SZENHIDRAT FELSZiVODASI ZAVAROK

(edukacids anyag orvostanhallgaték szamara)

Szerz6: Dr. Kadenczki Orsolya

altalanos csecsemd-és gyermekgyogyasz, gyermek-gasztroenteroldgus

Roviditések

AD autoszomalis dominans

AR autoszomalis recessziv

CH szénhidrat

FPE étel protein altal indukalt enteropatia
H2KT hidrogén kilégzési teszt

SCFA rovid szénlancu zsirsav

Altalanos megfontolasok

A szénhidratoknak kulonboz6é formai ismertek és fogyasztottak az ember altal
(mono/di/oligo/poliszacharidok). A gyermek taplalékanak szénhidrattartalma 50-60%-
ban keményit6t, 30-40%-ban diszacharidokat tartalmaz. A CH-ok monoszacharid
formaban szivdédnak fel, igy minden egyéb CH-nak emésztésre van szuksége a bélben. A
CH-ok emésztéséért a nyalban és pancreas nedvben talalhaté amilaz, endoamilaz
felel6s, majd a végsd hidrolizisért és transzportért a kefeszegélyben talalhatd di-és
oligoszacharidazok a felelések:

— szukraz-izomaltaz

- maltaz-glukoamilaz

— laktaz-florizin hidrolaz

A glukodz és galakt6z Na-iontranszporthoz kapcsolddé transzportfehérje (SGLT1) mikodés
segitségével, energiafelhasznaldssal szivodik fel az apikdlis membranrél, a fruktéz
abszorpcié nem Na-dependens Uton, a GLUTS transzportfehérje segitségével valdsul
meg. Az enterocita bazolaterdlis membranjarol a monoszacharidok a GLUT2
transzportfehérje segitségével jutnak be a véraramba. Az enzimdefektusok
malabszorpcids tlinetekhez vezetnek.



Szénhidrat felszivodasi zavarok formai

Veleszlletett, els6dleges forma, amely Kongenitalis laktazhidny

élethosszan Adult tipusu hipolaktazia

fennall genetikai hattérrel rendelkezik Kongenitalis szukraz-izomaltazhiany
Kongenitalis glukoz-galaktdz malabszorpcio
Kongenitalis trehalaz hiany (ritka)
Kongenitalis fruktéz malabszorpcié
Kongenitalis SGLT1, GLUT2, GLUTS5 hiany
Szekunder laktazhiany

Szekunder szacharéz-izomaltazhany (ritka)

Masodlagos, szerzett fert6zéshez, vagy
egyéb rendszerbetegséghez csatlakozo
malabszorpcid, atmeneti,

vagy végleges

A malabszorpcié fazisai

A felszivodas zavara 3 ponton lehet érintett: luminalis, mukozalis (abszorbtiv) és
postabszorbtiv fazisban. A CH felszivodasi zavarok az els6 két fazisban lehetnek jelen,
illetve vannak CH-ok, melyek egyaltalan nem képesek felszivodni, mint a szorbitol.

Luminalis
A. Szubsztrat hidrolizis
a. Emészt6 enzim hiany Krénikus pancreatitis
b. Emészté enzim inaktivacio Zollinger-Ellison szindrdéma
c. Szinkronicitds hianya az enzim | Billroth [l mGtét utani allapot
kibocsatasban, elégtelen
elkeveredés
Mukozalis

A. Kefeszegély hidrolizis
a. Kongenitalis diszacharidaz | Szukraz-izomaltaz hiany
defektus
b. szerzett diszacharidaz | Laktaz-hiany
defektus
B. Epitelialis transzport
a. Tapanyag specifikus zavar
b. Globalis transzport zavar Coeliakia

Az esetek tobbségében a panasz, igy a CH felszivddasi zavar hatterében nem
veleszuletett probléma, hanem szerzett all, melyekre a felszivoé feluilet csokkenése vagy a
kefeszegély sérllése jellemzé a leginkabb:

- infektiv gasztroenteritisz (virus, baktérium protozoon)

— postenteritisz szindroma

— coeliakia

- téaplalékallergia talajan kialakult enteropatia (FPE)

— autoimmun enteropatiak



— Crohn-betegség: sllyos ileitis terminalis, sulyos vékonybél betegség

— malnutricié

— anatomiai eltérés (pl. rovid bél szindréma: gyulladas vagy rezekcié miatt)

— genetikai korképek: mucoviscidoézis, veleszlletett transzport defektus, mikrovillus
hiany stb.

