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Turck D, et al. ESPEN-ESPGHAN-ECFS guidelines on nutrition care for infants, children, and adults with cystic fibrosis. Clin Nutr. 2016
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ESPEN-ESPGHAN guidelines on nutrion care for infants, children and adults

Table 6

Energy intake for people with CF: sensus guidelines.

Age Energy target

110%—200% of ener
and children
110%—200% of ener

Infants and children
<2 years
Children 2—18 years

requirements for same-age healthy infants

requirements for same-age healthy children

110%—200% of ene
to maintain BM

Adults >18 years requirements for same-age healthy population

LARN PER L'ENERGIA
Eta c oFr’;e):)cr,eo MB abbisogno energetico per un LAF di: Esempio di fabbisogno con FC:
(anni) (kg) (kcal/diej 25° pct §0° pct 75° pet MINIMO: 2990 X 1,1 = 3289 kcal/die
M‘QSCHI MASSIMO: 2990 X 2,0 = 5980 kcal/die
15 63,5 1780\ 2990 3110 3330
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Come raggiungono gli elevati INTAKE i pazienti FC?

MACRONUTRIENTI SECONDO LINEE GUIDA

Carboidrati Lipidi Proteine
ESPEN - ESPGHAN 2016 40-45 % 35-40 % 20 %
LARN 2014 45-60 % 20-35 % 10-20%

PR LIP CHO % PR %LIP % CHO KCAL

<18 ANNI 92 80 259 18,6 36,4 45,0 2022
> 18 ANNI 98 88 255 17,7 36,0 46,5 2226

MEDIA 95 84 257 18,1 36,2 45,8 2124

Turck D, et al. ESPEN-ESPGHAN-ECFS guidelines on nutrition care for infants, children, and adults with cystic fibrosis. Clin Nutr. - 2016 . LARN - Livelli di Assunzione di riferimento di nutrienti e di energia per la popolazione italiana - 2014.
McDonald C, et al. Academy of Nutrition and Dietetics: 2020 Cystic Fibrosis Evidence Analysis Center Evidence-Based Nutrition Practice Guideline - 2020
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Effetti della terapia con modulatori del CFTR

90 % of patients with CF eligible for CFTR modulating therapy

Mutazioni di classe:

« I, Il e Ill: alterano maggiormente il destino della

1 Mutations that reduce th
proteina, non consentendone affatto la ;353;03 redineili :
produzione (classe I) o producendo una profcins ot ths call suizcs . WA

(including gating and
proteina molto difettosa (classe Il e I1I); SIkickas)

* IV: consentono la sintesi di una proteina £
Q

difettosa ma capace di svolgere, seppure in ;
piccolissima misura, la sua funzione; S o

3 3

e V: permettono la produzione di una certa quota, E ;
anche se piccola, di proteina normale; A e o : e

. . . . e . QUANTITY of functional 9 5

* VI: proteina instabile con maggior rapidita di GFTR prfinshateac E

degradazione.
Houwen RH]J, et al. Curr Opin Pulm Med. 2017,;23(6):551-555.
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Stallings VA, et al. JPediatr. 2018;201:229-237.e4.00i CY, et al. Sci Rep.
2018;8(1):17834
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Il nostro studio - BACKGROUND

Riduzione dell’escrezione di cloro nel sudore

Influenza positiva sull’assorbimento intestinale

Gli studi clinici
con modulatori
CFTR a tripla
terapia hanno
mostrato:

Incremento di peso e BMI piu prolungato in eta
pediatrica rispetto ad un’iniziale effetto osservato
nell’adulto

Incremento della massa magra e della massa
grassa

ah

Riduzione del dispendio energetico 95-90% del
predetto

OBIETTIVO = descrizione dello stato nutrizionale, della steatorrea e delle vitamine liposolubili

dopo la terapia a lungo termine con Kaftrio (Elezakaftor-Tezacaftor-Ivacaftor).
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Materiali & Metodi

Abbiamo analizzato retrospettivamente lo stato nutrizionale, I'assorbimento

intestinale e le vitamine liposolubili di 44 pazienti FC trattati con Kaftrio:

