
Voeding bij Duchenne, een uitdaging voor de diëtist!

tind 2009 is de Elsevier dieetbehandelingsrichtlijn voor de ziekte van Duchenne (Duchenne Muscular
0ystrophy, OMD) gepubliceerd. Het Nv0-netwerk Diëtisten voor Spierziekten (OvS) ontwikkelde deze
tichtlijn met behulp van literatuuronderzoek, praktische ervaringen en medewerking van de Vereniging
Spierziekten Nederland. Het NV0-netwerk heeft gekozen vooÍ DMD omdat er veel literatuur over deze
spieniekte verschijnt. oaarnaast geldt deze ziekte als model voor andere spierziekten die op kinderleeftijd
ontstaan. Als bijlaEe in de dieetbehandelingsrichtlijn is een introductie van deze andere spierziekten
opgenomeno inclusief de voedingsgerelateerde problemen.

OMD is een progÍessieve spierziekte die op jonge
leeÍtijd manifest wordt en die alleen bij jongens
voorkomt. Met de introductie van beademing bi j
ademhalingsinsuff iciëntie, zo'n 20 jaar geleden, is
de levensverwachting van patiënten toegenomen
tot 35 jaar. Patiènten overlijden meestal als gevolg
van cardiomyopathie of respiratoire problematiek. De
belangri jkste boodschap in de dieetbehandelingsrichtl i jn
voor jongens met Duchenne is het zoígen vooÍ
een goede voedingstoestand, met een goede groei
en gewicht. Bi j  volwassenen draagt een goede
voedingstoestand bi j  aan het behoud van de kwaliteit
van leven.

Oe voedingstoestand
Aandacht voor de voedingstoestand bi j  DMD
is tweeledig: voorkómen van overgewicht en
ondergewicht. Bi j  jongens met Duchenne wijkt het
vaststel len van goede groei met bi jpassend gewicht af
van gezonde .iongens. Standaard groeicurven voldoen
niet, omdat deze zi jn geént 0p gezonde kinderen met
een gemiddelde spiermassa. Jongens met Duchenne
hebben een spiermassaverlies tot 700ó op de leeftijd
van 14 jaar. In 1988 ontwikkelden Griff i ths en tdwards
daarom een groeicurve v00r jongens met Duchenne.
Omdat de interpretatie van deze curve lastig is, kunnen
de Nederlandse Groeicurven uit 1997 als alternatief
gebruikt worden. Een gezond gewicht ligt dan op -2 tot
-3 standaard deviaties gewicht naar lengte (toel ichting
zie kader). Het niveau van bewijs is 'best-practice'.

Groeicurve
De groeÍcurve is een grafiek waarin de gemiddelde
lengtegroeivan de normale groeisnelheid per jaar in
centimeters is uitgezet tegen de leeftijd of gewicht
van gezonde kinderen. De standaarddeviatie is
de standaardafwijking, uitgedrukt in getallen, die
wordt gebruikt voor de spreiding van waarnemingen
rond het gemiddelde.
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Een goede voedingstoestand le id t  to t  minder
0ngewenst verlies van spiermassa en een betere
weerstand. ln de l i teratuur pleiten onderzoekers steeds
meer v00r t i jdig ingri jpen met sondevoeding en indien
nodig een PEG (een via de buikwand aangelegde
maagsonde die kunstmatige voeding mogeli jk maakt).
Zo kan ernstig gewichtsverl ies door sl ikproblemen,
vertraagde maagontlediging, vol gevoel door obstipatie
of vermoeidheid voorkomen worden. Anderzi jds heeÍt
een te hoog gewicht een nadelige invloed op de
resterende mobil i teit ,  afnemende ademhalinqsfunctie
en de belasting van het hart.

Door nog onbekende oorzaak is de botopbouw
gestoord. Deze stoornis kan versterkt worden door het
gebruik van cort icosteroïden. Aandacht voor voldoende
calcium en vitamine D is daarom nodia.
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Het behandelplan
Onderdee l  van  de  behande l ing  b i j  vee l  jongens is  he t
gebruik van cort icosteroiden. Dit  heeft  een posit ief  ef Íect
op  behoud van de  sp ie rmassa,  har t  en  longfunc t ie .
Ëen sterke gewichtstoename is ongewenst.  De diët ist
kan berekenen of een sterke gewichtstoename het
gevolg is van opbouw van spiermassa of van een te
hoge energ ie - inname.

Rege lmat ig  een u i tgebre ide  voed ingsanamnese,  een
goed advies en regelmatig contact bi j  de steeds
veranderende si tuat ie van de pat iènt vraagt kennis
en creat iv i tei t .  Dieetadviezen 0p maat v0or- jongens
en mannen rnet Duchenne (oÍ:  voor frensen met
sp ie rz iek ten)  i s  daarom een u i tdag ing  voor  de  d ië t i s t !
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0ok voch l  i s  een aandachtsDunt .  Door  ADL-
a fhanke l i j khe id  (ac t i v i te i ien  dage l i j ks  leven)  kan
de ne ig ing  on ts taan om minder  te  d r inken.  De
verschi jnselen van een vochttekort ,  zoals lusteloosheid,
snel le vermoeidheid en gebrek aan eet lust val len bi j
Duchenne waarschi jnl i jk niet  op. Bi j  volwassenen met
Duchenne kan een chronisch vochttekort  le iden tot een
q;roter r is ico op nierstenen. Bi j  hart falen is veel dr inken
juist  weer 0ngewenst.


