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ABBREVIAZIONI

1-RM One Repetition Maximum 
Massimo peso sollevato ad una ripetizione

6MWD Six minute walk distance
Distanza test del cammino dei 6 minuti

6MWT Six minute walking test
Test del cammino dei 6 minuti

AAD Adaptive Aerosol Delivery
Dispositivi aerosolici a sistema adattivo

ACBT Active Cycled Breathing Techniques
Ciclo attivo delle tecniche respiratorie

ACTs Airway Clearance Techniques
Tecniche di clerance delle vie aeree

BC Breathing Control
Respiro controllato

BiPAP Bilevel (o Biphasic) positive airway pressure
Pressione positiva bifasica delle vie aeree

BMI Body Mass Index
Indice di massa corporea

BPCO Broncopneumopatia Cronica Ostruttiva
CFRD Cystic Fibrosis Related Diabetes

Diabete correlato a fibrosi cistica
CPAP Continuous positive airway pressure

Pressione positiva continua delle vie aeree
CPET Cardiopulmonary exercise testing

Test da sforzo cardiopolmonare
CRS Chronic Rhinosinusitis

Rinosinusiti croniche
DA Drenaggio Autogeno
DASI Duke Activity Status Index

Indice Duke sullo stato di attività
DLCO Diffusion Lung CO

Diffusione alveolo-capillare del monossido di carbonio
DPI Dry Powder Inhaler

Inalatore a polvere secca
ECMO ExtraCorporeal Membrane Oxygenation

Ossigenazione Extracorporea a Membrana
EGA Emogasanalisi arteriosa
FC Fibrosi Cistica
FET Forced Espiratory Techinque 

Tecnica dell’espirazione forzata
FEV1 Forced expiratory volume in the 1st second

Volume espiratorio forzato al 1° secondo
FIM Functional Indipendence Measure

Misura di indipendenza funzionale

3



La presa in carico fisioterapica del paziente FC candidato a trapianto bipolmonare 

FiO2 Frazione inspirata di ossigeno
FRC Functional Residual Capacity

Capacità funzionale residua
FVC Forced vital capacity

Capacità vitale forzata
HFCWO High Frequency Chest Wall Oscillation

Oscillazione ad alta frequenza della parete toracica
IPAQ International Physical Activity Questionnaire

Questionario Internazionale attività fisica
HFNC High Flow Nasal Cannula

Cannula nasale ad alto flusso
IPV Intrapulmonary Percussive Ventilation

Ventilazione percussiva intrapolmonare
IR Insufficienza respiratoria

ISWT Incremental Shuttle Walking Test 
Shuttle Walking Test incrementale

LAS Lung Allocation Score
Punteggio di allocazione polmonare

LCI Lung Clearance Index
Indice di disomogeneità della ventilazione

LTOT Long Term Oxygen Therapy
Ossigenoterapia a lungo termine

MEP Maximal Espiratory Pressure
Massima pressione espiratoria

MIP Maximal Inspiratory Pressure
Massima pressione inspiratoria

MNT Micobatteri non tubercolari
MRGE Malattia da reflusso gastroesofageo
NIV Non invasive ventilation

Ventilazione non invasiva
O2 Ossigeno
OMS Organizzazione Mondiale della Sanità
OPEP Oscillating Positive Expiratory Pressure

Pressione positiva espiratoria oscillante
ORL Otorinolaringoiatria
PaO2 Pressione parziale arteriosa di ossigeno
PaCO2 Pressione parziale arteriosa di anidride carbonica
PA Pseudomonas aeruginosa
PAPm Pressione arteriosa polmonare media
PAPs Pressione sistolica in arteria polmonare
PASE Physical Activity Scale for the Elderly

Scala dell’attività fisica per l’anziano
PEEPi Intrinsic Positive End Espiratory Pressure

Pressione positiva di fine espirazione intrinseca
PEP Positive Espiratory Pressure

Pressione espiratoria positiva
PFR Prove di funzionalità respiratoria
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pMDI Pressurized metered-dose inhaler
Inalatore pressurizzato pre-dosato

PNX Pneumothorax
Pneumotorace

SpO2 Saturazione periferica di ossigeno
TEE Thoracic Expansion Exercises 

Esercizi di espansione toracica
VM Venturi mask

Maschera Venturi
VO2 picco Massimo consumo di ossigeno al picco
UULEX Unsupported Upper Limb Exercise

Esercizio sugli arti superiori non supportato
UTI Unità di Terapia Intensiva
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Introduzione e obiettivi del lavoro
A cura di Angela Bellofiore e Emilia Privitera

L’aspettativa di vita delle persone affette da FC è in aumento grazie al progresso delle cure. La patologia
polmonare rimane la prima causa di morbilità e mortalità.
Il  trapianto bipolmonare è oggi  una valida opzione di  sopravvivenza per  un paziente affetto da FC con
malattia respiratoria in fase avanzata, ma nel mondo ci sono ancora persone che muoiono di IR senza che
siano state segnalate ad un centro trapianti.
Un problema che limita ancora il  numero di trapianti di polmoni in Italia è la disponibilità di organi  da
trapiantare.
Il tempo medio trascorso dai pazienti in lista d'attesa è ancora ad oggi molto lungo. 
Per  questi ed altri  motivi  l’iter  di  inserimento in  lista  d’attesa per  trapianto è un processo complesso,
composto  da  varie  fasi che  vanno  dalla  scelta  del  soggetto  di  ricorrere  al  trapianto  polmonare,  alla
valutazione di idoneità,  alla iscrizione in lista, al mantenimento dello stesso in condizioni  cliniche il  più
possibile ottimali per un tempo non prevedibile fino all’intervento chirurgico.
Queste fasi contribuiscono alla realizzazione dell’obiettivo finale, quello di essere trapiantato, intervento che
vede coinvolte varie figure professionali,  tra le quali  il  fisioterapista. Le diverse professionalità coinvolte
devono armonizzarsi e condividere un progetto terapeutico-riabilitativo in modo che le scelte effettuate
possano rispettare criteri di sicurezza e qualità.
Diventa  difficile  districarsi  tra  quanto  è  riportato  in  letteratura  (poiché  in  realtà  molto  poco  riguarda
selettivamente il paziente affetto da FC) e quanto fa ormai parte dell’esperienza dei centri trapianto.
Solo recentemente, la Cystic Fibrosis Foundation (CF Foundation) ha pubblicato le linee guida per il referral
al centro trapianti, andando a definire dei punti, più orientati sulla FC, che prima rischiavano di divenire
arbitrari1.
Il nostro documento si propone di fornire le conoscenze di base e le migliori evidenze scientifiche disponibili
sui possibili interventi del fisioterapista per il soggetto affetto da FC nel periodo che precede il trapianto
bipolmonare con l’auspicio di poter uniformare i comportamenti e utilizzare nel migliore dei modi le risorse
disponibili adattandole alle esigenze di ogni paziente.
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1. Il paziente candidato a trapianto bipolmonare 
A cura di Angela Bellofiore e Emilia Privitera

1.1  Introduzione

Con  il  termine  referral  si  intende  l’atto  di  inviare  una  relazione  clinica  e  una  richiesta  di  candidatura
all’iscrizione in lista d’attesa per trapianto bipolmonare al centro trapianti. 
Il referral al trapianto bipolmonare diventa necessario quando il trapianto permetta con buone probabilità
di aumentare l’aspettativa di vita e di migliorare la qualità di vita del soggetto, se comparata al trattamento
medico conservativo2,3.
Il  referral  al  trapianto dovrebbe essere avviato nei  soggetti con patologia grave, ma non terminale;  un
referral anticipato dà al soggetto l’opportunità di comprendere meglio rischi e benefici del trapianto ed
effettuare una scelta consapevole, di lavorare sui propri dubbi e barriere. Di fatto, il referral non comporta in
automatico la valutazione completa per l’inserimento in lista, ma permette un primo contatto con gli esperti
del  centro,  un  colloquio  sul  percorso  pre  e  post-trapianto  ed  eventualmente,  una  sorta  di  graduale
transizione che, così come la transizione tra centro pediatrico e adulto, viene facilitata dall’educazione, la
comunicazione e il supporto al paziente e ai propri caregiver. 
Un referral tardivo può, invece, portare alla morte in lista d’attesa e probabilità maggiori di morbilità e/o
mortalità nell’immediato periodo post-operatorio derivanti da grave patologia pre-operatoria4,5,6.  

Il  paziente  affetto da  FC che  viene  segnalato  per  la  valutazione  per  l’inserimento  in  lista  d’attesa  per
trapianto bipolmonare ha quindi le caratteristiche della fase avanzata di malattia7. 
Spesso nei centri FC non c’è sufficiente consenso sul timing e sugli indicatori per i quali riferire il paziente ad
un centro trapianti questo sia a livello nazionale che a livello internazionale8.
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Recentemente i nove centri trapianti italiani si sono sottoposti a un processo di revisione trovando accordo
sul documento di consenso dell’International Society for Heart and Lung Transplantation del 2014 per la
selezione dei candidati a trapianto bipolmonare e aggiungendo tra le controindicazioni assolute al trapianto
l’impossibilità ad una riabilitazione adeguata9. 

Il referral al centro trapianti avviene quando siano presenti le seguenti caratteristiche1:
 declino del  FEV1  sotto il  30% predetto e/o rapido declino del FEV1 nonostante terapia ottimale,

soprattutto nelle pazienti di sesso femminile; 
 infezione o malattia da batteri multi-resistenti e/o MNT e/o con CFRD;
 6MWD < 400 m;
 sviluppo  di  ipertensione  polmonare  in  assenza  di  episodi  acuti  di  IR  acuta  (PAPs  >  35  mmHg

all’ecocardio o PAPm > 25 mmHg al cateterismo);
 deterioramento clinico (con sempre più  frequenti riacutizzazioni  broncopolmonari)  associato ad

almeno uno dei seguenti:
 episodio di IR acuta con necessità di NIV; 
 peggioramento  dei  profili  di  resistenza  agli  antibiotici  e  scarso  recupero  clinico  dopo

riacutizzazione; 
 peggioramento dello stato nutrizionale nonostante adeguato supporto; 
 PNX; 
 emottisi con necessità di procedura di embolizzazione.

