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Fu descritta per la prima 
volta negli anni '30 dal 
pediatra svizzero Dr. Fanconi 
che paragonò 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.

Nel 1970, a Toronto, Douglas 
Crozier raccomandò di 
seguire una dieta ricca 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’acidità 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 con la 
conseguente possibilità di 
iniziare precocemente il 
trattamento, permette di 
prevenire il declino precoce 
dello stato nutrizionale e 
preserva la funzione 
respiratoria.

Il legame tra alimentazione e fibrosi cistica è sempre stato riconosciuto



Pazienti inclusi nel RIFC con diagnosi di FC à 5801 

REGISTRO ITALIANO FIBROSI CISTICA (RIFC) - RAPPORTO 2020

Diapositiva 1 (registroitalianofibrosicistica.it)

https://www.registroitalianofibrosicistica.it/documenti/servizi/rifc_at_a_glance_2020.pdf


MALNUTRIZIONE IN FIBROSI CISTICA 

Aumentato fabbisogno calorico
•Malassorbimento
•Insufficienza pancreatica
•Aumentato dispendio energetico
•Epatopatia
•Diabete FC relato

Scarso introito calorico
• Dolori addominali-stipsi
• Dispnea e vomito
• Reflusso gastroesofageo
• Inappetenza

SQUILIBRIO NUTRIZIONALE à 

RISCHIO DI M
ALNUTRIZIONE



VALUTAZIONE NUTRIZIONALE

Valutazione antropometrica

Parametri antropometrici
• Peso, lunghezza/altezza
• Peso/lunghezza
• BMI

Qualitativo
• Modalità di allattamento
• Svezzamento
• Utilizzo olio MCT
• Supplementazione vitaminica
Quantitativo
• Diario alimentare
• Apporto lipidico
• Integrazione cloruro di sodio
• Integrazione calorica (orale, nutrizione artificiale)

Valutazione alimentazione

Valutazione stato pancreatico
Insufficienza pancreatica
• Elastasi, steatocriti
• Terapia Enzimatica Sostitutiva (PERT)



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

• 50° percentile del peso per lunghezza (WFL) fino all’età di 2 anni
• 50° percentile dell’indice di massa corporea (BMI) fino all’ età di 18 anni
• BMI 22 kg/m2 per le femmine e 23 kg/m2 per I maschi adulti

VALUTAZIONE ANTROPOMETRICA



Fattori del paziente associati all’obesità:
• mutazioni CFTR più lievi
• Modulatori CFTR

• ∼40% in meno di pazienti sottopeso
• > 300% in più di pazienti sovrappeso, 
• >400% in più di pazienti obesi

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

ULTIMI DATI STATO NUTRIZIONALE IN FIBROSI CISTICA



VALUTAZIONE NUTRIZIONALE

Valutazione antropometrica

Parametri antropometrici
• Peso, lunghezza/altezza
• Peso/lunghezza
• BMI

Qualitativo
• Modalità di allattamento
• Svezzamento
• Utilizzo olio MCT
• Supplementazione vitaminica
Quantitativo
• Diario alimentare
• Apporto lipidico
• Integrazione cloruro di sodio
• Integrazione calorica (orale, nutrizione artificiale)

Valutazione alimentazione

Valutazione stato pancreatico
Insufficienza pancreatica
• Elastasi, steatocriti
• Terapia Enzimatica Sostitutiva (PERT)



 

 allattamento materno

 latti formulati:  
formule standard 
formule speciali (a base di sieroproteine del latte 
estensivamente idrolizzate ± lipidi MCT)

 

svezzamento  à 4° - 6° mese di vita
 

...attenzione nutrizionale precoce!

SUPPLEMENTAZIONE VITAMINICA

Vitamine liposolubili

A,E,D,K

Carenza da malassorbimento

VALUTAZIONE ALIMENTAZIONE



LINEE GUIDA PER LA CORRETTA 
ALIMENTAZIONE

Terapia Enzimatica Sostitutiva in IP

Supplementazione salina

Olio MCT in caso di insufficienza 
pancreatica (IP)

Gestione dei grassi



Proteine 

Lipidi Grassi saturi

CarboidratiZuccheri semplici

Fibre 

Sale Q
U

A
N

TO
 E

 C
O

SA
 M

A
N

G
IA

RE
?

Liquidi



Età Obiettivo calorie Dettagli

Neonati e bambini ≤2 anni 110%–200% del fabbisogno energetico di neonati 
e bambini sani della stessa età

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

Bambini 2–18 anni 110%–200% del fabbisogno energetico di 
bambini sani della stessa età

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

Adulti >18 anni
110%–200% del fabbisogno energetico della 
popolazione della stessa età per mantenere il 
BMI 

L’apporto energetico dovrebbe essere 
adattato per raggiungere gli obiettivi di BMI

