor Assessment (zkratka pro Plan oralniho motorického
posouzeni) — specidlni nastroj pro krmeni, Zvykani a polykani.

Stolice — odpadni produkty traveni v¢etné bakterii.

Stoma — chirurgicky vytvoieny otvor v téle.

Stfevni malrotace — abnormalni uspotfadani tenkého a tlustého stieva, které mize vést k
obstrukci tenkého stfeva a jeho dodavky krve.

Svéra¢ — kruhovy sval, ktery uzavira nebo otvird bud’ télesny organ s jeho obsahem nebo
uvolniuje jeho obsah.

Tenké stfevo — Cast traviciho traktu, kterd nasleduje zaludek a kde probihad traveni a
vstiebavani zivin.

Tlusté stfevo — posledni ¢ast traviciho traktu, kde se vstiebava voda zpét do téla a kde jsou
odpadni latky zpracovany a piipraveny k odstranéni z téla.

Vicekandlové intralumindlni sledovani — pouziva se k testovani refluxu

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

Volvulus — krouceni stfeva, které miize zplsobit ucpani nebo pferuseni toku krve a tim



zpusobit poSkozeni stieva.

e Vratnikovy svéra¢ — sval ve spodni ¢asti zaludku, ktery se otvird, aby se mohl obsah zaludku
pomalu vyprazdnit do tenkého stieva.

e Zaludeéni ,,dumping“ syndrom — nestravend potrava je piili§ rychlevyprazdnéna z zaludku

do stiev.

Zdroje a odkazy

V dnesni dobé informacnich technologii je k dispozici mnoho informaci na internetu. Nékteré tyto
informace se opiraji o dikazy, n&které pochazi z nespolehlivych zdroji a nckteré jsou ve
skutecnosti Skodlivé. Pokud hledate néjaké informace na internetu, doporucujeme Vam vzdy dat
pfednost webovym strankdm, které byly schvaleny renomovanymi vyzkumnymi institucemi,
statnimi zdravotnimi orgdny nebo pfisluSnymi profesiondlnimi organizacemi. NiZe jsou uvedeny
nékteré stranky, které spliuji vSechna tato kritéria. Odkaz na stranky, které jsou zde uvedeny jsou
ziskany zejména z Australie, Velké Britanie a USA. Na svété vSak existuje i mnoho dalSich zemi,

které se zavazali k podpofe spravné vyzivy a zazivani u vzdcnych onemocnéni.
Zdravi a vyZziva
Nutrition Australia (nevladni, neziskové organizace) s odborniky; ¢lenstvi v komunité vazano k

podpote zdravi a pohody

http://nutritionaustralia.org

Americké ministerstvo zemédélstvi — Choose my plate (Vyberte si svij talif)

http://www.choosemyplate.gov/food-groups/

http://www.choosemyplate.gov/healthy-eating-tips.html

British Nutrition foundation ( UK ) (Britské sdruZeni pro vyZivu)

http://www.nutrition.org.uk/ http://www.nutrition.org.uk/healthyliving



Zvyseni piijmu 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 - jsou stranky, které se opiraji o diikazy a
které poskytuji ptinosny piehled o tom, jak funguje travici systém a dale jsou zde popsany bézné
gastrointestinalni poruchy. Zde je také odkaz na seznamu riiznych zazivacich chorob, vCetné Casti,
popisujici fungovani traviciho systému.

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

Rett syndrome research in Australia (Vyzkum RS v Australii)

Aussie Rett

http://www.aussierett.org.au

InterRett

http://www.Interrett.org.au

International Rett Syndrome Foundation IRSF (Mezinarodni organizace RS)

http://www.rettsyndrome.org/

Konkrétni ristové grafy Rettiiv syndrom jsou k dispozici na internetovych strankach IRSF

http://www.rettsyndrome.org/understanding-rett-syndrome/ living-with-rett-syndrome/symptom-

management/health- matters/growth-references

Rettiiv syndrom ve Velké Britanie

http://www.rettuk.org/rettuk-public/rettuk.html




Hlavni zdroj informaci v této broZuie

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
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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.



Vznik obsahu této broZzury

Pfi utvareni obsahu této brozury, ktera je zaloZena na dikazech, jsme ptijali ur¢itou metodiku:

— jednani o komplexni reSerzi literatury k identifikaci pfislusného vyzkumu a prohlaseni k

ristu a vyzivé a gastrointestalnim problémtiim u Rettova syndromu

- konzultace s rodi¢i a pecovateli, kteti se podélili o své zkuSenosti se Spatnym ristem,

kalorickym ptijmem, problémech ve vyZzivé a gastrointestalnich problémech

- ptiprava navrhu kontrolniho seznamu pro klinické 1ékate k vySetfovani a 1é€bé

(na zaklad¢ vypisu z reSerzi, vstupu rodict a dal§ich nevyjasnénych otazek)

— jmenovani mezinarodniho tymu expertl — lékafti specialisti z rtznych oborl, ktefi
vyhodnotili postupné ndvrhy a doporuceni k vySetfovani a 1écbé a zaujali k obsahu jednotné

stanovisko

vvvvvv

pfinos.

Clenové tymu odbornikii:

Sue Abraham PhD, Albert Einstein College of Medicine, Montefiore

Medical Center, Bronx, New York, USA;
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Steven Skinner MD, Greenwood Genetic Center, Greenwood, South

Carolina, USA;
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