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La nutrizione e importante per la vita di ognuno, ma assume un ruolo
assolutamente fondamentale nelle persone affette dalla malattia di
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Huntington perché la progressiva perdita del peso rappresenta un fattore
distintivo e documentato nei pazienti fin dalle fasi iniziali. La particolarita
della patologia e le sue necessita specifiche si riflettono infatti anche nelle
abitudini alimentari e nelle necessita nutrizionali. Ecco perché con guesto
manuale vogliamo fornire ai pazienti ed ai loro familiari informazioni e
raccomandazioni basate su linee guida scientifiche, in modo da suggerire le
scelte alimentari pit adatte alla loro condizione. Non si tratta di madificare
radicalmenteil proprio stile divita, ma di affiancare alla dieta comune, quella
a cuiognuno dinoi e abituato da tempo, alcune importanti raccomandazioni
che permetteranno di affrontare meglio i problemi legati alla patologia e
puntare a una buona qualita della vita. Riuscire a mantenere un peso idoneo
rappresenta una sfida continua per contrastare, almenao in parte, il severo
decorsodella malattia, sia peril paziente che per chisene prende cura.



| pazienti con la malattia di Huntington (MH) hanno un indice di massa
corporea (BMI) generalmente pili basso rispetto a coloro che non sono
affettida questa patologia (1-3). La perdita di peso € infatti una caratteristica
comune e riconosciuta in tutte le fasi della malattia, anche se le cause non
sono ancora ben conosciute. Sappiamo che il problema e pit grave nelle fasi
avanzate (4-6). Si stima, infatti, che alcune persone affette da MH,
particolarmente negli stadi pit avanzati, abbiano bisogno di una dieta sino a
5000 caloriealgiorno solo per mantenereil proprio peso.
Studi scientifici su modelli animali e sui pazienti suggeriscono che diversi
sonoifattori che possono entrare in gioco, singolarmente o in combinazione
traloro:
C> Aumento del metabolismo, quindi un consumo energetico piu
elevato, anche legato ad una disfunzione di una struttura
cerebrale chiamata ipotalamo (8,9);
¢) Alterazioni della motilita intestinale con disturbi
dell'assorbimento gia dalle prime fasi della malattia (5);
¢> Insufficiente apporto di cibo dovuto a difficolta nei movimenti
legati all'alimentazione (masticazione,
deglutizione, etc...) inclusa la
secchezza della bocca
(xerostomia) (10,11);
€ Disturbi del movimento
involontario (ipercinesie
coreiche) (12): la
disfagia (disturbo della
deglutizione) o la difficolta,
causata dai movimenti
involontari, nel preparare o
anche nel compiere i gesti
necessari per preparare i pasti
o portare il cibo alla bocca (13).

&7 i,

7 \NN70 0, "y,
o Gﬂég 107

sy 2

s_l ’
///70 e
)00 (X

\ 80
N //////////Iguomm\\\\\\\\\\\

I
ol
Py
(SIS

gy




Monitorare regolarmenteilpesoe
le abitudini alimentari di un

possibili in modo che la corretta alimentazione possa svolgere un

paziente rientra, quindi, nel

monitoraggio multidisciplinare

dei pazienti. L'obiettivo e di

adottare tutte le strategie

importante ruolo neldeterminare una buona qualita divita.
Aspetto fondamentale in tutte le fasi della malattia e quindi la valutazione
dello stato nutrizionale, a partire dalla storia del peso e dell'alimentazione
per continuare in un costante monitoraggio di tutte le variazioni che
potrebbero verificarsi. £' necessario assicurarsi che il paziente riceva un
adeguato apporto di energia, proteine, fluidi, elettroliti, minerali,
micronutrientiefibre.
Per raggiungere questi obiettivi vengono utilizzati questionari alimentari,
misurazioni antropometriche (peso, altezza, BMI), il calcolo in
percentuale della perdita di peso, e uno strumento, il
bioimpedenziometro, capace divalutare la composizione corporea
e di tenere sotto controllo le modifiche che i pazienti potrebbero
manifestare a livello di massa muscolare, massa grassa, massa
magra, e statodiidratazione.
Il management nutrizionale punta quindi a garantire un supporto
concreto al paziente e al caregiver basato su dati scientificamente

attendibilie pratiche riconosciute come efficaci.







