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Il legame tra alimentazione e fibrosi cistica € sempre stato riconosciuto

y

LIFC

Lega Italiana
Fibrosi Cistica

Fu descritta per la prima
volta negli anni '30 dal
pediatra svizzero Dr. Fanconi
che paragono i cambiamenti
osservati nel pancreas ad
una sindrome di tipo celiaco.

Dorothy Andersen concluse
che la “malattia fibrocistica
del pancreas” era
probabilmente causata da
una carenza di vitamina A.

Una dieta popolare negli
anni '60 consisteva in
proteine idrolisate, polimeri
di glucosio e trigliceridi a
media catena.
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Nel 1970, a Toronto, Douglas
Crozier raccomando di
seguire una dietaricca di
grassi saturi e di assumere
fino a 100 compresse di
enzimi al giorno.

Nel 1988, Mary Corey ha
dimostrato un
miglioramento della
nutrizione, della crescita e
della sopravvivenza a lungo
termine nei pazienti FC di
Toronto rispetto ai pazienti
di Boston che seguivano
ancora diete a basso
contenuto di grassi.

Gli enzimi pancreatici con
rivestimento resistente
all’acidita gastroduodenale
sono disponibili dall'inizio
degli anni'80 e hanno
rivoluzionato il controllo del
malassorbimento
intestinale.

Negli ultimi vent’anni sono
stati compiuti molti
progressi nella gestione sia
respiratoria che nutrizionale
della fibrosi cistica.
L’introduzione di programmi
nazionali di screening
neonatale conla
conseguente possibilita di
iniziare precocemente il
trattamento, permette di
prevenire il declino precoce
dello stato nutrizionale e
preserva la funzione
respiratoria.
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REGISTRO ITALIANO FIBROSI CISTICA (RIFC) - RAPPORTO 2020

% Buona nutrizione

-2 anni

eso per lunghezza > 10° pet 150
-17 anni
MI = 10° pet 80.9
18 anni
eso Ottimale 339
Ormopeso 25.6
Sottopeso 40.5
otale di normopeso e ottimale 59.5

71.2

39.1
328
28.1
71.9

Pazienti inclusi nel RIFC con diagnosi di FC = 5801
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Diapositiva 1 (registroitalianofibrosicistica.it)



https://www.registroitalianofibrosicistica.it/documenti/servizi/rifc_at_a_glance_2020.pdf
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D VALUTAZIONE NUTRIZIONALE

Parametri antropometrici
Valutazione antropometrica i T
* Pesoflunghezza

* BMI

Qualitativo

 Modalita di allattamento

e Svezzamento
e Utilizzo olio MCT

Quantitativo

Diario alimentare

Apporto lipidico

Integrazione cloruro di sodio

Integrazione calorica (orale, nutrizione artificiale)

Insufficienza pancreatica

* Elastasi, steatocriti
* Terapia Enzimatica Sostitutiva (PERT)
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BMI Body Comparison

Per neonati e bambini affetti da FC, la nutrizione € considerate adeguata quando la crescita
e simile a quella della popolazione non affetta di pari eta.
L’obiettivo e:

*  50° percentile del peso per lunghezza (WFL) fino all’eta di 2 anni

«  50° percentile dell’indice di massa corporea (BMI) fino all’ eta di 18 anni

*  BMI 22 kg/m? per le femmine e 23 kg/m? per | maschi adulti
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ULTIMI DATI STATO NUTRIZIONALE IN FIBROSI CISTICA

Change in Distribution of Weight Groups from 2000-2018 in the US CFFPR

5,000 5,076 (17%)
s . Fattori del paziente associati all’obesita:
* mutazioni CFTR piu lievi
3000 @ 257213%) * Modulatori CFTR
2,000 2,068 (10%) @
1,533 (8%)
e © ©

1995 2000 2005 2010 20ms 2020 2028

[ o Underweight - Overweight e Obese

* ~40%in meno di pazienti sottopeso
* >300%in piu di pazienti sovrappeso,
* >400%in piu di pazienti obesi