— terapias beavatkozasok: besugarzas, kemoterapia stb.

Tunetek

A pancreas elégtelenségével jar6 CH emésztési zavarok nem manifesztaldédnak
Ujszulottkorban, hiszen az ujszulott és fiatal csecsemé étrendje nem tartalmaz
keményit6t. Ezekre a betegségekre nemcsak a CH, hanem a fehérje és a zsirok
felszivddasanak zavara is jellemz6, melyek egyéb jellegzetes széklet eltéréssel (zsirfény,
csillogo, blizos) és tunetekkel jarhatnak.

- fermentacios (erjedéses) hasmenés:
* kongenitalis és szerzett oligo- és diszacharid felszivédéasi zavarokban akar mar
csecsemOkorban is
* nagy mennyiségu
* vizes: a diCH-ok részleges abszorpcidja miatt né az ozmotikus nyomas, a viz a
lumenbe aramlik, né a béltartalom mennyisége
* savanyuszagu széklet (ra kell kérdezni!)
* pH-jaalacsony (5,5-4), kimarhatja a végbélnyilas kornyékét!
* redukald anyagot, emésztetlen szénhidratot tartalmaz
— haspuffadas, hasi fajdalom, szomjusag: a fermentaciobol szarmazdé végtermeékek
miatt
— fokozott bélperisztatika (ezt is megéli az ember, hallja a bélmozgast, fajhat): a nagy
mennyiségu, savanyu béltartalom a perisztaltikat fokozza
- haspuffadas: avastagbélben az emésztetlen szénhidratok egy részét a vastagbél fléra
baktériumai fermentaljak, széndioxid, oxigén és szerves savak képz&dnek. A szerves
savak a béltartalom pH értékét tovabb csdkkentik, és a viz visszaszivédast a belblik
képz6dott SCFA-k részben kompenzaljak.

A csecsemd&kori velesziletett és szerzett szénhidrat malabszorpcidk klinikai tunetei a
kisgyermek fejletlen és kisebb kompenzald kapacitasa miatt hevesebbek. A
malabszorpcid intoleranciat és betegséget okoz.

Diagnosztika
— alapos anamnézis felvétel:

* tunetek jelentkezésének ideje
* Osszefliggeés az elfogyasztott taplalékkal (pl. anyatej, tehéntej, gyimolcs, stb)



haspuffadas

hasi fajdalom

széklet konzisztenciaja, szine, szaga, gyakorisaga, jelentkezése az étkezéssel
Osszefliggésben és az addig eltelt id6tartam

- fizikalis vizsgalat (taplaltsagi allapot megitélése is része)

— széklettenyésztés infekcid kizarasa miatt

— kongenitalis és szerzett enzimdefektus, illetve a rendszerbetegség igazolasa

— széklet vegyhatds mérés, és redukaldéanyag vizsgalat, ha lehetséges

— kilégzési hidrogénteszt

— stabil izotdp vizsgalatok, ha elérhetéek

— vékonybél-mintabdl nyert enzimmeghatarozas - csak bizonyos enzimbetegségekben

és rendszerbetegségek differencial diagnosztikajaban javasolt

— szénhidratmegvonas, vagy specifikus enzimpotlds, amely hatasara a panaszok
azonnal és nagyfokban mérséklédnek, kivéve, ha rendszerbetegséggel allunk
szemben, ekkor a tlinetek alakulasat az egyéb betegségi tényez6k is befolyasoljak

Lakt6z malabszorpcié

— primer laktéz malabszorpcié:

veleszuletett, genetikailag meghatarozott, AR mddon 6roklédé kérkép

ritka (1/90.000 élvesziilés), szorvanyos eléfordulas, gyakori a csaladi halmozodas
szlletés utan az elsé napokban sulyos emésztési tliinetek, ha nem ismerik fel,
akkor letalis is lehet: metabolikus acidézis, sulyos dehidracié

kezelés: laktézmentes taplalas, mely mellett a tlinetek gyorsan szlinnek, megindul
a sulygyarapodas

avékonybél nyalkahartya struktura nem sérult, de a laktaz enzim-aktivitas hianyzik
egész életen keresztll fenndll, csak laktézmentes diétaval, vagy a tejjel egyutt
adott b-galaktozidaz enzim pétlasaval gyégyithaté