Le recenti linee guida della CF Foundation1 mettono in evidenza l’importanza di anticipare i tempi di referral
per permettere un processo graduale di accettazione del percorso trapianto e una conoscenza reciproca tra
team trapiantologico, pazienti e caregiver. In particolare, raccomandano di:

 discutere precocemente sull’andamento della malattia e le opzioni terapeutiche, incluso il trapianto
di polmoni (Racc. 1) nei soggetti con FEV1 < 50% predetto (Racc. 2); 

 utilizzare fonti sul trapianto aggiornate e specifiche per FC per migliorare la conoscenza sul percorso
trapianto e i preconcetti a riguardo (Racc. 3); 

 creare rapporti di collaborazione con i centri trapianto per il percorso di transizione, conoscerne le
procedure interne e le barriere socio-economiche (ad esempio, per l’Italia, l’eventuale necessità di
trasferimento nei pressi del centro anche prima del trapianto), mantenere un aggiornamento sulla
situazione clinica per i pazienti in lista o in procinto di inserimento (Racc. 4); 

 valutare eventuali  barriere modificabili  precocemente, come ad esempio lo stato nutrizionale,  il
diabete, l’inattività o il decondizionamento, l’aderenza ai trattamenti, problematiche psicologiche,
uso di sostanze o fattori psico-sociali  (Racc.  6) per poi intraprendere interventi volti al supporto
psicologico specifici sulle problematiche legate al trapianto nei soggetti con FC (Racc. 7). 

Inoltre il referral è raccomandato in1:

 soggetti di età > 18 anni quando il FEV1 è < 50% predetto con rapido declino (declino > 20% in 12
mesi) o quando il FEV1 è < 40% predetto con altri fattori prognostici di riduzione della sopravvivenza
(Racc. 8); 

 soggetti di età < 18 anni quando il FEV1 è < 50% predetto con rapido declino (declino > 20% in 12
mesi) o quando il FEV1 è < 50% predetto con altri criteri di riduzione della sopravvivenza (Racc. 9);

 soggetti con fattori prognostici di riduzione della sopravvivenza, indipendentemente dal FEV1, come
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6MWD  <  400  m o  ipossiemia  (a  riposo  o  da  sforzo)  o  ipercapnia  (PaCO 2 >  50  mmHg  all’EGA
arteriosa) o ipertensione polmonare (Racc. 12);

 adulti con BMI < 18 kg/m2 con intervento nutrizionale e FEV1 < 40% predetto (Racc. 13);

 soggetti con FEV1 < 40% predetto e più di 2 riacutizzazioni/anno che hanno necessitato di terapia
antibiotica endovenosa o di trattamento con NIV, indipendentemente dal valore di FEV1 (Racc. 14);

 soggetti con FEV1 < 40% predetto e emottisi massiva (> 240 ml) che ha causato un ricovero in UTI e
un intervento di embolizzazione (Racc. 15);

 soggetti con FEV1 < 40% predetto e PNX (Racc. 16);
 soggetti di sesso femminile, anche in assenza di altri criteri, soprattutto se giovani (Racc. 17);
 soggetti di bassa statura, anche in assenza di altri criteri (< 162 cm) (Racc. 18).

Sono raccomandate le seguenti rivalutazioni1:

 per i soggetti con FEV1 < 40% predetto viene raccomandato di rivalutare annualmente il 6MWT, il
fabbisogno di O2 e l’EGA (Racc. 10); 

 per i soggetti con FEV1 < 40% predetto un ecocardiogramma per valutare l’ipertensione polmonare
(Racc. 11).

In alcune particolari condizioni è raccomandato di:

 consultare i centri trapianto per i soggetti con infezioni che potrebbero mettere a rischio il trapianto
(come Burkholderia cepacea, MNT o scedosporium) (Racc. 19);

 consultare almeno due centri  trapianto prima di  escludere un soggetto con controindicazioni  al
trapianto (Racc. 20).

In ultimo, per i pazienti in lista, è raccomandato il confronto tra centro FC e centro trapianti almeno ogni sei
mesi o se variazioni cliniche maggiori (Racc. 21).

Il timing consigliato per l’inserimento in lista prevede, invece, le seguenti caratteristiche:
 IR cronica solo ipossiemica (PaO2 < 60mmHg) e/o con ipercapnia (PaCO2 > 50 mmHg);
 NIV a lungo termine;
 ipertensione polmonare;
 ospedalizzazioni frequenti;
 rapido declino della funzionalità polmonare;
 classe funzionale IV secondo la classificazione dell’OMS10.

La valutazione funzionale del fisioterapista del paziente candidato all’iscrizione in lista d’attesa per trapianto
bipolmonare:

 deve tener conto delle caratteristiche del paziente candidato e deve essere uno strumento che guidi
le scelte rispetto ai  possibili  interventi in considerazione di una ipotetica prognosi  e di obiettivi
realisticamente percorribili;

 prevedere  una  serie  di  esami  volti  alla  definizione  del  punteggio  di  LAS  e  propedeutici
all’impostazione di un programma riabilitativo in questa fase della malattia;

 deve integrare l’inquadramento del paziente per ottimizzare il programma di fisioterapia e definire
un vero e proprio percorso riabilitativo che porterà il paziente all’intervento. 
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L’algoritmo che sottende il LAS è stato sviluppato in base ad analisi statistiche riguardo i fattori di rischio di
mortalità nel periodo di attesa e nel periodo post-trapianto11. 

Gli aspetti del LAS che riguardano la valutazione fisioterapica comprendono:
 la necessità di NIV (BiPAP o CPAP);
 il fabbisogno di O2 (a riposo, sotto sforzo e notturno);
 la funzionalità polmonare (FVC % predetto);
 la tolleranza allo sforzo (6MWD predetti).

Queste informazioni vanno a integrare i dati clinici del paziente e vanno aggiornati almeno ogni sei mesi  per
individuare eventuali modifiche della situazione del paziente e quindi un aggiornamento del punteggio12. 

1.2  Gli aspetti riabilitativi caratteristici di questa fase di malattia

I meccanismi che possono ridurre la capacità di esercizio prima e dopo trapianto polmonare sono multifat -
toriali, legati a limitazioni della funzione ventilatoria e alterazione degli scambi gassosi, limitazioni cardiova-
scolari e disfunzione della muscolatura periferica13. 
Il fisioterapista deve impostare obiettivi a breve e lungo termine allo scopo di intensificare la fisioterapia in
questa fase e mantenere una condizione clinica ottimale prima dell’intervento14.  
La fisioterapia prima del trapianto bipolmonare include la gestione delle problematiche respiratorie, quindi
le strategie di disostruzione bronchiale, l’ottimizzazione della terapia aerosolica, l’adattamento o l’ottimiz-
zazione della NIV, la gestione dell’ossigenoterapia, il riallenamento allo sforzo e l’intervento educazionale. 
Il programma dovrebbe prevedere sia riallenamento alla resistenza che alla forza, includendo esercizi per
equilibrio e coordinazione. 
La riabilitazione pre-operatoria ha l’obiettivo di raggiungere la condizione fisica ottimale soprattutto per la
forza, l’endurance, l’autonomia nelle attività della vita quotidiana e lo stato nutrizionale per creare un buon
punto di partenza per il trapianto in modo da migliorare gli outcome post-operatori15. 
Il paziente con FC inserito in lista per trapianto bipolmonare potrebbe raggiungere la fase terminale di ma-
lattia con necessità di supporto ventilatorio h24, scarsa tolleranza allo sforzo con importante sofferenza
psico-fisica: un fisioterapista esperto dovrà seguire il paziente nel percorso pre-trapianto, sia nella condizio -
ne di stabilità, seppur in fase di malattia avanzata, sia in condizioni critiche che richiedano la degenza in UTI
(si veda, ad esempio, capitolo su paziente in ECMO).

1.3  La valutazione fisioterapica del paziente in lista d’attesa 

Una  rivalutazione  completa  di  tutti  gli  aspetti  della  fisioterapia  respiratoria  dovrebbe  essere  sempre
effettuata nel paziente candidato a trapianto bipolmonare.
Il  fisioterapista potrebbe trovarsi di fronte a pazienti molto eterogenei tra loro: ad esempio, potremmo
avere un paziente in IR globale e declino della funzionalità polmonare oppure un paziente con frequenti
riacutizzazioni polmonari, colonizzato da germi multiresistenti.
Le  caratteristiche specifiche dei  pazienti vanno perciò  indagate  allo  scopo di  impostare  un programma
fisioterapico personalizzato.
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La  valutazione  parte  dalla  raccolta  anamnestica,  dall’esame  soggettivo  e  oggettivo  e  dalla  valutazione
strumentale per arrivare a un’analisi dei problemi del paziente con relativa impostazione degli interventi più
adeguati.
Gli aspetti da indagare sono tanti e vari ed hanno l’obiettivo ultimo di ottimizzare lo stato di salute globale
attraverso  l’intervento del  fisioterapista.  Di  seguito  una tabella  riassuntiva,  seppur  non  esaustiva,  degli
aspetti principali della valutazione da tener presente.

Anamnesi Indagare eventi o interventi 
chirurgici pregressi che 
possano influire il programma 
fisioterapico

 Interventi ORL
 PNX
 Emottisi/emoftoe
 Nr. riacutizzazioni/anno
 Nr. ospedalizzazioni/anno

Comorbilità Evidenziare patologie 
concomitanti rilevanti

 Osteoporosi
 Problematiche osteo-articolari
 Problematiche ORL
 MRGE

Valutazione
soggettiva

Indagare le problematiche e i 
sintomi principali per il 
paziente

 Sintomi respiratori
o Tosse
o Espettorato
o Dispnea
o Qualità del sonno

 Descrizione della giornata e del programma in 
corso

 Attuazione di procedure (ad es: pulizia e 
disinfezione dei presidi)

Valutazione
oggettiva

Condurre una valutazione 
oggettiva del paziente 

 Esame del torace
 Esame della meccanica ventilatoria
 Parametri vitali
 Oggettivazione dei sintomi con scale validate
 Verifica del programma e delle procedure
 Verifica del funzionamento dei presidi
 Qualità della vita

Esami
strumentali

Raccogliere e interpretare gli 
esami di interesse fisioterapico

 PFR (spirometria globale con tecnica 
pletismografica e DLCO)

 Titolazioni del fabbisogno di O2

 Test di tolleranza allo sforzo
 Test della forza muscolare
 Saturimetria notturna
 Analisi dei dati di ventilazione (NIV)

La valutazione pre-operatoria prevede una vasta serie di esami diagnostici,  tra i  quali  le PFR e i  test di
tolleranza allo sforzo standardizzati, che in alcuni centri vedono coinvolti i fisioterapisti. 
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Nella seguente tabella sono riportati i test di valutazione riguardanti la tolleranza allo sforzo16.
Misura Test Utilità 
Capacità di esercizio Test di laboratorio: test da sforzo 

cardiopolmonare su treadmill o 
cicloergometro 
Test da campo: 6MWT, ISWT
Capacità di resistenza arti superiori: 
UULEX