S. Szentpetery, G.S. Fernandez, M.S. Schechter et al. Journal of Cystic Fibrosis 21 (2022) 777-783
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D VALUTAZIONE NUTRIZIONALE

Parametri antropometrici
* Peso, lunghezza/altezza

* Pesoflunghezza
* BMI

Qualitativo

 Modalita di allattamento

* Svezzamento

e Utilizzo olio MCT

* Supplementazione vitaminica

Quantitativo

Diario alimentare

Apporto lipidico

Integrazione cloruro di sodio

Integrazione calorica (orale, nutrizione artificiale)

Insufficienza pancreatica
* Elastasi, steatocriti

* Terapia Enzimatica Sostitutiva (PERT)
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...attenzione nutrizionale precoce!

allattamento materno

l[atti formulati:
formule standard

formule speciali (a base di sieroproteine del latte
estensivamente idrolizzate * lipidi MCT)

SUPPLEMENTAZIONE VITAMINICA
svezzamento =2 4°-6° mese di vita

Vitamine liposolubili

A,E,D,K

Carenza da malassorbimento
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con FC

Alimentazione bambino
bambino sano

{ Alimentazione }

1
e

Supplementazione salina

Olio MCT in caso di insufficienza
pancreatica (IP)

Gestione dei grassi Terapia Enzimatica Sostitutiva in IP
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Grassi saturi

Zuccheri semplici ‘

QUANTO E COSA MANGIARE?
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APPORTO CALORICO

Eta Obiettivo calorie Dettagli

L'apporto energetico dovrebbe essere
adattato per raggiungere percentili di peso e
lunghezza normali per l'eta.

L'apporto energetico dovrebbe essere
adattato per raggiungere il percentile BMI
target adattato a intervalli di eta di un anno

. . . 110%—200% del fabbisogno energetico di neonati
Neonati e bambini £2 anni N .
e bambini sani della stessa eta

110%—-200% del fabbisogno energetico di

Bambini 2—18 anni fa i :
ambini 8 anni bambini sani della stessa eta

110%—-200% del fabbisogno energetico della
Adulti >18 anni popolazione della stessa eta per mantenere il
BMI

Lapporto energetico dovrebbe essere
adattato per raggiungere gli obiettivi di BMI

D. Turck et al. / Clinical Nutrition 35 (2016) 557e577
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LINEE GUIDA ESPEN- LARN 2014
ESPGHAN- ECFS - 2016
0,9 g/kg/die

20% Kcal totali
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LIPIDI

v
LINEE GUIDA ESPEN- LARN 2014

ESPGHAN- ECFS - 2016 ) okl coul

35-40% kcal totali <10% grassi saturi

4 N
Le conseguenza di una dieta ad alto contenuto di

grassi (saturi) e ad alto contenuto calorico € associata
a potenziali complicanze cardiovascolari,
in particolare considerando I'laumento della durata
della vita

Screening lipidi ematici
secondo le indicazioni per la popolazione
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LINEE GUIDA ESPEN-
ESPGHAN- ECFS - 2016

40-45% kcal da carboidrati

/

R
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CARBOIDRATI

—

LARN 2014

45-60% kcal da carboidrati

<15% Kcal da zuccheri semplici
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LARN 2014
LINEE GUIDA ESPEN-

ESPGHAN- ECFS - 2016 Eta evolutiva: 8,4 g/1000 Kcal

Adulti: almeno 25g/die
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L’acqua & il costituente principale del nostro organismo

* ruolo essenziale nella digestione, nell’assorbimento, nel
trasporto e nell’ utilizzazione dei nutrienti

* eilmezzo attraverso il quale 'organismo elimina le scorie
metaboliche

* éindispensabile per la regolazione della temperatura corporea

WATER IN CERTAIN ORGAN AND BODY PART Il fabbisogno giornaliero d’acqua (Dati EFSA “European Food Safety Authority”)
' ' 9-13 anni Dopo i 13 anni
Brain 73% @ Eyeos 0-6 mesi ? el 1-3 anni 4-8 anni f
@ 5 o A O L€
‘.. Blood 94% Heart 75% y . L) s . .
60w G vurox 6 66 060 0006 60006 666660
100 ml/kg 800 -1000 1100 -1300 1600 J'2100 mL/giorno d' 2,51/giomo
g — ﬁj} p— al giorno ml/giorno ml/giorno ml/giorno Q 1900 mL/giorno Q 2 L/giorno

.
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L’alterata secrezione di acqua e sali a livello delle ghiandole sudoripare, causata dall’anomalia della proteina CFTR,
fa si che con il sudore venga secreto piu cloruro di sodio (Nacl) rispetto alla norma.

