
voeding & ziekte

Bepalen van energiebehoefte en verant-
woord tichaamsgewicht bii Duchenne
Duchenne is een ernstige erfetijke spierziekte. Zowel on-

gewenste gewichtstoename als -afname komt frequent

voor bij deze patiënten. Ondervoeding tijkt niet voor te ko-

men als onderdeel van de spierziekte, maar als gevolg van

een te lage energie-inname. Preventie en behandelingvan

sterk gewichtsverlies zijn daarom zinvol, maar lastig om-

dat de energiebehoefte moeitijk te bepalen is en niet be-

kend is wat een verantwoord lichaamsgewicht zou kunnen

ziin.

Persoonsgegevens

Frank is een zo-jarige, votledig verlamde iongeman met Du-

chenne spierdystrofie. Hil wordt continu tracheostomaal be-

ademd en brengt  veel  t i id  door  achter  z i jn  pc.  Eén keer  per

week speelt hij rotstoelhockey en hil mist geen enkele thuis-

wedstri id van de [okale voetbalclub.

Med ische  gesch ieden i s

Tijdens de loopfase waren ziin lengtegroei en gewicht nor-

maal volgens de groeicurve. Nadat hij op u-iarige teefti jd

geheeI rolstoetafhankeli jk was geworden, nam ziin gewicht

aanvanketiik toe tot 49 kg. Toen hij r3 iaar was, onderging

hij een scolioseoperatie. Dat beperkte ziln mobititeit; hil kon

bi ivoorbeeld n iet  meer z i jn  hand naar z i jn  mond brengen.

Zijn gewicht zakte, mogetiik door het onvermogen om zelf

voldoende te eten, geteideti jk naaÍ 27 kg. Na instell ing van

de beademing stabi l iseerde z i ln  gewicht ,  ondanks een voe-

dingsinname van slechts circa 7oo kcal per dag. Door de

sl ikproblemat iek duurde het  eten steeds langer en dronk h i i

te  wein ig.  De laatste t i jd  was h i i  vaak z iek en door drukplek-

ken (decubitus graad z) had hii veel piin. Na lang aarzelen

koos Frank voor  de aanleg van een PEG. Hi j  was op dat  mo-

ment 20 jaar en woog zZ kgbii een lengte van circa r,6o m.

P rob leems te l l i ng

Dankzi j  beademing en behandel ing van de card ia le probte-

matiek is de gemiddetde levensverwachting bij patiënten

met Duchenne toegenomen van tienerleefti jd naar zo-3o
jaar. Behandeling van extreem ondergewicht l i ikt zinvot, niet

alleen om de kwatiteit van leven te verbeteren, maar ook om

mogeliik voorti jdig overli jden door uithongering te voorko-

men.  Er  is  in  de l i teratuur  echter  wein ig bekend over  de

energiebehoef te en de BMI is  voor  deze pat iënten n iet  va l i -

de.  Probleem is  ook dat  de l ichaamssamenste l l ing sterk wi j -

zigt t i jdens het verloop van de ziekte. Spieropbouw is door

de pr imaire pathologie n iet  moget i jk .  Een b i jkomende com-

plicatie is dat bii een extreem lage spiermassa in combinatie

met ernstig ondergewicht mogetilk sneller een te lage

btoedsuikerwaarde ontstaat. De maagontlediging is bii veet
jongens met  Duchenne ver t raagd.  Bi j  cont inue beademing

is er  waarschi ln l i ik  sprake van een normaal  rustmetabol is-

me. Uit enkele onderzoeken bli lkt dat de energiebatans in

evenwicht is bii jongeren met Duchenne die beademd wor-

den. Het energieverbruik is dan nauwelijks hoger dan de

ruststofwisseling. De kernvraag is hoe de energiebehoefte

bepaald moet worden, evenals het gewenste haalbare l i-

chaamsgewicht .

Behande l t ra jec t

In het  z iekenhuis werd Frank zonder tussenkomst van een

diëtist ingestetd op r,5 l iter sondevoeding (r5oo kcal) lz+
uur via de PEG. Hii voelde zich beroerd en opgeblazen. Hij at

daardoor niets meer. In een week nam zijn gewicht toe met 1

kg. Na ontslag werd door ziln begeleidende diëtist van het

revalidatiecentrum de hoeveelheid sondevoeding terugge-

bracht naar 5oo ml (5oo kcal) gedurende de nacht. Ziin eet-

lust verbeterde daardoor. De laatste maanden bleef zijn ge-

wicht stabiel op 3z kg. Frank geniet weer van de kteine

beeties eten en drinken. Bij een totale voedingsinname van

circa rzoo kcallz4 uurvoelt hij zich goed en ervaart hii on-

danks alle beperkingen een betere kwaliteit van leven.

Discussie
Door het ontbreken van richtti inen is het moeiti ik om de

energiebehoefte in de diverse stadia van de ziekte te bepa-

len. Door de toegenomen levensverwachting ti ikt het ver-

standig om extreem gewichtsverlies niet te beschouwen als

behorend b i j  de spierz iekte,  en t i ld ig de moget i lkheid van

een PEG bespreekbaar te maken met d iët is t  en behande-

lend revalidatiearts. Indien gekozen wordt voor een PEG,

kan extreem gewichtsverlies worden voorkomen. Daarbii is

onderzoek naar wat een verantwoord l ichaamsgewicht zou

kunnen z i jn  dr ingend nodig.

Coby Wijnen (diëtist, verbonden aan de Vereniging

Spierziekten Nederland) namens het NVD-netwerk

Diëtisten voor Spierziekten (DvS). Bewerkíng: Ans

von Stijgeren. Meer informatie over het ziektebeeld

Duchenne is  te v índen op www.vsn.n l .
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