FASE INIZIALE
DELLA MALATTIA

In questa fase sipossono verificare stati come depressione,

irritabilita, difficolta a pianificare ead organizzare le attivita,

nonché una certa mancanza di autocontrollo. Tutto questo
puo causare diminuzione dell'appetito e cambiamenti nelle
abitudinialimentari.

Un eccessivo consumo di caffeina pud causare tremori ed
esacerbare i movimentiinvolontari. Molti riferiscono desiderio di alimenti ad
alto contenuto di carboidrati. £ giusto assecondare queste voglie purché
venga sempre garantito un adeguato apporto di macro e micro nutrienti, fin
dalle prime fasi della malattia, per la maggiore richiesta di energia (14). Lo
sforzo di fornire le corrette calorie necessarie a mantenere un peso
adeguato deve, in ogni caso, tenere conto di un equilibrato apporto di grassi,
proteine e carboidrati. Se la valutazione nutrizionale indica un insufficiente
apporto di vitamine e minerali, inoltre, sara necessario prendere in

considerazione l'uso diintegratori.

Una valutazione nutrizionale tempestiva favorisce una buona gestione

dell'alimentazione anche negli anni successivi.

Un fattore da non trascurare e che i farmaci utilizzati nel trattamento della
malattia possono influenzare sia le modalita di assunzione di cibo da parte
del paziente, sia il suo metabolismo. Ad esempio alcuni neurolettici possono
complicare aspetti talvolta associati alla malattia stessa come
linnalzamento dei ftrigliceridi e del glucosio, secchezza delle fauci,
costipazione, aumento dellappetito. La valutazione nutrizionale deve
considerare tutti questi fattori cosi' come le possibili interazioni di alcuni

farmaci(antidepressivi e neurolettici) con le variazionidi peso.



FASE INTERMEDIA

La fase intermedia della malattia e
generalmente caratterizzata da un aumento dei
movimenti involontari e dall'aumentata
interferenza dei sintomi con la capacita
dellindividuo di nutrirsi in maniera adeguata.
Disturbi del movimento e disfagia, alterazioni
cognitive o emotive iniziano, in questa fase, a
giocare un ruolo sempre piu rilevante. | pazienti
possono quindi avere bisogno di un maggiore apporto nutrizionale da un
volume minore di cibo. Una strategia sara quella di garantire spuntiniad alto
contenuto calorico, coneventuale aggiuntadipiu calorie alle normaliricette.
Un fenomeno da non trascurare e quello della "fame non riconosciuta”: il
paziente puo non rendersi conto diquantafamehafinoaquandoilcibonone
proprio davanti a lui. Programmare con cura ['orario dei pasti permettera di
evitare la stanchezza e le esplosioni emotive provocate proprio da questo
fenomeno.




In questa fase della malattia aumentano poi quelle difficolta gia incontrate
nello stadio iniziale: ogni boccone puo essere difficile da masticare e
deglutire. Aumentare allora iLnumero di calorie per ogni boccone pud essere
di notevole aiuto. Sara necessario anche valutare la consistenza dei cibi,
scegliendo quelli pit facilmente deglutibili per ridurre al minimo il rischio di
aspirazione con conseguente dannodellevie respiratorie.

Le visite di controllo punteranno a uno stretto monitoraggio del peso e/o dei
suoi cambiamenti, oltre alla composizione corporea. L'obiettivo e sempre
guello di mantenere un peso "sano’ (BMI = 23-25 raccomandato dalle linee
guida), garantendo l'adeguatezza dell'apporto nutrizionale per prevenire
unarapida perditadipeso.

Una particolare cautela vainfinerivolta ai pazienti che sonoin sovrappeso.In
questi casi una dieta che miri al dimagrimento puo essere sconsigliata se la
persona e a rischio di andare incontro a future rapide perdite di peso dovute
alla malattia.

In tutto questo percorso, fondamentale sara la continua discussione con il
pazienteeilcaregiversulle preferenze nutrizionalidelprimo. Incontrareil piu
possibile i gusti del malato sara infatti un aiuto insostituibile per portarlo a

seguire la dieta piu adatta.