Valutare  la  causa  della  limitazione
dell’esercizio,  la  capacità  funzionale,  la
necessità  di  O2,  l’efficacia  dell’esercizio
prescritto,  la  forza  e  la  resistenza
muscolare,  l’efficacia  di  programmi  di
riabilitazione  pre  e  post  trapianto
polmonare 

Funzione muscolare 
(forza, resistenza)

Muscoli periferici: test manuale dei 
muscoli o dinamometria manuale, 
Handgrip force, 1-RM
Muscoli respiratori: MIP / MEP

Valutare  la  forza  muscolare  e  /  o  la
resistenza  muscolare  e  misurare
l’efficacia dell’esercizio  prescritto (1-RM
per i muscoli periferici, MIP per muscoli
respiratori)

Prestazioni fisiche e 
mobilità

Gait speed (oltre 4 m) 
Sit-to-stand Test
Short Physical Performance Battery
Timed Up and Go
Test dell’equilibro (ad es. Berg Balance 
Scale)
FIM
Test specifici per pazienti degenti in 
UTI

Valutare la mobilità, l'equilibrio e la 
funzione fisica, misura dell’efficacia 
dell’allenamento impostato 

Attività fisica Questionari di attività fisica (PASE; 
IPAQ; DASI)
Podometri o accelerometri

Valutazione dell'attività fisica 
Misura di efficacia dell’attività fisica  

I  test  per  la  tolleranza  all’esercizio  vengono  effettuati  di  routine  nella  valutazione  pre-trapianto
bipolmonare. 
Diversi sono i  test che possono essere utilizzati per la valutazione della tolleranza allo sforzo e possono
essere scelti anche in base allo scopo del test e alle caratteristiche del paziente.
Attualmente il  test  più diffuso è il  6MWT, ma altri  test  più completi compreso il  CPET possono fornire
informazioni aggiuntive anche sulla prognosi del paziente17,18.
Il gold standard per la valutazione della tolleranza allo sforzo è il test a carico incrementale con la misura del
VO2 picco al cicloergometro o al treadmill.
Protocolli incrementali a step di un minuto sono comunque efficaci nel valutare la capacità all’esercizio in
minore tempo (8-12 minuti)19. 
Il VO2picco determinato con il protocollo di Godfrey al cicloergometro è significativamente correlato alla
funzionalità polmonare, alla massa e forza muscolare e all’attività fisica20,21,22 ed è sensibile ai cambiamenti a
seguito di programmi di diversa durata23,24. Inoltre, la capacità di compiere uno sforzo misurata con il test di
Godfrey ha un valore prognostico pari al FEV1 nei soggetti con FC25. 
Il VO2picco determinato con il protocollo di Bruce su treadmill è correlato alle variazioni di FEV1  e massa
magra nei giovani con FC26. 
Dopo una riacutizzazione bronchiale, le variazioni di VO2picco sono associate a miglioramenti di LCI e del
Cystic Fibrosis Clinical Score27. 
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Il CPET con protocollo di Godfrey al cicloergometro viene consigliato per misurare il VO2picco, identificare
possibili cause di limitazione all’esercizio e valutare reazioni avverse all’esercizio. Se il suo utilizzo non è
possibile, può essere considerato il protocollo di Bruce su treadmill. 
I test da campo possono essere utilizzati per la valutazione funzionale della tolleranza all’esercizio o per
valutazioni provvisorie, ma non possono sostituire il CPET.
Sia il  protocollo Godfrey su cicloergometro che il  Bruce su treadmill  dovrebbero essere utilizzati per la
prescrizione dell’esercizio fisico19.
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2. Trattamento inalatorio e clearance delle alte vie respiratorie 
A cura di Anna Brivio e Paola Giostra 

2.1 Introduzione

E’ noto come la colonizzazione del polmone trapiantato, con patogeni come PA, possa danneggiare l’organo
trapiantato28. Nei pazienti FC i genotipi di PA isolati nei seni paranasali e nei polmoni sia in fase precoce di
malattia che dopo trapianto polmonare sono risultati simili29. 
L’anatomia delle vie aeree suggerisce che i  seni  paranasali  e le vie aeree superiori possono agire come
serbatoio di agenti patogeni e che i processi patologici delle vie aeree superiori influenzino quelli delle vie
aeree inferiori e viceversa30,31. Sia nella malattia in fase precoce, sia nella malattia cronica i seni paranasali e i
polmoni sono sede di infezione da parte di batteri genotipicamente identici32. Per questo motivo sono stati
proposti diversi approcci chirurgici nel tentativo di bonificare le alte vie dall'infezione prima o subito dopo il
trapianto. Tuttavia, dal momento che le mucose dei seni paranasali presentano anch’esse il difetto genetico,
il problema di fondo dovuto a una inefficace clearance mucociliare non può essere completamente risolto
chirurgicamente33,34.
Quindi l'eliminazione aggressiva dell'infezione nelle vie aeree superiori può migliorare il trattamento della
malattia. La strategia terapeutica di base per l’igiene delle alte vie respiratorie consiste nei lavaggi nasali,
che permettono la rimozione meccanica delle secrezioni. Questa procedura migliora il trasporto mucociliare
ma soprattutto, evita il ristagno, rendendo le fosse nasali meno suscettibili alle infezioni batteriche35,36. 

2.2 Indicazioni

 Le irrigazioni nasali con soluzione fisiologica sono ben tollerate e il beneficio sembra superare gli ef -
fetti collaterali, quindi possono essere incluse come trattamento aggiuntivo nei pazienti con FC36,37.

 La soluzione salina ipertonica al 7% può avere effetti mucolitici e migliorare la clearance mucociliare,
può essere utilizzata per irrigazioni nasali in presenza di secrezioni molto dense o edema della mu -
cosa38,39. 

 Le  irrigazioni  nasali  con  antibiotici  mostrano  una  diminuzione  della  colonizzazione  batterica  e
dell'infiammazione nasale e un effetto positivo sul tasso di recidiva di CRS tuttavia, vi sono prove
con un basso livello di evidenza per l'uso di antibatterici topici nei pazienti con FC35. 

 Soluzioni contenenti Polisorbato 80, un surfattante non ionico, vengono utilizzati come soluzione
per i lavaggi nasali con l’obiettivo di favorire la permeabilità del biofilm prodotto dalla PA40. 

 L'inalazione nasale di dornase alfa (rhDNase) può essere utilizzata nel trattamento della sinusite cro-
nica41.

 In assenza di studi comparativi che evidenzino la maggiore efficacia di un particolare metodo per
eseguire i lavaggi nasali, la scelta dello strumento da utilizzare quotidianamente dovrebbe tenere
conto di diversi fattori, in particolare quantità di soluzione da utilizzare, grado di collaborazione e
preferenza del paziente42.

 Sono stati sviluppati diversi dispositivi per l'irrigazione nasale e la somministrazione di farmaci nelle
alte vie respiratorie, e tutti sono risultati migliori rispetto alla somministrazione di soluzione con
spray nasale43. 
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 Gli ultrasuoni a bassa frequenza sono stati recentemente suggeriti come metodo supplementare per
la disgregazione del biofilm nei pazienti con rinosinusite cronica44.

 Gli aerosol convenzionali non permettono un’adeguata nebulizzazione dei seni paranasali45.
 I compressori che producono gradienti di pressione attraverso un flusso d'aria vibrante consentono

una miglior  diffusione della  soluzione nebulizzata nei  seni  nasali  facilitandone la  deposizione in
quantità significativamente maggiore46.

2.3 Indicazioni per la clearance delle alte vie respiratorie

 Rivedere e adattare periodicamente la tecnica di lavaggio e di somministrazione di farmaci per le
alte vie respiratorie.

 Intensificare la detersione delle alte vie respiratorie nella fase peri-trapianto polmonare.
 Favorire i sistemi a caduta che permettono l’utilizzo di soluzioni sterili e grandi quantitativi di solu -

zione.
 Istruire alla corretta igiene dei device utilizzati.
 Favorire l’utilizzo di device di facile pulizia e disinfezione.
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3. Trattamento inalatorio per le basse vie respiratorie 
A cura di Anna Brivio e Paola Giostra

3.1 Introduzione

La terapia inalatoria è una componente importante nella gestione delle complicanze respiratorie associate a
FC ed è un'area multidisciplinare che coinvolge anche la figura del fisioterapista47. I pazienti affetti da FC
assumono  diverse  terapie  inalatorie  per  trattare  l'infiammazione  cronica,  l'infezione  polmonare  e  per
migliorare  la  clearance  delle  vie  aeree.  Le  terapie  inalatorie  in  FC  includono:  broncodilatatori,
antiinfiammatori, agenti mucolitici e/o mucoattivi e antibiotici. 
Per i  pazienti in attesa di  trapianto bipolmonare, nella  fase avanzata della  malattia,  la  compromissione
dell’apparato respiratorio interferisce in maniera significativa sulla deposizione dell’aerosol. Nelle malattie
ostruttive abbiamo una maggior  deposizione per  impatto inerziale  a  livello  delle  vie  aeree più  centrali
mentre si  riduce la  percentuale di  farmaco che riesce a raggiungere le  vie aeree periferiche.  Questo è
dovuto principalmente alla  riduzione del  calibro delle  vie aeree responsabile  di  un aumento del  flusso
turbolento ed un incremento della frequenza respiratoria48,49.
I  principali  fattori  che  favoriscono  un’adeguata  deposizione  del  farmaco  nebulizzato  sono:  il  pattern
respiratorio,  le  dimensioni  delle  particelle  nebulizzate,  l'età  del  paziente  e  il  grado di  compromissione
respiratoria48.  Anche  la  modifica  della  postura,  durante  la  terapia,  può  modificare  la  distribuzione  del
farmaco inalato. 
Dati  i  diversi  comportamenti  fisico-chimici  dei  farmaci  nebulizzati  in  FC,  è  importante  utilizzare  la
combinazione nebulizzatore/compressore specifica per una determinata formulazione farmacologica48,50.
Respirare con una fase inspiratoria più lenta durante l'inalazione permette di  ottenere una deposizione
periferica più omogenea e complessivamente maggiore51.  I  dispositivi  aerosolici  a sistema adattivo AAD
modificano la produzione di nebulizzato in risposta al pattern respiratorio del singolo paziente e lo guidano
ad effettuare una inalazione lenta e profonda in funzione della sua capacità inspiratoria. Questo garantisce
una migliore deposizione polmonare, una ridotta perdita in fase espiratoria, tempi di trattamento ridotti e
quindi una migliore aderenza alla terapia52. 
I DPI sono facilmente utilizzabili e attivati direttamente dall'atto inspiratorio del paziente; sono dispositivi
portatili e di facile manutenzione. L'efficacia dei trattamenti antibiotici tramite DPI dipende dalla capacità
del  paziente  di  creare  adeguati flussi  inspiratori  che consentano al  farmaco di  raggiungere la  periferia
polmonare. L'assunzione delle polveri inalatorie, può provocare nel paziente reazioni avverse come tosse
eccessiva e broncospasmo, in questo caso si rende preferibile utilizzare l'inalazione per aerosol50,53.