— szekunder lakt6z malabszorpcio:

az enzim hiany boholy atréfia kovetkezménye. Kezelése is az alapbetegség
gybgyitasat jelenti alapvetéen, megsz(inését kovetfen a laktdéz malabszorpcié is
megszUnik

akut enteritisben laktdz korlatozas nem minden esetben szliksége

posztenteritis szindrémaban atmeneti laktéz korlatozas kedvezé hatasu, de sulyos
esetben gyogyszeres és laktoz vagy akar tejfehérje mentes gydgytapszer adasara
is szUkség lehet

autoimmun korkép, veleszlletett és szerzett anatdmiai rendellenesség diétat,
esetleg szondataplalast igényelhet

— adulttipusu laktéz intolerancia:

hazankban mar gyermekkorban is gyakori
szuletéskor normalis mennyiségi laktaz aktivitasanak csokkenése magyardzza
genetikai polimorfizmus a gyermek népesség kb. 10%-at érinti
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kezelése: diétas megkotés, probiotikum, enzim szubsztitucio

Laktaz

Laktaz perzisztencia
nonperzisztencia

O\

I y Méasodlagos
aktaz termelésre i A
) laktazhiany Laktazhiany
G pes Mukéza kdrosodas vagy
gyorsult tranzit (dtmeneti lehet)
Lakt6z emésztése Laktéz
van malabszorpcid

/

Laktaz tolerancia
Vastagbél baktériumok bontjak

Laktéz intolerancia
Emésztbszervi tiinetek laktéz
fogyasztasautan

Laktéz tolerancia
Nincs tlinet lakt6z fogyasztasa
utan

a laktdzt, nincs tiinet
fogyasztas utan

Mérsékelt bevitel ajanlott

Mindenféle tej: teljes, alacsony zsirtartalmu, zsirszegény, tejszin, poritott, sdritett, parolt,
kecske és csokoladé

Vaj, turo, fagylalt, krémes/sajtos szészok, krémsajtok, lagy sajtok (brie, ricotta), mozzarella,
tejszinhab, joghurt

Hal és hus (panirozott vagy tejszines)

Tejes kenyér, keksz, tejszines, kagylds vagy gratinalt burgonya

Muffin, keksz, gofri, palacsinta és slteménykeverékek; tejcsokoladé; a fent felsorolt
o0sszetevOket tartalmazé pékaruk és desszertek

Fogyaszthaté

Laktézmentes tej, sz6jatej

Laktézmentes tejtermékek, kemény sajtok (Parmigiano Reggiano, Pecorino, Grana Padano,
Fontina, Taleggio, Provolone, Swiss), gorgonzola

Minden gyumaolcs

Minden z6ldség

Minden hlvelyes

Minden gabonaféle

Minden hus, hal és tojas

Minden novényi zsir




Velesziiletett szukraz-izomaltaz hiany

oka genetikai mutacié (enzim intracellularis transzportdefektusa miatt alakul ki)
szukraz-izomaltaz enzimm(ikodés szinte teljesen hianyzik, a maltaz enzimaktivitas
harmadara csokken

tinetek leginkabb kristalycukor fogyasztasa utan jelentkezik (pl. anyatejes baba
cukros teat iszik)

diagnodzis: vékonybél biopszia - enzim meghatarozas

kezelés: kristalycukor megvonas, glukdzzal, fruktézzal torténé helyettesités
keményité természetes formaju elhagyasa nem lehetséges (benne van szamos
élelmiszerben), de adalékanyagként elkerllhetd

a betegség az életmindséget csak kis mértékben zavarja, szekunder formaja
szorvanyos

Kertlend6

Hozzaadott cukrot tartalmazé gabonafélék

Alma, sargabarack, banan, sargadinnye, grapefruit, dinnye, mango, narancs, 6szibarack,
ananasz, mandarin

Sargarépa, burgonya

Bab, csicseriborsé, zéldborsd, lencse, borsd, szdja

Szachardzzal édesitett joghurt, édesitett slritett tej, édesitett tejszin

Cukor (szacharoéz), fagylalt, minden cukorral készllt desszert, narancslekvar, cukorkak,
zselék, csokoladé, édesgyokér, hozzaadott cukrot tartalmazé bolti siitik és slitemények,
édesitett italok

Fogyaszthatd

Buza, rizs, kukorica, alakor, zab, kamut, tonkoly, rozs, kenyér, tészta, liszt, gabonafélék
hozzaadott cukor nélkul