FASE AVANZATA
DELLA MALATTIA

In questa fase i movimenti involontari e la
difficolta di coordinazione (che possono, ad
esempio, far cadere il cibo dalle mani) insieme ai
disordini della deglutizione richiedono
concentrazione (difficile da mantenere in questa
fase) per masticare sufficientemente il cibo. Cio
determina un quadro che complica ulteriormente
lassorbimento delle calorie nel tratto digestivo. Inoltre la possibile
comparsa di stitichezza pud aumentare il rifiuto del cibo, mentre e sempre
maggiore il rischio di reflusso o vomito. Infine le ovvie difficolta che il
paziente incontra con gli aspetti legati alla convivialita durante i pasti
avrannoinevitabilmente anch'esse unimpatto sull'apporto nutrizionale.
In aggiunta alle raccomandazioni proposte per la fase intermedia, pertanto,

lattenzioneverso l'apporto calorico deve essere ancora piu focalizzata, e




potra essere utile a gquesto punto aumentare ulteriormente l'apporto
energetico con bevande ad alto contenuto dicalorie (15).

Va tuttavia sottolineato che ogni paziente e diverso da un altro. Per questo
motivo uno degli obiettivi dei caregiver dovra essere guello di osservare con
attenzione il proprio caro mentre consuma i pasti. Questo permettera di
valutare con accuratezza la sua capacita di alimentarsi correttamente, e di
conseguenza, permettera di intervenire in modo selettivo sugli aspetti piu
critici.

Anche la temperatura del cibo diventa importante: molte persone con la
malattia di Huntington potrebbero avere un'alterazione del senso della
temperatura rischiando di scottarsi la bocca o la lingua con cibi bollenti.
Alcuni tendono inoltre a riempirsi la bocca il pit velocemente possibile,
arrivando ad avere troppo cibo rispetto a quanto ne possano masticare e
deglutire. Questo atteggiamento vorace, che naturalmente aumenta i rischi
cheilcibovadaditraversoevengaaspirato, deve essere per guanto possibile
scoraggiato. Fornirlio nutrirlicon un cucchiaino date come posata lispingera
a prendere piccole porzioni di cibo alla volta per ogni boccata. Un momento
critico viene raggiunto quando la malattia progredisce a un grado tale che la
persona affetta non riesce a immettere una quantita adeguata di cibo
perché molto ne viene sprecato nella faticosa lotta per cercare di mangiare
autonomamente. Inconsapevole di quanto sia divenuto inefficiente, dal
punto di vista nutrizionale, il suo modo di alimentarsi, il paziente puo vedere
lintervento del caregiver che cerca di fargli consumare la maggior parte del
pasto come una sconfittafinale e un simbolo della sua dipendenza dagli altri
per il proprio sostegno. Assisterlo nei vari passaggi del pasto gia PRIMA di
quando ne avra assoluto bisogno puo farlo abituare gradualmente al vostro
aiuto. I vostri interventi, quindi, saranno accettati pit serenamente quando
diventeranno strettamente necessari o addirittura inevitabili per tutelare la

sua salute.






CONSIGLI UTILI
PER 1L CAREGIVER

Ilpastosideve svolgere lentamente e senza forzature

Siate certiche lapersonasia sistemata nella posizione giusta

Scegliete cibidella densita, dimensioni e temperature giusti

Imparate la manovra diHeimlich, in caso dirischio disoffocamento (figura1)
Assicuratevicheibocconie le sorsate siano piccoli

Alternate solidie liquidi

Utilizzate contenitori adeguati per le bevande (figura 2) ed eventualmente
addensate l'acqua con apposite sostanze gelificanti.