3.2 Raccomandazioni

• Quando un farmaco può essere somministrato tramite un DPI, pMDI o nebulizzatore, l'inalatore di
polvere secca dovrebbe essere l'opzione preferita per la facilità d'uso e i ridotti tempi di utilizzo54,55.  

• Gli antibiotici inalatori in polvere hanno tempi di inalazione più rapidi, e maggiore praticità, con un
basso assorbimento sistemico; tuttavia l’inalazione può essere associata ad una maggiore incidenza
di tosse50. 

• I pazienti con flusso aereo ridotto a causa di una severa ostruzione potrebbero non essere in grado
di generare un flusso inspiratorio adeguato per utilizzare un DPI. Poiché i flussi inspiratori molto bas-

17



La presa in carico fisioterapica del paziente FC candidato a trapianto bipolmonare 

si si traducono in una riduzione della deposizione del farmaco e principalmente delle particelle fini,
è necessario valutare la capacità di generare il flusso inspiratorio minimo necessario ad attivare il
device56. 

• Nei pazienti che non sono in grado di usare un DPI per una ridotta funzione respiratoria dovrebbero
essere scelti un pMDI e uno spaziatore e/o un dispositivo aerosolico, in relazione alla modalità di
nebulizzazione richiesta dal farmaco57.

• Per la somministrazione di steroidi per via inalatoria, dovrebbero essere utilizzati pMDI e un distan -
ziatore per ridurre la biodisponibilità sistemica e ridurre la crescita di candida albicans nel cavo ora-
le49,54.  

• I  broncodilatatori  dovrebbero essere  assunti mediante un inalatore  pMDI  e  un distanziatore ad
esclusione dei pazienti tachipnoici o incapaci di seguire le istruzioni50,54. Dati i diversi comportamenti
fisico-chimici dei farmaci nebulizzati in FC è importante utilizzare la combinazione nebulizzatore/
compressore specifica per una determinata formulazione farmacologica50,53.

• Modificare la postura durante la terapia inalatoria può migliorarne la deposizione50,58.
• Per i pazienti, con malattia polmonare da moderata a severa e infezione cronica da PA, è raccoman -

dato fortemente l'uso continuativo o a cicli on/off di tobramicina, dornase alfa59 e  Aztreonam per
inalazione55.

• I  nebulizzatori con dispositivo mesh vibrante possono ridurre il tempo di trattamento rispetto ai
compressori e riducono il rischio di contaminazione55.

• Nei pazienti con grave compromissione respiratoria e alto carico terapeutico andrebbero ridotti il
numero di devices in uso e semplificate le terapie inalatorie.

• I  dispositivi  per  la  nebulizzazione sono fonte di  contaminazione batterica60 quindi  è  importante
l’istruzione alla corretta modalità di pulizia e disinfezione61.

• La revisione della tecnica di pulizia utilizzata dai pazienti deve essere prevista con regolarità durante
gli incontri ambulatoriali ed i periodi di ricovero62,63.

• I pazienti devono essere istruiti a seguire attentamente le istruzioni del produttore per la pulizia dei
nebulizzatori62.

• I fisioterapisti devono essere consapevoli delle differenze tra i diversi tipi di dispositivi ed il loro im -
patto sulla tecnica di inalazione, sulla dose ricevuta e sulla deposizione polmonare50.

• Le tecniche di clearance delle vie aeree possono essere migliorate con una terapia inalatoria efficace
e la terapia inalatoria può essere migliorata mediante alcune tecniche di clearance delle vie aeree50. 

• I fisioterapisti dovrebbero essere adeguatamente formati nell'area della terapia inalatoria al fine di
massimizzare l'efficacia dei trattamenti50.
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4. La disostruzione bronchiale 
A cura di Anna Brivio, Clara Ceruti e Paola Leone 

4.1 Indicazioni generali sulla disostruzione bronchiale in questa fase 

Nella FC l'ostruzione causata dalla maggiore viscosità delle secrezioni provoca cambiamenti patologici in
una serie di sistemi corporei. A livello del sistema respiratorio questo si manifesta con secrezioni dense nelle
vie aeree, che sono responsabili di infezioni ricorrenti ed infiammazione persistente. Questo processo è il
principale fattore che contribuisce al danno polmonare e al deterioramento della funzione respiratoria. La
densità e la quantità delle secrezioni riducono i normali meccanismi di clearance e pertanto le ACTs sono
considerate essenziali per rallentare la progressione della malattia64,65.
La disostruzione bronchiale comprende una vasta gamma di ACTs66,53 che vengono adattate all’età e alle
condizioni cliniche dei pazienti, sia durante le fasi di riacutizzazione sia nei periodi di benessere a scopo pro -
filattico67,68. 
Con l’aumento dell’aspettativa di vita e del numero di pazienti inseriti in lista trapianto bipolmonare, il man-
tenimento di un’adeguata clearance bronchiale diventa cruciale. 
L'intervento fisioterapico prima del trapianto di polmone si configura come un equilibrio complesso tra tec -
niche di disostruzione, aerosolterapia ed esercizio fisico. L'obiettivo della fisioterapia prima del trapianto
polmonare è quello di mantenere i pazienti in condizioni clinicamente ottimali garantendo una buona quali -
tà della vita14.

 Non esiste letteratura che tratti specificamente il trattamento fisioterapico nel paziente in lista tra-
pianto, ma molto può essere traslato da quanto indicato per i pazienti con malattia severa. 

 Le ACTs hanno un'influenza importante nel limitare le complicanze nel paziente adulto con malattia
moderata e severa69. 

 Le ACTs determinano un aumento della domanda ventilatoria e possono compromettere le presta-
zioni dei muscoli respiratori nei soggetti con malattia grave70; è quindi importante ridurre al minimo
il lavoro respiratorio durante le ACTs. 

 La NIV o CPAP sono risultate essere utili anche come ausilio alla clearance delle vie aeree contri -
buendo a ridurre la fatica respiratoria e facilitando la ventilazione regionale71,72. 

 La disostruzione bronchiale è un aspetto oneroso del trattamento nei pazienti FC, specialmente in
questa fase di malattia73; le sedute vanno modulate durante la giornata tenendo conto anche dei
segnali di fatica respiratoria e del carico terapeutico globale.

 La personalizzazione del trattamento, importante in tutto il corso della vita del paziente FC, acquisi -
sce una particolare importanza in questa fase in cui la necessità di adattamento delle ACTs alle va -
riazioni cliniche può essere molto frequente. 

 L’efficacia delle ACTs può essere ulteriormente migliorata dall’utilizzo appropriato di farmaci per via
inalatoria. 

 Dato che il controllo delle infezioni è cruciale nel paziente in lista d’attesa per trapianto, il program -
ma di pulizia e disinfezione dei dispositivi utilizzati per lo svolgimento delle ACTs deve essere accu-
ratamente pianificato.
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4.2 Supporti per assistere la disostruzione bronchiale 

4.2.1 Sistemi PEP

I sistemi PEP sfruttano l’effetto della respirazione contro una PEP a resistenza variabile74. Questo comporta
temporaneamente un aumento della  FRC con conseguente apertura delle  vie aeree e incremento della
ventilazione collaterale che permette un aumento della quantità d’aria più distalmente alle secrezioni e il
loro spostamento in direzione cefalica. L’aumento della pressione positiva all’interno delle vie aeree riduce
inoltre il collasso delle loro pareti75.
 Esistono  sistemi  PEP  senza  oscillazioni  (Pep  Mask)  e  sistemi  PEP  oscillanti  OPEP  (Flutter®,  Acapella®,
AerobikA®, RC-Cornet®) che combinano le oscillazioni di flusso con la pressione positiva espiratoria74.

 I sistemi PEP si devono combinare con la FET per mobilizzare ed espellere le secrezioni74,76.
 La PEP, come altre ACsT, con le opportune modifiche, può essere applicata anche a pazienti che utilizza -

no NIV70,77.
 Non ci sono controindicazioni assolute all’uso dei sistemi PEP, ma in alcune condizioni cliniche la loro

applicazione deve essere attentamente valutata: pazienti non in grado di tollerare un aumentato lavoro
respiratorio, sinusite acuta, epistassi, emottisi, pneumotorace non drenato50. 

 In caso di pneumotorace si deve assicurare un’adeguata clearance minimizzando la pressione positiva
generata all’interno delle vie aeree50.

4.2.2  ACBT

L’ACBT consiste in una serie di BC, TEE e FET. 
BC è la fase di riposo in cui il paziente attua una respirazione tranquilla a volume corrente adattandola al
proprio ritmo respiratorio. TEE consistono in un respiro profondo composto da una inspirazione attiva, con
pausa teleinspiratoria di tre secondi circa, ed espirazione passiva non forzata, generalmente sono ripetuti
tre volte. La FET combina una o due espirazioni forzate (huff) con pause di controllo della respirazione. Le
huff a bassi volumi polmonari dovrebbero aiutare a mobilizzare le secrezioni dalle vie aeree più periferiche
alle vie aeree più centrali, le huff ad alti volumi polmonari dalle vie aeree più centrali a quelle prossimali. La
modalità d’esecuzione è flessibile e si adatta alle peculiarità del singolo paziente74,78. 

 L’ACBT può essere eseguito in posizione seduta o nelle posizioni del drenaggio posturale, con o sen -
za l’aiuto di un assistente74.

 L’ACBT può essere associato a vibrazioni e percussioni durante i TEE.
 È stato dimostrato che la posizione in decubito laterale è efficace quanto la posizione declive ed è

preferita dai pazienti79.
 Alcuni studi hanno mostrato quali potenziali effetti avversi delle posizioni declivi il reflusso gastro-

esofageo80,81, l’aumento della dispnea e la desaturazione82 e vanno quindi scoraggiate in questa fase
di malattia.

 L’ACBT è paragonabile a tutte le tecniche di disostruzione bronchiale, può essere utilizzata in tutte le
fasi di malattia e adattata al variare delle condizioni cliniche78,83.