12 mesi prima (T-1)

Al basale (T0)

Dopo 6 mesi (T6)

L'eta media di inizio terapia
eradi 17 anni (7,6 - 28)

Tutti i pazienti, tranne uno,

presentano insufficienza
pancreatica.
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12 mesi dopo l'inizio

della terapia (T12)




Caratteristiche del campione studiato

Bm<18ANNI m®m>18 anni

I 41%
I 45%

A 64%
. 100%

A 10090
. 959

I 23%
I 32%

. 49%
I 45%

M 5%
I 14%

e 64%
I 41%

A 36%
I 59%

Assumono Vit D

Assumono multivitaminico

Terapia enzimatica sostitutiva

Con diabete

Con epatopatia

Con colonizzazioni

Sesso femminile

Sesso maschile
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BMI e z-score Peso

BMI e z-score del BMI

B Sovrappeso B Normopeso M Sottopeso

68,2%

Bambini 2-18 anni (ESPEN -

ESPGHAN):
56,8%
* 50° percentile del BMI e altezza
per eta
36,4% Adulti > 18 anni (ESPEN -
27,3%

22, 7%

6,8%

TO

29,5% ESPGHAN):
@ « BMI > 22 kg/m? femmine
13,6%
I * BMI > 23 kg/m? maschi
T6 T12
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Interpretazione dei dati
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0,4
0,3
0,2
0,1
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-0,4
-0,5

Z-SCORE BMI VS Z-SCORE ALTEZZA
0,45

--0,67

TEMPO 1 ANNO PRIMA

TEMPO 0 TEMPO 6 MESI

=e=7-score BMI =e=z-score altezza
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TEMPO 12 MESI
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Z-score peso VS FEV1% & BMI VS FEV1 %

Z-SCORE PESO VS FEV 1 %

1 ANNO PRIMA

TEMPO 0 TEMPO 6 MESI

emgmm7-score peso em@mwFEV 1 %

21,00
20,50 67,42
TEMPO 12 MESI 20,00
19,50 19,28

19,00

18,50
1 ANNO PRIMA
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BMI VS FEV1 %

TEMPO 0 TEMPO 6 MESI TEMPO 12 MESI

amgeeB\|| ese==FEV 1%
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Z-score peso VS Test del sudore & BMI VS Test del sudore

Z-SCORE PESO VS TEST DEL SUDORE
0,45

030 109,61 107,05 0,39 B
0,40
0.30 100,00
0.20 80,00
0,10
0,00
i BMI VS TEST DEL SUDORE
0,1
21,00 130,00 140,00
-0,20 %62 20,56 120,00
-0,30 -0,36 20,50 '
0,40 100,00
0,50 20,00 80,00
1 ANNO PRIMA TEMPO 0 TEMPO 6 MESI ~ TEMPO 12 MES ., 60,00
em@mw;-score peso =sm@mwSUDORE 40,00
19,00
20,00
18,50 0,00

1 ANNO PRIMA TEMPO 0 TEMPO 6 MESI TEMPO 12 MESI

eapewBN| e=e==SUDORE
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Correlazione tra BMI e funzione respiratoria

FEV, Percent Predicted vs. BMI Percentile for Children 6 to 19 Years in 2017

100

FEV, Percent Predicted
]

e Males Source: US Cystic Fibrosis Foundation-accredited care centers
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1. Leffetto positivo della terapia con Kaftrio si osserva principalmente a 6 mesi e
diminuisce progressivamente a 12 mesi.

Non emergono dati significativi per quanto riguarda la funzionalita intestinale.
L'abbassamento dell’eta di inizio della terapia potrebbe portare a nuove
prospettive per la cura della FC.

W N

Limiti:  Etj media del campione Prospettive:  {tile analisi della composizione corporea
soprattutto nei pazienti sovrappeso

Inizio tardivo della terapia Utile valutazione della compliance alla
con Kaftrio terapia dietetica e farmacologica
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Grazie per
I’attenzione!