Fateloinghiottire unavoltadipitaboccavuotatraunbocconeel'altro

Chiedete di buttare fuori l'aria prima di mettere il cibo in bocca e in ogni caso
diinspirare ed espirare conilnaso duranteipasti

Incoraggiate a mangiare lentamente e masticare bene il cibo, e solo dopo
averinghiottitodifare delle pause

Assicuratevi che il cibo sia della giusta consistenza e non troppo secco per
evitarechesifermiingola

Fate fare delle pause frequenti durante tutto il pasto e se ci sono segni di
fatica o ansieta meglio fermarsieriprendere dopo qualche minuto

Arricchite la dieta difrutta e verdura per prevenire problemidistitichezza
Faterbere molto perevitare problemididisidratazione

Dopo ognipasto pud essere una buona consuetudine farrimanere il paziente
seduto per15-30 minuti per aiutare la digestione.

Usate piccolicucchiaioforchettine perevitare bocconitroppo grandi

Nondatealtrocibofinché il precedente non sia stato bene inghiottito



PRIVIA DI INIZIARE
IL PASTO

ILpasto dovrebbe essere affrontato in maniera tranquilla, quindi evitare uno
sforzo fisico prima del pranzo e consumato in un ambiente confortevole e
tranquillo, dove non ci sia un andirivieni di persone, questo per cercare di
evitare il piu possibile distrazioni o situazioni emotive che possano
distogliere 'attenzione e causare ulterioridifficolta nella deglutizione.
Somministrare anche solo un singolo pasto puo richiedere molto tempo,
limportante e farlo quando si e consapevoli di avere il tempo necessario,
senza fretta e stress. Alle volte puo essere d'aiuto fare pasti pit brevi ma piu
frequenti, evitando un pasto troppo abbondante che richieda molto tempo e
dispendio d'energie. Il momento del pasto ha la sua importanza: se il
paziente e agitato o troppo stanco rimandare di una mezz'ora o piu non
dovrebberappresentare un problema.

La deglutizione e un'attivita molto complessa. Coinvolge il coordinamento
dell'apertura e della chiusura della bocca e delle labbra e la masticazione
durante linspirazione e l'espirazione. Il cibo deve venire mescolato alla
saliva, sospintoversoilretro della lingua e immesso nell'esofago dalriflesso
della deglutizione. Le persone affette da malattia di Huntington corrono
seriamente il rischio ditossire, aspirare iLcibo e persino soffocare. Prevenire
questi problemi nello stadio avanzato della malattia di Huntington e una
perenne lotta per un caregiver. Mettere troppo cibo in bocca, respirare grandi
boccate d'aria, inghiottire liquidi e malcoordinare tutti i complessi movimenti
necessari a mordere, masticare e inghiottire il cibo aumentano la probabilita
che guesto venga involontariamente aspirato. Un logopedista potra dare
buoni consigli in merito alla posizione da far assumere al paziente e al
quantitativo delle porzioni, fornendo altrisuggerimenti che possono rendere
la deglutizione pit semplice.

La giusta posizione, per cominciare, assicura che la persona sia comaoda,
riduce i movimenti involontari, inibisce i riflessi e compensa i cambi di

postura causati dalla distonia. Una manovra per tenere in su il mento puo
inoltre aiutare a dirigereilciboverso l'esofago, mentre sedere dritti con un



sostegno per la testa e peril collo puo evitare problemi diiperestensione del
collo, un altro elemento capace di aumentare il rischio che il cibo vada di
traverso. Non somministrare mai cibo o liquidi guando il paziente e in
posizione sdraiata o reclinata. €' preferibile far sedere il paziente nel posto
pilispazioso deltavolo, lontano dalmuro o dagliangoli, in modo che si possa
intervenire prontamente se un boccone andasse di "traverso”. La posizione
pitisicura e confortevole duranteipasti e quella sulla sedia ad angolo retto, i
piedi dovrebbero essere appoggiati a terra e i gomiti, con le braccia e i palmi
delle mani appoggiati al tavolo: questa posizione aiuta a ridurre e
stabilizzare i movimenti.

Se il paziente deve rimanere a letto, si deve cercare di fargli assumere una
posizione piu dritta possibile aiutandosi con dei cuscini. La persona che si
prende cura delpaziente dovrebbe essere sedutadifrontea lui.
Perquantoriguarda l'assunzione diliquidi, guelli pit densi e freschisono i piu
semplici da inghiottire. | fluidi troppo liquidi sono invece i piu difficoltosi,
perche sono virtualmente impossibili da controllare all'interno della bocca.
Lasempliceacqua puo essere pericolosa! Dalcaffe alle spremute ai succhidi
frutta, i liquidi possono essere comunque "addensati" senza cambiarne il
sapore.