4.2.3  DA

20



La presa in carico fisioterapica del paziente FC candidato a trapianto bipolmonare       

Il DA è una tecnica che utilizza un’alternanza di pattern ventilatori a basso, medio e alto volume polmonare,
in base alla localizzazione delle secrezioni. L’obiettivo è ottenere, nella fase espiratoria, il massimo flusso
d'aria possibile nelle generazioni bronchiali interessate senza aumentarne le resistenze: si ottiene così la
mobilizzazione  delle  secrezioni  e  la  loro  progressione  verso  le  vie  aeree  più  prossimali  per  essere  poi
eliminate. L’eliminazione delle secrezioni nel DA viene eseguita attraverso la modulazione del flusso d'aria
partendo da diversi livelli del volume polmonare; il corretto dosaggio della forza espiratoria non comprime
le  vie  aeree consentendo di  inibire  e  rinviare  più  facilmente la  tosse  in  modo da raccogliere  così  una
maggior quantità di muco. 
Il DA si svolge in tre fasi:
1) distacco delle secrezioni periferiche respirando a bassi volumi polmonari;
2) raccolta del muco dalle vie aeree centrali respirando a volumi polmonari medio-bassi;
3) evacuazione del muco dalle vie aeree centrali respirando a volumi polmonari medio-alti74,84.

 La posizione del paziente influisce sulla ventilazione regionale polmonare da cui dipende la clearan-
ce bronchiale74; la postura deve essere adattata alle condizioni cliniche e alla tolleranza del paziente.

 La tecnica richiede allenamento, concentrazione e partecipazione da parte del paziente 85; può quin-
di risultare difficile da introdurre per la prima volta in questa fase di malattia.

 Questa tecnica permette di modulare la comparsa della tosse, limitando cosi l’aumento di pressione
nelle vie aeree e riducendo la fatica respiratoria.

 Studi a breve termine hanno dimostrato che il DA è efficace quanto il drenaggio posturale con per-
cussioni86, la OPEP87 e l’ACBT88.

 In uno studio comparativo a lungo termine in adolescenti con FC, il DA è risultato efficace come il
drenaggio posturale, ma i partecipanti hanno dimostrato forte preferenza per il DA89.

4.2.4  CPAP a scopo disostruente

Durante  l’applicazione  della  CPAP  il  paziente  respira  tramite  un  circuito  pressurizzato  attraverso
un’interfaccia contro una resistenza che mantiene una pressione positiva costante sia durante l’espirazione
sia durante l’inspirazione. La pressione viene solitamente settata tra i 5 e i 20 cmH20.
Il razionale della CPAP come tecnica di clearance potrebbe essere ricondotto ai suoi effetti di stabilizzazione
delle  vie  aeree  specialmente  durante  l’espirazione,  che  impedisce  l’occlusione  e  riduce  l’air  trapping 90.
Teoricamente, questo dovrebbe favorire il trasporto del muco, ma non l’espettorazione, che richiede invece
un flusso espiratorio attivo91; pertanto, la pressione data dalla CPAP da sola non può essere sufficiente ad
eseguire un’adeguata ed efficace mobilizzazione delle secrezioni92. Non sono ancora disponibili sufficienti
studi sull’efficacia della CPAP nella rimozione delle secrezioni nei pazienti con FC, ma la CPAP periodica
potrebbe rappresentare un’alternativa alle convenzionali ACTs in pazienti con severa malattia polmonare93.

 La CPAP diminuisce il lavoro dei muscoli respiratori e migliora la SpO2
94,95.

 L’incremento della pressione nelle vie aeree durante l’espirazione riduce il precoce collasso delle vie
aeree96, riducendo così l’air trapping.

 In condizioni avanzate di patologia la CPAP sembra utile per ridurre la dispnea e favorire la funzione
della muscolatura inspiratoria97, aumentando il volume corrente e riducendo la frequenza respirato-
ria. 
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 E’ auspicabile che il paziente possa essere adeguatamente istruito ad una partecipazione attiva du-
rante la terapia con CPAP, utilizzando ACTs di supporto (ad es: DA, huff, FET)70 considerando che gli
eventuali benefici attesi possono essere ottenuti dopo un adeguato tempo di trattamento variabile
in base alle condizioni del paziente93.

4.2.5  HFCWO

HFCWO è una tecnica di clearance delle vie aeree che prevede l’utilizzo di un giubbotto. E’  un dispositivo
che genera un’oscillazione ad alta frequenza della parete toracica grazie ad un giubbotto che si gonfia e si
sgonfia ad una determinata pressione. Ciò genera una pressione negativa transrespiratoria che comprime la
gabbia  toracica  dall’esterno  provocando  brevi  e  rapidi  flussi  pulsati  espiratori  e  sfruttando  il  richiamo
elastico della gabbia toracica per il ritorno a FRC contribuendo alla rimozione delle secrezioni98,99.
Uno studio multicentrico randomizzato ha confrontato gli effetti di PEP e HFCWO100. Nel gruppo HFCWO il
numero  di  riacutizzazioni  polmonari  era  significativamente  maggiore  ed  il  tempo  per  la  prima
riacutizzazione era significativamente più breve.
Non vi sono sufficienti dati che supportino l'uso di HFCWO come tecnica di routine per la maggior parte dei
pazienti  FC.  Le  principali  controindicazioni  sono:  accesso  intravenoso  sotto  al  giubbotto,  embolia
polmonare, contusione polmonare, emottisi attiva, instabilità  emodinamica, fratture costali,  versamento
pleurico.
Questa tecnica richiede un’attenta valutazione se vuole essere utilizzata per pazienti con malattia allo stadio
terminale (il volume di fine espirazione può scendere al di sotto della capacità di chiusura), per pazienti che
hanno subito recentemente chirurgia esofagea, con addome disteso, con broncospasmo, con osteoporosi e
deficit di coagulazione.

 Può essere indicato in pazienti che non sono in grado di eseguire altre ACTs.
 Iniziare a pressioni e frequenze basse e poi aumentare fino a raggiungere l'optimum terapeutico tol-

lerato dal paziente. 
 I periodi di oscillazione dovrebbero essere intervallati da pause per eseguire FET e tosse. 

4.2.6  IPV

L’IPV genera delle pressioni positive intermittenti ad alta frequenza che si sovrappongono al respiro del pa-
ziente, con l’effetto di percussione interna delle vie respiratorie. Il dispositivo genera brevi e rapidi impulsi
inspiratori di gas ad alta frequenza (100-500 cicli/min) nelle vie aeree, sovrapposti alla respirazione del pa-
ziente a pressioni di 5-35 cmH20 (percussioni); l’espirazione è prodotta dal normale ritorno elastico.
L'evidenza attuale suggerisce che l'IPV sia altrettanto efficace del drenaggio posturale e delle percussioni
nei pazienti con FC101, ma sono necessarie ulteriori ricerche per valutare l'efficacia a lungo termine rispetto
alle altre ACTs.

 Utilizzare con attenzione in presenza di emottisi.
 Sconsigliato nei pazienti con PNX non drenato.
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 ll  dispositivo può essere utilizzato applicato al respiro spontaneo del paziente o in linea con il
circuito di ventilazione; è associato ad un’aerosolterapia a scopo di umidificazione delle vie aeree.

 Valutare l’impatto della gestione del device sulla gestione globale.
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5. Le diverse indicazioni della ventilazione non invasiva 
A cura di Angela Bellofiore, Paolo Buonpensiero e Emilia Privitera

5.1  Introduzione

La NIV viene usata con successo nel trattamento dell’IR secondaria a diverse condizioni patologiche102. 
L’utilizzo della NIV prevede una pressione di supporto ed una pressione di fine espirazione allo scopo di
ridurre  il  lavoro respiratorio,  aumentare  il  reclutamento alveolare e  prevenire  il  collasso della  periferia
polmonare durante la fase espiratoria.
L’ipoventilazione alveolare, l’ostruzione severa delle vie aeree, le infezioni polmonari ricorrenti, l’alterazione
degli scambi gassosi subentranti, la riduzione della ventilazione minuto, l’aumento del lavoro respiratorio,
l’iperinflazione polmonare, l’aumento della dispnea sotto sforzo sono fenomeni che possono presentarsi  in
misura differente caratterizzando il quadro di IR del paziente affetto da FC in fase avanzata di malattia. 
La NIV inizialmente è stata utilizzata nello specifico dal paziente in lista d’attesa per trapianto bipolmonare
come “tecnica ponte” al fine di mantenere clinicamente stabile o almeno di rallentare la progressione della
IR acuta fino all’arrivo dell’organo da trapiantare103. 
Ad oggi  è  sempre più  utilizzata nei  centri  di  cura104 per  trattare l’IR acuta nelle  sue forme con finalità
differenti e  miglioramento del quadro clinico con riduzione dell’ipercapnia, della frequenza respiratoria e
della dispnea.
L’utilizzo della NIV, pur non avendo una completa conferma dell’efficacia dall’evidenza scientifica in tutti
campi  di  applicazione,  è  sempre  più  diffuso  e  cruciale  nella  gestione  di  alcuni  aspetti  della  patologia
respiratoria105.
Se la frequenza respiratoria e/o la PaCO2 vanno al  di  sopra dei  limiti accettabili  nel paziente FC in una
situazione di IR cronica e relativa stabilità clinica, la NIV si è dimostrata utile durante il riposo notturno, per
la disostruzione bronchiale, nell’esercizio fisico, o durante brevi sessioni quotidiane permettendo di porre a
riposo la muscolatura respiratoria affaticata105. 
Il  timing dell’adattamento  è  ancora  un  argomento  poco  indagato  e  vi  sono  molte  variabili  che
necessiteranno nel tempo di un maggior approfondimento: attualmente in molte realtà una riacutizzazione
con IR acuta (di I o II tipo) segna l’inizio della NIV. 

5.2 NIV e sonno

L'ipossia e l'ipercapnia si verificano comunemente durante il sonno in pazienti FC con malattia moderata-
grave.
Sono stati segnalati effetti positivi a breve termine della NIV durante il  sonno nella FC. Risultati a lungo
termine della NIV per IR cronica possono includere miglioramenti nella PaCO2 diurna, riduzione del numero
di giorni trascorsi in ospedale e miglioramento dei sintomi50.
L’uso di  NIV e O2  durante il  sonno in soggetti con FC e desaturazioni  durante il  sonno confrontato con
l’utilizzo di O2 a basso flusso ha dimostrato un aumento della sopravvivenza libera da eventi morbosi oltre
12 mesi106.