D. Turck et al. / Clinical Nutrition 35 (2016) 557e577

APPORTO CALORICO



PROTEINE

LINEE GUIDA ESPEN-
ESPGHAN- ECFS – 2016

20%  Kcal totali

LARN 2014

0,9 g/kg/die



LIPIDI

Screening lipidi ematici
secondo le indicazioni per la popolazione

Le conseguenza di una dieta ad alto contenuto di 
grassi (saturi) e ad alto contenuto calorico è associata 

a potenziali complicanze cardiovascolari, 
in particolare considerando l’aumento della durata 

della vita

LINEE GUIDA ESPEN-
ESPGHAN- ECFS – 2016

35-40% kcal totali

LARN 2014

20-35% kcal totali

<10% grassi saturi



CARBOIDRATI

LINEE GUIDA ESPEN-
ESPGHAN- ECFS – 2016

40-45% kcal da carboidrati

LARN 2014

45-60% kcal da carboidrati

<15% Kcal da zuccheri semplici



FIBRA

LINEE GUIDA ESPEN-
ESPGHAN- ECFS – 2016

---

LARN 2014

Età evolutiva: 8,4 g/1000 Kcal

Adulti: almeno 25g/die



L’acqua è il costituente principale del nostro organismo

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

• è il mezzo attraverso il quale l’organismo elimina le scorie 
metaboliche

• è indispensabile per la regolazione della temperatura corporea

ACQUA



INTEGRAZIONE SALINA
L’alterata secrezione di acqua e sali  a livello delle ghiandole sudoripare, causata dall’anomalia della proteina CFTR, 

fa sì che con il sudore venga secreto più cloruro di sodio (NaCl) rispetto alla norma. 

Fiale da 10 ml di NaCl [2mEq/ml] - 1 fiala = 1,17 g di cloruro di sodio 

oppure

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
§attività sportiva

Se non correttamente compensata la perdita di sudore causa:

§ disidratazione 

§ astenia

§ scompenso elettrolitico

supplem
entazione

Il dosaggio di fiale/capsule di NaCl e il volume di liquidi  sarà indicato da medici e dietisti



Stato nutrizionale normale:
consigli di sana alimentazione

Non aumento o perdita di peso: 
modifica della dieta + 

integratori ipercalorici orali

Malnutrizione persistente: 
nutrizione enterale tramite PEG

Malnutrizione persistente:
nutrizione parenterale

Intervento personalizzato per 
cambiare lo stile di vita e le 

abitudini alimentari

Correzione del 
malassorbimento dei lipidi 

attraverso l’aggiustamento del 
dosaggio della terapia 

enzimatica

GRADUALITA’ DEGLI INTERVENTI NUTRIZIONALI



SUPPLEMENTAZIONE CALORICA

Modulari 
glucidici 
(maltodestrine)

Proteico-
glucidici

Proteici / 
aminoacidici

In 
polvere Proteico-

glucidici (senza 
grassi)

Completi 
(normocalorici 
o ipercalorici-
iperproteici)

Completi a 
basso indice 
glicemico

Completi a 
contenuto 
controllato di 
proteine e 
minerali

Liquidi 

completi
Barrette 

completi

Snack 
salati
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VALUTAZIONE NUTRIZIONALE

Valutazione antropometrica

Parametri antropometrici
• Peso, lunghezza/altezza
• Peso/lunghezza
• BMI

Qualitativo
• Modalità di allattamento
• Svezzamento
• Utilizzo olio MCT
• Supplementazione vitaminica
Quantitativo
• Diario alimentare
• Apporto lipidico
• Integrazione cloruro di sodio
• Integrazione calorica (orale, nutrizione artificiale)

Valutazione alimentazione

Valutazione stato pancreatico
Insufficienza pancreatica
• Elastasi, steatocriti
• Terapia Enzimatica Sostitutiva (PERT)



VALUTAZIONE STATO PANCREATICO-
ENZIMI PANCREATICI

Come?

Quando?

Quanto?

Età Supplementazione suggerita
Neonati
(fino ai 12 mesi)

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

Bambini 1 - 4 anni • 2000 to 4000 U lipasi/grammi di grasso alimentare, aumentando la dose fino a quanto
necessario

Bambini > 4 anni e adulti

• 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 
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
D. Turck et al. / Clinical Nutrition 35 (2016) 557e577



NON SOSPENDERE LA TERAPIA CON ENZIMI PANCREATICI PER :
• PERDERE PESO
• PER GESTIRE LA STIPSI

VALUTAZIONE STATO PANCREATICO-
ENZIMI PANCREATICI

ADDESTRAMENTO GENITORI/BAMBINI/ADULTI 

GESTIONE-CALCOLO LIPIDI/TERAPIA ENZIMATICA SOSTITUTIVA



DIETE

Diete iperproteiche con 
supplementazione di 

sieroproteine

Schemi rigidi e preformati 
spesso scaricati dal web o 

consegnati in palestra 

Dieta del digiuno 
intermittente

Saltare i pasti non aiuta a 
perdere peso!

Dieta senza latte e latticini Il latte non aumenta la 
produzione di muco

Dieta vegetariana/vegana: 
chiedi informazioni 

al Centro FC



CONCLUSIONI1



CONCLUSIONI2



Grazie per l’attenzione!





RACCOMANDAZIONI NUTRIZIONALI PER CFRD

Journal ofCysticFibrosis18(2019)S32 S37 

Kcal: * 1,2-1,5 DRI

CHO: personalizzati

LIPIDI: 35-40%

PROTEINE: * 1,5-2 DRI

VITAMINE - MINERALI: 
supplementazione abituale

ALCOOL: consulta il medico

SALE: come da abitudine