%6
Fiale da 10 ml di NaCl [2mEq/ml] - 1 fiala = 1,17 g di cloruro di sodio 3@
oppure o‘é
Capsule a base di cloruro di sodio -1 capsula =1 g di cloruro di sodio

Per ogni fiala o capsula bere almeno 300 ml di acqua, latte, spremuta

La supplementazione deve essere aumentata se:
febbre

diarrea/vomito

periodo estivo

attivita sportiva
Se non correttamente compensata la perdita di sudore causa:
disidratazione
astenia

scompenso elettrolitico

Il dosaggio di fiale/capsule di NaCl e il volume di liquidi sara indicato da medici e dietisti
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GRADUALITA’ DEGLI INTERVENTI NUTRIZIONALI
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Stato nutrizionale normale:

consigli di sana alimentazione

Intervento personalizzato per
cambiare lo stile di vita e le
abitudini alimentari

Non aumento o perdita di peso:
modifica della dieta +
integratori ipercalorici orali

Correzione del
malassorbimento dei lipidi
attraverso l'aggiustamento del
dosaggio della terapia
enzimatica

nutrizione enterale tramite PEG

Malnutrizione persistente:

[ Malnutrizione persistente: ]

nutrizione parenterale
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=
<
U
Ll Barrette
(a Modulari Proteico- _ _
w glucidici glucidici (senza completi completi
— (maltodestrine) grassi)
—
LQI.I Completi
Proteico- (normocalorici
E glucidici o ipercalorici-
E iperproteici)
E Completi a
< Proteici/ bassg indice
—_ aminoacidici i .
- glicemico
E Completia
E contenuto
— controllato di
—d proteine e
<L minerali
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D VALUTAZIONE NUTRIZIONALE

Parametri antropometrici
Valutazione antropometrica i T
* Pesoflunghezza

* BMI

Qualitativo

 Modalita di allattamento

* Svezzamento

e Utilizzo olio MCT

* Supplementazione vitaminica

Quantitativo

Diario alimentare

Apporto lipidico

Integrazione cloruro di sodio

Integrazione calorica (orale, nutrizione artificiale)

Insufficienza pancreatica
* Elastasi, steatocriti

* Terapia Enzimatica Sostitutiva (PERT)
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o i VALUTAZIONE STATO PANCREATICO- forum 2023

ENZIMI PANCREATICI

)

% " Come:
&

- capsule intere
- capsule aperte

[ Quando?

- inizio/meta pasto

[ Quanto?

Eta

Neonati
(fino ai 12 mesi)

Bambini 1 - 4 anni

Bambini > 4 anni e adulti

- quantita lipidi/pasto e grado di insufficienza pancreatica
- alvo
- meteorismo

- crescita/peso
- esiti steatocriti

Supplementazione suggerita

* 2000-4000 U lipasi/120 mL latte di formula o assunzione stimata di latte materno
* circa 2000 U lipasi/grammo grasso alimentare

* 2000 to 4000 U lipasi/grammi di grasso alimentare, aumentando la dose fino a quanto
necessario
* Considera di iniziare con 500 U lipasi/kg pc/pasto, aumentando fino a una dose massima:

o 1000 to 2500 U lipasi/kg pc per pasto, o

10000 U lipasi/kg pc per giorno, o

o 2000 to 4000 U lipasi/grammo di grasso alimentare assunte a tutti i pasti, snack e
bevande contenenti grassi

o

D. Turck et al. / Clinical Nutrition 35 (2016) 557e577
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. VALUTAZIONE STATO PANCREATICO-
' ENZIMI PANCREATICI