Attualmente non vi è un accordo sui criteri di inizio della NIV durante il sonno in FC: ne viene raccomandato
l’impiego quando vi è un aumento di PaCO2 di 10 mmHg durante supplementazione di O2 durante il sonno o
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una PaO2 assoluta di almeno 60mmHg107.
I possibili sintomi che potrebbero indicare presenza di disturbi respiratori notturni sono frequenti risvegli,
fatica o eccessiva sonnolenza diurna.
Viene raccomandato uno studio notturno del sonno: la polisonnografia o poligrafia è l’esame più indicativo
nei pazienti con ipercapnia diurna al fine di determinare la necessità di NIV104.

5.3  NIV e disostruzione bronchiale 

L’utilizzo della NIV in ambito di disostruzione bronchiale è stato indagato, anche se in modo non ancora
specifico,  nel  paziente  in  lista  per  trapianto  bipolmonare.  In  ogni  caso  la  NIV  è  stata  adottata  dai
fisioterapisti per la disostruzione bronchiale nel paziente affetto da FC104,108.
Il  razionale dell’utilizzo della NIV nel facilitare la progressione del muco non è certa, ma sembra che la
riduzione della fatica muscolare e della chiusura delle vie aeree durante espirazioni prolungate possono
portare ad un aumento della ventilazione alveolare, con una migliore clearance bronchiale ed incremento
dell’espettorazione70.
La NIV dovrebbe essere utilizzata a scopo disostruente in pazienti con FC quando vi è debolezza muscolare o
fatica  respiratoria  e/o  alterazione  degli  scambi  durante  le  altre  ACTs  oppure  quando  vi  è  difficoltà  a
rimuovere le secrezioni con altre tecniche104.
In sintesi, l’utilizzo della NIV migliora la funzionalità respiratoria, ma non si accompagna a miglioramenti
della severità dei sintomi e della capacità di esercizio, ad una riduzione della durata del ricovero o di periodi
liberi da esacerbazioni respiratorie104.
Viene indicato  l’inserimento  della  NIV  in  pazienti FC  con patologia  avanzata  nei  quali  dispnea  e  fatica
limitano  un’efficace  clearance  delle  secrezioni  bronchiali  con  altre  tecniche50;  inoltre  studi  recenti
evidenziano come i pazienti FC con malattia severa che utilizzano la PEP mask si sentano più stanchi rispetto
ai pazienti che utilizzano CPAP o NIV93.

5.4  NIV ed esercizio fisico

Nei pazienti con IR che presentano segni di fatica respiratoria durante l’esercizio fisico la NIV, attraverso la
riduzione del carico di lavoro della muscolatura respiratoria, offre assistenza ventilatoria con l’obiettivo di
ridurre  la  dispnea  e  di  aumentare  l’ossigenazione,  inducendo  un  aumento  della  tolleranza
all’esercizio109,110,111.
Se questo risultato in altre patologie è stato confermato, nei pazienti FC non è stato possibile oggettivarlo
attraverso le evidenze disponibili105.
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6. Esercizio fisico ed indicazioni sul riallenamento allo sforzo 
A cura di Paola Leone e tratto da “Indicazioni all’esercizio fisico in Fibrosi Cistica – Capitolo 5 Il paziente adulto con
malattia grave e in lista d’attesa per trapianto polmonare”, versione Dicembre 2017

6.1 Introduzione

Gli effetti positivi dell’esercizio fisico nei pazienti con FC sono stati ampiamente documentati 112,113 ed in par-
ticolare è stato dimostrato che l’esercizio fisico:

 migliora la capacità di esercizio aerobica-anaerobica;
 aumenta la forza muscolare;
 migliora la funzionalità respiratoria;
 riduce la dispnea; 
 migliora il senso di benessere e l’autostima;
 migliora la flessibilità;
 migliora la coordinazione;
 ha positivi effetti su diabete;
 ritarda l’osteoporosi;
 migliora la qualità di vita.

A causa di tali importanti benefici l’esercizio fisico è diventato parte integrante dei programmi di cura rivolti
ai soggetti FC. Tale attività richiede interventi specifici che variano in relazione al paziente ed in relazione
all’età e alla gravità della malattia respiratoria. 
In particolare nei pazienti in lista di trapianto si assiste ad un peggioramento dei sistemi energetici attivi du -
rante l’esercizio come conseguenza dell’alterato metabolismo dell’O2.  Essi inoltre presentano frequente-
mente dispnea a riposo o per sforzi lievi, denutrizione, necessità di ossigenoterapia a riposo e/o durante lo
sforzo e complicanze varie.
Non vi sono molte informazioni relative agli effetti dell’allenamento in relazione ai livelli di fitness ed alla
gravità della malattia respiratoria. Alcuni autori sostengono che i risultati di un programma di allenamento
dipendono dai livelli di fitness iniziali, ma che sarebbero indipendenti dal livello di gravità della malattia re-
spiratoria114. 
In particolare la limitazione all’esercizio sarebbe più significativamente correlata alle alterazioni evidenziate
dalle immagini radiografiche piuttosto che dalla funzione polmonare115. I lavori pubblicati riportano che gli
adulti con malattia severa ottengono risultati migliori in seguito all’allenamento rispetto ai soggetti con ma -
lattia moderata e che i partecipanti con una maggiore capacità di esercizio prima del trapianto hanno risul -
tati migliori nel decorso post-operatorio116,117.

6.2  Raccomandazioni sull’esercizio fisico

 Il gold standard per la valutazione della capacità all’esercizio è il CPET al cicloergometro con la mi-
sura dei gas espirati. Quest’ultimo, tuttavia, può essere di difficile esecuzione nei soggetti partico-
larmente critici o nei soggetti che necessitano di supplementazione di O2. Il test più somministrato
in questi pazienti è il 6MWT118 che viene considerato nel LAS come 6MWD.   
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 L’allenamento nei soggetti adulti con malattia polmonare severa dovrebbe essere prescritto sulla
base dei risultati di un test da sforzo. Anche per i pazienti più gravi alcuni parametri come la fre-
quenza cardiaca allenante dovrebbe essere estropolata considerando la frequenza cardiaca massi-
ma ottenuta durante la valutazione e non da quella predetta per l’età. Analogamente, se un pazien-
te mostra un’importante desaturazione arteriosa ad una determinata intensità, sarà opportuno in -
trodurre o modificare, in accordo con il medico, l’ossigenoterapia o la NIV durante la seduta di trai -
ning.

 Il training intervallato è una tipologia di training sicura che consente di migliorare soprattutto la
prestazione aerobica submassimale, anche se il training aerobico tradizionale migliora in modo più
evidente la prestazione aerobica massimale. Il training intervallato va preferito quindi nei soggetti
che sperimentino una grave dispnea e/o fatica muscolare; inoltre sembra essere meglio tollerato
nei soggetti poco complianti all’esercizio fisico rispetto al tradizionale allenamento continuato15,119.

 Sono consigliate attività simili alle attività di vita quotidiana come il cammino o esercizi a corpo libe-
ro.

 Per l’impostazione di un allenamento strutturato sono adeguati il cicloergometro ed esercizi di rin -
forzo muscolare50. 

 La frequenza dell’allenamento deve essere di almeno 5 volte alla settimana e la singola seduta deve
avere una durata di 20-30 minuti con un’intensità del 50-70% del VO2 picco. Se la SpO2 scende sotto
il 90%, è necessaria la supplementazione di O2.

 In caso di condizioni critiche come degenza in UTI e/o utilizzo di ECMO e nei soggetti in lista di atte-
sa per trapianto bipolmonare, è fondamentale proseguire con il programma di allenamento per fa-
vorire il recupero successivo all’eventuale trapianto120.

 La severità del quadro clinico in questi pazienti impone la copertura del fabbisogno energetico du-
rante i periodi di attività fisica, ciò è fondamentale per mantenere peso e massimizzare l’effetto
dell’attività fisica, è necessario pertanto assumere una quantità adeguata di liquidi, elettroliti, car -
boidrati e proteine121. 

 Anche per attività di bassa intensità è raccomandata  una reitegrazione adeguata di sali, acqua ed
energia121.
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7. Gestione dei pazienti in ossigenoterapia 
A cura di Monica Saraceni e Emilia Privitera

7.1 Introduzione

 Il rifornimento di O2 ai tessuti dipende da molti fattori, quali la ventilazione, la diffusione attraverso
la  membrana  alveolo-capillare,  l’emoglobina,  l’output  cardiaco  e  la  perfusione  tissutale.  In
occasione di uno stato di IR, si realizza un’incapacità a mantenere i gas ematici entro livelli normali
(PaO2 ≥ 60 mmHg) con o senza una PaCO2 entro i  limiti di  normalità (37-43 mmHg nel  sangue
arterioso).

 Con  valori  di  PaO2 <  60  mmHg  si  manifesta  nell’organismo  vasocostrizione  polmonare  ed  un
incremento della gettata cardiaca allo scopo di migliorare il  rapporto ventilazione-perfusione, la
PaO2 e l’apporto periferico di O2. Questi meccanismi di compenso hanno però il costo di portare ad
un aumento della pressione nelle arterie polmonari (ipertensione polmonare), del lavoro cardiaco
(cuore  polmonare)  e  del  lavoro  respiratorio  che  può  sfociare  in  fatica  dei  muscoli  respiratori,
favorendo  il  mantenimento  della   IR122,123.  L’incremento  dell’O2 circolante  tramite  una
supplementazione esterna porta alla diminuzione del lavoro respiratorio necessario per mantenere
una  PaO2 e  un’ossigenazione  tissutale  sufficienti,  prevenendo  complicanze  come  l'ipertensione
polmonare ed il cuore polmonare (o il loro peggioramento) e contribuendo a preservare le funzioni
vitali di cuore e cervello.

 L’ipossiemia  viene  accertata  mediante  l’EGA  in  aria  ambiente,  ove  possibile:  non  è  sufficiente
l’osservazione di una saturazione ossiemoglobinica transcutanea o pulsossimetrica.

 L’ossigenoterapia  consiste  nella  somministrazione  di  O2 in  concentrazione  maggiore  di  quella
presente  nell’aria  ambiente,  allo  scopo  di  trattare  o  prevenire  i  sintomi  e  le  manifestazioni
dell’ipossiemia  arteriosa.  Questa  terapia  può  essere  applicata  sia  in  situazioni  di  acuzie,  per  il
periodo  necessario  a  superare  l’evento  acuto,  sia  a  lungo  termine,  quando  esiste  una  grave
ipossiemia cronica stabilizzata. L’ossigenoterapia deve essere applicata ogni qualvolta la PaO2 del
paziente scende al di sotto dei 60 mmHg e la SpO2 < 90%, al fine di riportare la PaO2 a valori normali
(75-100 mmHg) e la SpO2 ≥ 90%.