Avokadd, bogyds gyimaolcsok, cseresznye, flige, sz616, kivi, citrom, lime, olajbogyd, papaya,
korte, granatalma, aszalt szilva, eper

Minden z6ldség

Tej, tejtermék, vaj, tejszin, sajtok, dextrézzal vagy fruktdzzal édesitett joghurt

Minden hus, hal és tojas

Minden zsir

Fruktdz, méz, kakad, cukrozatlan gyumaolcslé, hazi készités(, alacsony szachardztartalmu
stitemények és stitemények

A velesziiletett glukoz-galaktoz felszivodasi betegség

ritka AR rendellenesség

SLC5A1 gén hibaja okozza, amely egy Na+/glikdz kotranszportert kddol (vékonybél és
a vese proximalis tubulusat bélel6 hamsejtek membranjaban)

prevalencia ismeretlen

sulyos, életveszélyes kronikus hasmenéssel jelentkezik

a vastagbélbe jutd rosszul felszivodoé gliukoz és galaktdz, valamint a képz&dott SCFA-k
okozzak az ozmotikus hasmenést



sok beteg tlnetei javulnak felnéttkorban a cukrok jobb felszivodasa miatt, de a
mogottes mechanizmus nem vilagos

elézetes diagnodzisa a kovetkez6 kritériumokon alapul:

* hasmenés kezdete roviddel a szuletés utan

* szénhidrat malabszorpcio jelei pozitiv redukaléanyag jelenlétével a székletben

* laktézmentes és aminosav alapu tapszerrel nem tapasztalhato javulas

* hasmenés jelent8s javulasa csak a gliikéz és a galaktoz elhagyasaval

+ fert6zések kizarasa

a diagndézis az SLC5A1 gén molekularis elemzésével igazolhatd, ez a modern
megkozelités felvaltott mas diagnosztikai teszteket, példaul a glukézzal vagy
galaktézzal végzett hidrogénkilégzési tesztet vagy az oralis glukdz/galaktdz tolerancia
tesztet

a beteg tlnetei javulnak, ha a diétaban egy meghatarozott, alacsony glikéz-galaktoz
koncentraciot tart és korai életkorban fruktoz tapszert hasznalnak

Kertlend6

Mindenféle tej, vaj, joghurt, sajt és egyéb tejtermeék

Cukor (szachardz), fagylalt, minden cukorral készult desszert, édességek, zselatinos
desszertek, csokoladé, édesgyokér, hozzaadott cukrot tartalmazo kereskedelmi sutik és
sutemények, édesitett italok

Glukdz, dextréz, dextrin, maltdz, maltodextrin, kukoricaszirup, glikdézpolimerek, laktoz,
stevia

Fogyaszthatd

Specialis tapszer galaktéz és gliikéz nélkil

Kis mennyiségl: tészta, rizs, burgonya, kenyér, cukrozatlan gabonapehely, puffasztott buza,
puffasztott rizs, zab, teljes kiérlés(i gabonapehely cukrozott bevonat nélkil, quinoa
Minden htivelyes (bab, csicseriborsé, borsé, lencse, szdja)

Minden z6ldség

Minden gyumaolcs

Minden hus, hal és tojas

Minden novényi zsir

Fruktéz, méz, kakad, cukormentes narancslekvar, cukrozatlan gyimolcslé, minden
fruktdzzal édesitett desszert és snack

Fruktéz malabszorpcio

természetesen megtalalhaté szamos mindennapi élelmiszerben: gyumolcsok,
zoldségek, méz

a kukorica enzimes feldolgozasaval is eléallitjidAk magas fruktdéztartalmu
kukoricasziruppa, amit az élelmiszeriparban egyre inkabb hasznalnak olcsdbb,
iztelenebb, konnyen hozzaférheté édesitészerként szamos termékben, példaul
uditéitalokban, édességekben és mesterséges gyimolcslevekben

diszacharidként, szachardzként is jelen van, glikézzal komplexben



a GLUT-5 és a GLUT-2 biztositjdk a fruktéz passziv felvételét: GLUT-5 az emberi
vékonybél enterocitdainak kefeszegélymembranjan talalhatd, alacsony, telithetd
felvételi kapacitassa bir; a GLUT-2 nagy kapacitasu, glukézfiggd fruktoz
kotranszporter, a fruktéz mellett a gliikéz és a galaktdz transzportja is ezen keresztul
valésul meg

nem azonos az oOrokletes fruktdz intoleranciaval (egy anyagcserezavar, melyben a
funkcionalis aldolaz B hianya a frukt6z-1-foszfat felhalmozédasahoz vezet a majban,
a vesékben és a belekben, ami hipoglikémiat, hanyingert, puffadast, hasi fajdalmat,
hasmenést és hanyast okoz)

diagnosztizalasara végzett teszt a H2KT (0,5 g/kg, legfeljebb 25 g fruktézzal végezve).
Negativ kilégzési teszt eredmény nem zarja ki a fruktbzmegvonasra adott pozitiv
valaszt, igy a hidrogén kilégzési teszt nem tlnik megfelel6é diagnosztikai eszkéznek a
diétara adott valasz elérejelzésére.