NON SOSPENDERE LA TERAPIA CON ENZIMI PANCREATICI PER:
* PERDERE PESO
* PER GESTIRE LA STIPSI
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Patate  Carme magra  Broccoli Avocado Piatto a base

= Taem

Pane Prosciutto  Verdure Formaggio light Sandwich
Dieta senza latte e latticini

»

Banana Burro di arachidi  Pancake

=
d
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solo in
piccole quantita

CONSUMO
MENSILE

occasionalmente

1 porzione

a settimana per gruppo E

zioni /
a 3.':3:‘“-: per 8"“”°

-
2 porzuon A orno '

3 porzionj
al giorno

4.6 porzio

CONSUMO
SETTIMANALE

CONSUMO
GIORNALIERO

é@

ni /‘._._,\
al giorno ( e

== =

~ ‘ Y= % '
3 /t) ; 5

5 porzioni
QLIRS P| giorno
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solo in o
piccole quantita

|

CONSUMO

occasionalmente

MENSILE

1 porzione
a settimana per gruppo

3 porzioni
a settimand

CONSUMO
SETTIMANALE

per gruppe

2 porzioni

al giorno

3 porzionij
al giorno

CONSUMO
GIORNALIERO

4-6 porzallolg‘llorno

almeno 5 porzioni

al giorno
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~ Grazie per 'attenzione!







RACCOMANDAZIONI NUTRIZIONALI PER CFRD

Table 1

Current dietary recommendations for CFRD (adapted from Moran A et al Diabetes

Care 2010) [ 28]).

Nutrient

Type 1 and type 2 diabetes

CFRD

Calories

Carbohydrate

Fat

Protein

Salt

Vitamins,
minerals

Alcohol

Spedal
circumstances

Impaired
glucose
tolerance

As needed for growth, mainte-
nance, or reduction diets

Individualized. Monitor carbo-
hydrates to achieve glycemic
control; choose from fruits, veg-
etables, whole grains and fiber-
containing foods, legumes, and
low-fat milk. Sugar alcohols and
nonnutritive sweeteners are
safe within US. Food and Drug
Administration-established con-
sumption guidelines.

Limit saturated fat to <7% of
total calories; intake of trans
fats should be minimized;
limit dietary cholesterol to
<200mg/day. Consume two
or more servings per week of
fish high in n-3 polyunsatu-
rated fatty adds.

15-20% of total calories;
reduction to 0.8—-1.0g/kg with
nephropathy

<2300 mg/day for blood pres-
sure control

No supplementation necessary
unless deficiency noted.

If consumed, limit to a moder-
ate amount; one drink per day
for women and two or less
drinks perday for men.

Weight loss of 5-10% recom-
mended; low-fat diet

1.2-1.5 times DRI for age;
individualized based on
weight gain and growth
Individualized. Carbohydrates
should be monitored to
achieve glycemic control. Arti-
ficial sweeteners should be
used sparingly due to lower
calorie content.

No restriction on type of fat.
High fat necessary for
weight maintenance. Aim
for 35-40% total calories.

Approximately

1.5-2.0 times the DRI for
age; no reduction for
nephropathy

Liberal, high salt diet, espe-
cially in warm conditions
and/for when exercising
Routine  supplementation
with CF-specific multivita-
mins or a multivitamin and
additional fat-soluble vita-
mins A, D,E, and K

Consult  with  physidan
because of the higher preva-
lence of liver disease in CF
and possible use of hepato-
toxic drugs.

No weight loss. Spread car-
bohydrates throughout the
day; consume nutrient-
dense beverages.

DRL dailv recommended intake.

Kcal: * 1,2-1,5 DRI

CHO: personalizzati

LIPIDI: 35-40%

PROTEINE: * 1,5-2 DRI

SALE: come da abitudine

VITAMINE - MINERALI:
supplementazione abituale

ALCOOL: consulta il medico

Journal ofCysticFibrosis18(2019)S32 S37