7.2 Ossigenoterapia in IR acuta e cronica

 Non esistono indicazioni  specifiche  per  la  FC come nel  paziente  BPCO,  dove  l’ossigenoterapia  si  è
rivelata  in  grado  di  ridurre  la  mortalità  nei  pazienti  e/o  di  migliorare  l’emodinamica,  la  capacità
all’esercizio  fisico  e  la  meccanica  polmonare.  I  principi  che  ne  guidano  la  gestione  sono  quelli  di
mantenere un’adeguata SpO2 evitando un’eccessiva ipercapnia e acidosi (mantenendo una SpO2 nel
range di 88-92% nei pazienti a rischio).

 Nel  caso  di  IR  acuta,  possibile  nelle  esacerbazioni  respiratorie,  possono  essere  necessarie  elevate
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concentrazioni  di  O2 sia  per  correggere  l’ipossiemia  sia  per  prevenire  il  danno d’organo  valutando
l’introduzione della NIV nei casi severi ai quali si associa ipercapnia (PaCO 2 > 45 mmHg) e/o acidosi (pH
<  7,35)  specialmente  se  la  situazione  persiste  da  più  di  30  minuti  anche  se  il  paziente  viene
farmacologicamente trattato. 

 L’utilizzo di una VM in situazioni cliniche di IR acuta permette sia la rilevazione precisa della FiO2 sia il
soddisfacimento della richiesta ventilatoria di O2 garantendo una relativa indipendenza dalla modalità di
respiro.

 Così come nel trattamento della BPCO, i pazienti con frequenza respiratoria > di 30 apm dovrebbero ri-
cevere un flusso del 50% con VM con un flusso di O2 superiore al minimo richiesto dalla VM stessa (que-
sto consentirebbe di aumentare il flusso di gas erogato al paziente senza incrementare la concentrazio-
ne di O2). 

 Durante l’evento di IR acuta, la somministrazione di broncodilatatori con aerosolterapia in pazienti a ri -
schio di sviluppare IR ipercapnica dovrebbe avvenire con compressore elettrico. Se è necessaria la som -
ministrazione di O2 questa dovrebbe avvenire utilizzando cannule nasali con flusso di 1-4 L/m per man-
tenere SpO2 di 88 – 92%.

 Durante alcune complicanze polmonari frequenti in FC, quali PNX ed emottisi, è sempre raccomandato il
mantenimento di una SpO2 > 88% e nei pazienti con PNX di entità minima senza drenaggio, l’uso di con-
centrazioni elevate di O2, così come nei casi di PNX spontaneo, può dimostrarsi utile per favorire il rias-
sorbimento di aria.

7.3 Ossigenoterapia a lungo termine 

 Indica l’ossigenoterapia usata per almeno 15 h al giorno in pazienti cronicamente ipossiemici. I criteri di
inclusione nella LTOT prevedono il riscontro di una PaO2 < 55 mmHg o di una PaO2 fra 55-60 mmHg
associata  a  policitemia  secondaria,  ipossia  notturna,  edema  periferico.  Non  essendovi  indicazioni
specifiche per la FC, risulta fondamentale eseguire una valutazione individuale del singolo paziente124.

 Le modificazioni della pressione parziale dei gas ematici nel sangue durante il sonno e durante uno
sforzo fisico anche non massimale, non sono assolutamente prevedibili dai valori arteriosi misurati a
riposo.  La  semplice  osservazione  di  scambi  gassosi  a  riposo  nei  range  di  normalità,  pertanto,  non
esclude la possibilità che sussistano valori di ipossiemia durante la notte o durante lo sforzo fisico che
devono  essere  valutati  in  funzione  delle  condizioni  cliniche  del  singolo  paziente  e  delle  sue
comorbilità107.

 Prima che l’ipossiemia si  sviluppi durante il  giorno è possibile che i pazienti affetti da FC sviluppino
desaturazione durante il sonno dovuta ad un peggioramento del rapporto ventilazione-perfusione in
posizione  supina.  L’ipossiemia  notturna  si  presenta  frequentemente  nei  pazienti  FC  con  malattia
moderata (FEV1 < 65% predetto), ma si può manifestare anche in casi di malattia più lieve107.  
 

 Il fabbisogno di O2 deve essere titolato anche con PaO2 ≥ 60 mmHg durante sforzo e riposo notturno. In
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assenza  di  dati  di  letteratura  che  indichino  un  aumento  della  sopravvivenza  in  pazienti  con
desaturazione notturna o durante lo sforzo fisico, si ritiene possibile la prescrizione di LTOT anche in
caso di: ipossiemia intermittente per desaturazione ossiemoglobinica indotta dallo sforzo (valori di nadir
di SpO2 <88% o comunque di almeno cinque punti percentuali, rispetto al valore basale e persistenti
durante il  test cammino dei  sei minuti)  e/o notturna (SpO2 < 90% per almeno il  30% del  tempo di
monitoraggio)123.

 La  supplementazione  di  O2 a  breve  termine  in  FC  durante  il  sonno  e  l'esercizio  fisico  migliora
l'ossigenazione, ma è associata a modesta ipercapnia (probabilmente clinicamente irrilevante). Vi sono
inoltre miglioramenti nella durata dell’esercizio, nel tempo richiesto per addormentarsi e nella regolare
frequenza a scuola o al lavoro122,123.

 Pazienti eleggibili per LTOT dovrebbero iniziare con un flusso di 1 L/m, incrementando di 1 L/m finchè la
SpO2 non ≥ 90% con conferma tramite EGA di PaO2 ≥ 60 mmHg a riposo124. 

 Pazienti con un’elevata frequenza respiratoria durante l’esercizio fisico dovrebbero ricevere O2 tramite
una VM (che supera il loro picco di flusso inspiratorio a volume corrente e durante lo sforzo) fornendo
una fonte di O2 per uso domiciliare in grado di garantire le elevate portate richieste124,125. 

7.4 Equipaggiamento per ossigenoterapia domiciliare

Esistono  diverse  fonti  di  O2 domiciliare  (concentratore,  bombola  con  gas  compresso,  contenitori  di  O2

liquido). In linea generale:

 I concentratori (sistemi elettrici che separano l’O2 dall’aria atmosferica e lo concentrano a valori superio-
ri al 90%) rappresentano la sorgente più economica di O2, ma la performance dell’apparecchio diminui-
sce con l’aumentare del flusso di O2, essendo ottimale con un flusso di 2 l/min e hanno lo svantaggio di
essere rumorosi.  

 L’O2 liquido ha il vantaggio di consentire la conservazione di grandi quantità di O2 in contenitori relativa-
mente piccoli (1 l di O2 liquido corrisponde a 840 l di O2 gassoso) e di essere disponibile anche come sor-
gente portatile (stroller) caricabile dal contenitore madre.

 Gli economizzatori di O2 sono dispositivi che, a parità di flusso, consentono una maggiore FiO2 oltre che
a fini di risparmio, sono utili nei casi in cui sono necessari flussi elevati. Ne esistono a flusso continuo e a
flusso intermittente, ma sono poco utilizzati in Italia.

 L’O2 portatile deve essere scelto con la modalità più adatta alle esigenze individuali del paziente e deve
rendere possibile l’assunzione di O2 in relazione ai livelli di attività fisica dei pazienti. 

 Il tipo di dispositivo portatile selezionato deve bilanciare fattori legati al paziente con convenienza, risor-
se e sicurezza124. 
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7.5 Utilizzo di ossigeno umidificato

 In attesa di ulteriori risultati provenienti da studi clinici che confermino l’efficacia della umidificazione
dell’O2 nei pazienti FC è ragionevole ricorrere all’umidificazione in ossigenoterapia in quei pazienti che lo
richiedono per più di 24 ore, che riferiscono discomfort alle vie aeree superiori dovuto a secchezza o
che sono in LTOT.

 Potrebbero  beneficiare  dell’umidificazione  anche  i  pazienti  con  secrezioni  vischiose  con  difficoltà
nell’espettorazione125. 

 Sistemi  di  umidificazione  che  utilizzano  contenitori  non  monouso  (sia  a  freddo  che  a  caldo)  non
dovrebbero  essere  utilizzati  perché  non  c’è  evidenza  della  loro  efficacia  clinica,  ma  espongono  il
paziente ad una potenziale infezione125. 

 Una nota a parte riguarda il device HFNC come sistema di erogazione di ossigenoterapia umidificata a
caldo, che permette di erogare una miscela di gas riscaldato ed umidificato (completamente saturo di
vapore acqueo) con una FiO2 dal 21 al 100% e con un flusso che può arrivare fino a 60 L/m. Molti studi
evidenziano che HFNC è una modalità efficace per il trattamento precoce dei pazienti adulti critici con
molti vantaggi rispetto all’ossigenoterapia convenzionale126,127,128. Uno studio su pazienti bronchiettasici
ha dimostrato come il device sia utile per migliorare i meccanismi di clearance muco-ciliare riducendo
la frequenza delle riacutizzazioni129,130.  
Tra i vantaggi, in parte dimostrati su alcune tipologie di pazienti, che questo device offre sono: lavaggio
dello spazio morto faringeo favorendo il wash-out della CO2, generazione di CPAP (rilevata una pressio-
ne media di 7,4 cmH2O al flusso di 60 L/m a bocca chiusa)  con conseguente reclutamento alveolare/
compenso della PEEPi, regolazione della FiO2, miglioramento della clearance mucociliare131.
I  possibili  svantaggi  rispetto all’ossigenoterapia  convenzionale sono essenzialmente  legati al  costo,
complessità e mobilità limitata del paziente durante il trattamento.
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8. Indicazioni in ambiti specifici 
A cura di Elena Balestri, Beniamino Giacomodonato, Irene Piermarini e Emilia Privitera

8.1 Le peculiarità del paziente pediatrico nella fase pre-trapianto
A cura di Beniamino Giacomodonato e Irene Piermarini

Il trapianto polmonare nel paziente pediatrico è un’opzione praticabile per il trattamento delle patologie
polmonari allo stadio finale.
Le caratteristiche del paziente pediatrico nella fase pre trapianto possono essere assimilabili a quelle del
paziente adulto in questa fase di malattia.
Come nel paziente adulto severo anche il paziente pediatrico può presentare le stesse complicanze quali
infezioni ricorrenti, emottisi, PNX, CFRD.
Indicazioni, controindicazioni relative e assolute nella strategia terapeutica rispecchiano gli stessi principi
utilizzati per  gli  adulti;  l’intervento fisioterapico è un equilibrio  complesso tra  disostruzione bronchiale,
aerosolterapia e allenamento allo sforzo. L’obiettivo è quello di mantenere il paziente in una condizione
clinica  migliore  possibile  per  l’intervento,  prevenire  il  deterioramento  funzionale  oltre  a  garantire  una
migliore qualità di vita53.