Un valido aiuto potra essere la cannuccia: quasi sempre rende pit semplice
inghiottire i liquidi, limitandone la quantita e dirigendoli bene verso la parte
posteriore della bocca. Fate perd molta attenzione alla lunghezza della
cannuccia: se e troppo lunga potrebbe infilzarsinella gola o causareil rischio
di soffocamento. Un contenitore come in figura potrebbe essere di prezioso
aiuto nell'evitare iperestensione del collo che conduce all'aspirazione del
cibonellevierespiratorie con conseguente rischio di soffocamento.

IN CASO DI DIFFICOLTA' DI DEGLUTIZIONE (DISFAGIA)

bicchiere tagliare per bere, non occorrera

con coperchio iL coperchio estendere il coLLo ma

e cannula a meta basta sollevare il bicchiere:
L naso trovera SFaZIO nella

Ca\/|ta aperta del coperchio

e cio facilitera la respirazione
e la deglutizione




NUTRIMENTO
ARTIFICIALE

Con l'aumentare dei problemi di deglutizione, mangiare solo per bocca puo

compromettere un adeguato nutrimento. A questo punto alcuni pazienti
possono decidere di ricevere il loro nutrimento attraverso un tubo
gastrostomico. Decidere se usare o meno il tubo spinge il paziente e la sua
famiglia a confrontarsi con temi delicati, come l'estensione della vita e la
qualita della stessa, di fronte alla necessita assoluta di evitare,
letteralmente, la morte perfame.

La locazione di un tubo gastrostomico (comunemente chiamato "g-tubo"),
un tubo peri-epigastrico (comunemente chiamato "PEG") o un tubo
junostomico (comunemente chiamato "J-tube") non significa che non sara
pit possibile mangiare per bocca, anzi, e spesso buona pratica continuare a
somministrare oralmente alcuni dei cibi favoriti. £ c'e anche da sottolineare
che locare un tubo pud essere un intervento a breve scadenza, limitato ad
aiutaretemporaneamente l'organismo a riprendere peso cosi che il paziente
possatornare adessere nutrito perbocca.

OUANDO PRENDERE IN CONSIDERAZIONE
LA NUTRIZIONE ARTIFICIALE

Molte persone con la malattia di Huntington e le proprie famiglie lottano con
la decisione se usare o meno il tubo per il nutrimento artificiale. Non e mai
unadecisionesemplice, ed e bene prenderlainanticipo rispetto alla crisivera
e propria. In linea di principio, considerata la capacita dei pazienti di
mantenere alungo la percezione dicio che accadeintorno a loro, e forse utile
ritardare tali procedure quanto pit possibile per evitare il senso di profonda
dipendenzache complicherebbeiltonodellumore.



L'alimentazione artificiale tramite tubo e consigliata quando:

In alcuni casi limmissione di un tubo per l'alimentazione artificiale puo

essere determinante per la sopravvivenza stessa del malato. La "giusta"

decisione necessita la massima informazione e la pit ampia discussione tra

tutte le persone coinvolte.




ALIMENTAZIONE ENTERALE:
PICCOLI SUGGERIMIENTI PER IL CAREGIVER

Ricordatedilavarvisempre le mani.

Assicuratevi sempre che il tubo sia posizionato in modo da avere la parte
superiore al di sopra del livello dello stomaco, per prevenire rigurgiti e
aspirazione.

Gli alimenti devono essere dati a temperatura ambiente per minimizzare il
rischiodicrampie/odiarrea.

Se e necessario somministrare farmaci attraverso il tubo, utilizzare forme
liquide, se disponibili. In caso contrario, assicurarsi che le pillole siano
finemente schiacciate ericordarsidilavareiltubo conacqua perfarlefluire.