masodlagos is lehet bélkarosodas kovetkeztében (pl. coeliakia)

feltételezik, hogy a fruktéz felszivdodasi zavar a fruktdz és a gliikéz aranyatoél fligg, de a
felel6s konkrét mechanizmus még nem tisztazott, de a glikéz egylittes bevitele
nagymértékben fokozza a fruktéz felszivodasat. Emiatt egyes egyéneknél fruktédz
malabszorpcidé alakul ki, amikor a fruktéz koncentracidja egy bizonyos élelmiszerben
meghaladja a glukéz koncentraciojat

a szorbitol negativ hatassalvan a fruktéz felszivéddasara: fruktdzza alakulhat, blokkolja
a GLUT-5-0t és sulyosbitja a fruktézfelvételi zavart

kezelése a fruktdzbevitel napi 10 g ala csokkentésén, valamint a cukoralkoholok és az
alkoholos italok elhagyasan alapul

elengedhetetlen a betegek tajékoztatasa a fruktdz és a glukdz kiegyensulyozott
bevitelének fontossagarol

a xiléz-izomeraz étrend-kiegészit6ként torténd bevitele, amely fokozza a fruktdz
glikdézza alakulasat, ugy tlnik, enyhiti a fruktéz felszivdédasi zavar tlineteit

diétas stratégiakkal az esetek 60-90%-aban lehetséges a tinetek remisszidja

Kertlend6

Minden gyumaolcs

Brokkoli, sargarépa, karfiol, zoldbab, zoldpaprika, édesburgonya, paradicsom

Bab, borsé

Kukorica

Fruktéz, méz, magas fruktéztartalmu kukoricaszirup, szorbitol, lekvarok, zselatinos
desszertek, cukorkak, minden fruktézzal édesitett desszert

Flszerek, példaul barbecue szdsz, ketchup, édes-savanyu szdsz, palacsinta szirup,
szilvaszész, chutney stb.

Fogyaszthatd

Sparga, zeller, metéléhagyma, uborka, kelkaposzta, saldta, paszterndk, tok, retek,
ujhagyma, spendt, fehér burgonya, mogyoréhagyma, cukkini

Minden gabonaféle

Minden hus, hal és tojas




Minden tejtermék
Minden zsir
Cukor (szacharéz), melasz, szacharin

Szorbitol intolerancia

természetesen el6fordul a gyumolcsokben és gyimolcslevekben

kereskedelmi termékekben is hasznaljak: gydgyszer, édesség, diétas élelmiszerek,
ragégumi

felszivodasa dozis- és koncentraciofuggd

H2KT hatékonyan kimutatja a vékonybél karosodasat, az abszorpcios felulet jelentés
csokkenésével, de nem specifikus a bélrendszeri felszivodasi zavarért felel6s
allapotokra

Kertlend6

Alma, sargabarack, szeder, cseresznye, datolya, flige, nektarin, korte, 6szibarack, szilva,
mazsola és egyéb aszalt gyumolcsok

Cukormentes ragégumik és cukorkak

Diabéteszes ételek és italok

Diétas és konnyl italok

Az 6sszetevOk listajaban az E420 betijelet tartalmazé élelmiszerek

Fogyaszthaté

Banan, citrusfélék, kivi, dinnye, ananéasz, eper
Minden hlvelyes

Minden gabonaféle

Minden zoldség

Minden hus, hal és tojas

Trehal6z malabszorpcioé

diszacharid, két glikézmolekulabdl all

gombakban és algakban talalhaté

trehalaz a kefeszegélyben talalhaté enzim (béta-galaktozidaz)

vékonybélben mindenhol jelen van, legnagyobb aranyban a proximalis jejunumban
izolalt trehalazhiany: AD allapot (Gronlandon gyakoribb, lakossag 8%-ban fordul eld)