 Non ci sono evidenze di efficacia della riabilitazione nella fase pre trapianto del paziente pediatrico,
né studi che esaminano l’impatto dell’allenamento in questi pazienti.  Sebbene la riabilitazione è
comunemente inclusa nei programmi di cura dei pazienti in lista di trapianto e nel post trapianto, la
letteratura  a  supporto  della  sua  efficacia  è  scarsa  e  potenzialmente  inesistente  nel  paziente
pediatrico.  La  prescrizione  di  attività  aerobiche  può  essere  applicata,  a  differenza  degli  adulti,
attraverso attività ludiche adattate alle condizioni cliniche132.  

 E' necessaria una ricerca ulteriore sulla riabilitazione per i pazienti pediatrici in lista di trapianto
polmonare. 
Sebbene ci siano studi condotti sull'esercizio fisico nel trapianto polmonare, c'è bisogno di studi più
numerosi per valutare gli outcome a lungo termine16.

 Il  trattamento dovrebbe essere personalizzato ed adattato il più possibile alle condizioni cliniche
mutevoli proprie di questa fase di malattia50. 

 La  valutazione  clinica  del  paziente  pediatrico  candidato  a  trapianto  dovrebbe  includere  la
valutazione posturale, l’escursione articolare, la forza muscolare e lo sviluppo motorio appropriato
per l’età132.

 Ad  oggi  non  esiste  un  test  ideale  per  valutare  la  tolleranza  alle  sforzo  nei  bambini  con  grave
patologia polmonare. Il 6MWT è il test più utilizzato nei centri trapianto pediatrici; c’è necessità di
ulteriori studi per valutare la sensibilità del test rispetto alla predittività di sopravvivenza17.

 Si raccomanda una valutazione psicologica del ricevente di trapianto polmonare. Tramite colloquio
clinico  psicologico  con  il  paziente  e  i  genitori  per  valutare  la  comprensione  dell’  informazione
acquisita ed introdurre l’importanza dell’informazione per il figlio (se < 14 anni)133.
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8.2 Fisioterapia nel paziente in ECMO 
A cura di Elena Balestri e Emilia Privitera

I  pazienti in attesa di trapianto hanno un elevato rischio di rapido deterioramento della loro condizione
clinica. Nonostante l’attenta allocazione degli organi, il tasso di mortalità per i pazienti in lista d'attesa con
esacerbazioni acute allo stadio terminale rimane alto134,135.
I pazienti con ipossiemia refrattaria o ipercapnia nonostante il supporto ventilatorio ottimale e la gestione
medica aggiuntiva sono potenziali candidati per l'ECMO, come ponte all’intervento. Se il paziente è già in
lista  d'attesa  e  non  si  sono  sviluppate  condizioni  che  gli  impediscono  di  rimanere  in  lista,  l'ECMO  è
certamente indicato136.
L’ECMO, quale “tecnica ponte” per il trapianto polmonare, è storicamente associato a elevate morbilità e
mortalità,  il  rischio  di  complicanze  è  poi  aumentato  da  debolezza  e  decondizionamento,  secondari
all’immobilità e al quadro clinico critico, tipico del periodo pre-trapianto; l’evoluzione tecnologica ha però
permesso  una  riduzione  delle  complicanze  indotte  con  un  miglioramento  degli  outcome  peri  e  post
operatori137.
L'ECMO non è considerata una cura, ma un supporto vitale che permette una stabilizzazione del paziente, in
questo caso in attesa dell’organo, vicariando la funzione polmonare di ossigenazione e decarbossilazione o
quella cardiaca. 
Esistono essenzialmente due tipologie di ECMO; l’ECMO-VV (veno-venosa) che permette di sostenere la
funzione polmonare tramite ossigenazione e ventilazione del  sangue, e l’ECMO-VA (veno-arteriosa)  che
permette sia di sostenere la funzione polmonare (come nella forma VV) che di sostituire la funzione della
pompa cardiaca. I  pazienti con indicazioni per il  supporto ECMO che hanno anche un’elevata resistenza
vascolare polmonare o disfunzione cardiaca necessiteranno del supporto VA ECMO. Sono disponibili altre
tecnologie  di  supporto  vitale  extracorporeo  per  raggiungere  obiettivi  specifici  in  termini  di
decarbossilazione, ossigenazione e supporto emodinamico (ECCO 2 R, Novalung). 
Sostanzialmente il dispositivo originale è costituito da una pompa rotativa centrifuga, di cui si può regolare
la velocità, un ossigenatore a membrana (per il controllo dell’O2 e dell’anidride carbonica), un riscaldatore di
sangue (per il controllo della temperatura del paziente), ed una cannulazione periferica138.
Una strategia comune consiste nell'utilizzare la cannulazione femorale per il deflusso e la vena femorale, la
vena giugulare interna o la vena succlavia per l'afflusso.
Per  i  pazienti  che  necessitano  di  un  supporto  prolungato  l’utilizzo  di  cannule  bicavali  a  doppio  lume
denominate Avalon, che permettono l’afflusso e l’efflusso del sangue attraverso un singolo sito, potrebbero
rappresentare la scelta migliore con riduzione di sanguinamenti e infezioni ed una maggiore possibilità di
mobilizzazione139. 
La vena giugulare interna rappresenta il sito più comune di cannulazione; essa facilita e riduce i possibili
ostacoli del recupero della mobilità, dentro e fuori dal letto, rispetto ai pazienti con sito di cannulazione
femoro-femorale anche se uno studio recente sottolinea la  sicurezza e l’efficacia della  mobilizzazione e
fisioterapia  precoce  in  pazienti  sottoposti  ad  ECMO  con  sito  di  cannulazione  (V-V)  e  (V-A)  femoro-
femorale140.
La complicanza maggiore nella quale può incorrere il  paziente in ECMO è il  sanguinamento; seguono le
complicanze  tromboemboliche,  settiche  e  infiammatorie  multi  organo.  Frequentemente  si  ritrovano
miopatie più o meno estese ed il  decondizionamento fisico è caratteristica comune.  Inoltre, durante la
mobilizzazione di  un paziente  in  ECMO, il  principale  fattore di  rischio  aggiuntivo è rappresentato dalla
dislocazione delle cannule. In letteratura vengono citati pochi eventi avversi legati alla mobilizzazione del
paziente in ECMO; la mobilizzazione attiva e passiva risulta sicura se effettuata da un team esperto che si
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occupa del controllo dei parametri prima, durante e dopo il trattamento141.

 Il trattamento può prolungarsi anche per alcune settimane e sebbene non vi siano limiti di tempo
specifici per il supporto ECMO, in genere quattordici giorni rappresentano il limite superiore prima
che si osservi un peggioramento dello stato clinico. Nel raro caso di recupero della funzione, le
prove di svezzamento dall’ECMO possono essere utilizzate per valutare la capacità del paziente di
mantenere una stabilità clinica ed emodinamica142. 

 Tra i fattori che influenzano positivamente la sopravvivenza post-trapianto nei pazienti con supporto
ECMO vi sono la NIV e la possibilità di partecipare a un programma di riabilitazione, mentre tra i
fattori che influenzano negativamente vi è la immobilità prolungata143.  

 Vi  è  evidenza che un programma di  riabilitazione attiva nei  pazienti in trattamento con ECMO,
seguito da un team multidisciplinare di terapia intensiva e uno specialista ECMO (di solito è un
perfusionista e / o fisioterapista addestrato in ECMO) che lavora a stretto contatto con i chirurghi
trapiantologici e pneumologi, offra dei risultati vantaggiosi nonostante un investimento in risorse
umane importante144,145,146. 

 Molteplici  sono  gli  aspetti  da  considerare  prima  di  intraprendere  la  riabilitazione  in  ECMO:  il
recupero  della  deambulazione,  la  necessità  di  disostruzione  e  la  possibilità  di  mantenere
l’alimentazione orale, ma certo è che è questa ultima che rende più rapido il recupero nel post-
trapianto147,120.

 Il  programma  di  riabilitazione  deve  essere  necessariamente  progressivo.  Non  ci  sono  esercizi
specifici,  ma  solo  quelli  che  il  paziente  riesce  a  svolgere  per  preservare  la  funzionalità:  dalla
mobilizzazione  attiva  delle  principali  articolazioni  al  rinforzo  muscolare  (anche  con  l’ausilio
dell’elettrostimolazione),  acquisire  gradualmente  la  posizione  seduta  procedendo  poi  con  la
posizione seduta al bordo del letto ed eventualmente alla stazione eretta e alla deambulazione
assistita148,149,150.  Tutti  gli  interventi  hanno  come  razionale  la  prevenzione  dei  problemi  legati
all’immobilità a letto, il miglioramento delle capacità funzionale e degli aspetti psicologici.

 La fisioterapia respiratoria, nonostante la mancanza di aspetti specifici riguardo a questo tipo di
trattamento in termini di durata, intensità, tipo, frequenza, riveste un importante ruolo per facilitare
la  clearance  bronchiale,  ridurre  il  rischio  di  polmonite  associata  alla  ventilazione  meccanica,
aumentare la compliance statica del polmone, prevenire l’insorgenza delle atelettasie preservando
così la funzione polmonare nei pazienti in ECMO149,150.

 Spesso il supporto del ventilatore è ancora necessario per mantenere la sufficiente ossigenazione,
per  questo  possono  essere  usate  strategie  di  NIV135,142,151;  in  alternativa,  dopo  una  attenta
valutazione  e  condivisione  con  il  team,  possono  essere  utilizzati  sistemi  di  ossigenazione  che
prevedano utilizzo di pressione positiva (es CPAP, HFNC).

 E’ necessario ottimizzare la terapia aerosolica, con il confronto diretto con i medici di riferimento
per la scelta del farmaco, utilizzando dispositivi che consentano la miglior deposizione e che siano
compatibili con la possibilità di assunzione.

  L’approccio  multidisciplinare  è  importante  al  fine  di  scegliere  gli  obiettivi  del  programma
riabilitativo, conoscere i rischi e i benefici attivando i ruoli e le responsabilità152.
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