CIBlI CONSIGLIATI

CIBI CONSIGUIATI

Sgombro
Salmone
Tuorlo d'uovo

Cereali, pollame, frutta, verdura,
olio di germe di grano, oli
vegetali

Avocado

Lenticchie, fagioli, formaggi

Latte e centrifugati di frutta e
verdura (anche con aggiunta di
yogurt e miele)

Puré di patate, zucca, fave,
passati di carne e pesce o altri
cibi di simile consistenza

Latte di mandorla

Noci (per chi non ha problemi di
masticazione e deglutizione)

PERCHE’

Ricchi di VITAMINA D, utile
soprattutto per le persone che non
si espongono molto al sole

Ricchi di VITAMINA E che migliora
la forza muscolare e puo
migliorare i sintomi in persone con
MH

Ricco di proteine e grassi, con una
consistenza facile da deglutire

Fonte di proteine e calorie

Ricchi di calorie e nutrienti

Facilmente deglutibili

Ricco di calorie, difibre, di vitamine
(vitamina E), e inoltre di zinco,
magnesio, ferro, selenio,
manganese, fosforo, calcio

Ricche di calorie (da aggiungere
nelle insalate o da mangiare come
spuntino)






REQUISITI DEGLI ALIMENTI
NECESSARI PER LA FASE AVANZATA

GRUPPI CONSIGUATI (> SCONSIGLIATI
CEREALI E Cereali che possono Pane, grissini, crackers,
essere frullati e ridotti alla JeelgeEliERasllaaoN (it asl=lgite}
DERIVATI consistenza di un budino, JgeNelpdeRi=IggeNsl=lgapl=

semolino denso, polenta  feleligElslelsleN=SSElr=NIgFE1Eli)H
tutti i prodotti da forno

PESCE Tutti i tipi di pesce privati  Jl§sl=Se=Naal=Nale]aNal¥le}
di: lische, spine e pelle, che FESSElENelgi\VeioNeiNiSaal=h
passono essere frullati, pelle, etc..
setacciati 0 omogeneizzati

CARNE Tutte le carni frullate e Tutte le carni a
ridotte ad omogeneizzate. [uelaSSuclgrLRilElaglElielE
Carni tenere o cotte in che non possono essere
forno con sughi o brodi per RiBIEIE
renderle piti umide, private
dei filamenti

LATTE E YOGURT Yogurt compatti (tipo quello  R{elzSlgliae]gNelcrodNeIRigb]ur=!

greco). Latte (consigliato non omogenei, yogurt

quello di mandorla), panna,  KigeselesIls RRaa= =R (ae
besciamella, burro per Zero graggi)

aumentare la quota calorica
in aggiunta alla preparazione
dei pasti

Tutti i formaggi freschi, Formaggi a pasta
FORMAGGI tipo stracchino o ricotta. | filamentosa (tipo mozzarella)

formaggi stagionati sono  [ElElelelealavERyelgyEI=

invece consigliati semistagionati (tipo fontina o
e ; taleggio) a meno di non

grat,tl,f.g'at' da aggiungere essere disciolti in altre

al piatt preparazioni
VERDURE Tutte le verdure senza Tutte le verdure crude o

semi e filamenti, ben cotte Kdejut=Migiv=lg=Nek=

e omogeneizzate, cotte pezziverdure con bucce

come flan troppo sottili (come i

pomodori) che potrebbero
attaccarsi al palato




GRUPPI CONSIGUIATI 6 SCONSIGLIATI Q

LEGUMI Tutti i tipi ben cotti privati  {EE{UlaglN{ale=ly
di bucce e passati al
setaccio e frullati, ridotti a

flan
PATATE Cotte e ridotte a pure Intere o a pezzi
FRUTTA Omogeneizzati di frutta Frutta fresca intera, frutta
secca o essiccata
GRASSI Olio, burro, panna,

besciamella, maionese

UOVA Utili per preparare budini, JSeNVERsels/:NelpalElSuicRigiie]esl
flan

Panna cotta, flan dolci, Caramelle dure, gomme
boLci bavarese, budini, biscotti da masticare, brioches
secchi (SOLO SE
omogeneizzati nelle
bevande, tipo latte)

Mangiare e uno dei principali piaceri della vita. Aiutare il paziente ad
alimentarsinella manieraadeguata significa aiutarloanon privarsidi questo
piacere’
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