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La riabilitazione respiratoria
nei bambini medicalmente
complessi

Respiratory rehabilitation in children
with medical complexity

Riassunto

| bambini medicalmente complessi (Children with Medical Complexity, CMC) presentano elevata fragilita cli-
nica con frequenti ricoveri ospedalieri. La compromissione delle condizioni respiratorie rappresenta una delle
maggiori cause di necessita di intervento mirato specialistico, causata, in particolare, da ingombro bronchiale
per tosse inefficace, tracheiti e broncopolmoniti ab ingestis per inefficace deglutizione che di conseguenza
possono portare ad insufficienza respiratoria. Le patologie pitl frequentemente incontrate in ambito pneumo-
logico sono: sindromi genetiche e cromosomiche, encefalopatie, paralisi cerebrali infantili, bronco-displasie,
distrofie muscolari, atrofia muscolare spinale.

Nel percorso di cura dei bambini CMC la riabilitazione respiratoria puo assumere un ruolo fondamentale nella
prevenzione degli eventi acuti e quindi delle ospedalizzazioni, ma anche nell’evento post-acuto per velocizzare
il tempo di degenza: tali interventi devono essere effettuati in stretta integrazione con la Pediatria ospedaliera
e territoriale e la Neuropsichiatria infantile. Nella fase di presa in carico i pazienti devono essere sottoposti a
valutazioni cliniche e strumentali per individuare in particolare la presenza di deficit della ventilazione in veglia
e nel sonno, della deglutizione, della tosse. Le tecniche terapeutiche piti frequentemente applicate sono quelle
di disostruzione bronchiale (meccanica e non) e in misura minore ventilazione meccanica e ossigenoterapia
domiciliare. Fondamentale € Iistruzione dei caregiver che consente 1o spostamento della quasi totalita dei
trattamenti dal setting ambulatoriale-ospedaliero al domicilio, con I'eventuale supporto di accessi domiciliari
del personale sanitario e delle possibilita offerte dalla telemedicina.

Summary

Children with Medical Complexity (CMC) have high medical frailty and suffer frequent hospital admissions.
Airways disorders represent the most common need for special targeted interventions as a consequence of
inability to clear secretions for ineffective cough, particularly in case of acute airways inflammation or aspira-
tion pneumonia due to impaired swallowing. These conditions may progress to respiratory failure. Genetic and
chromosome disorders, encephalopathy, cerebral palsy, bronchopulmonary dysplasia, muscular dystrophy,
spinal muscular atrophy represent the most frequent etiologies. Respiratory rehabilitation plays a pivotal role
in the CMC's treatment not only in preventing acute events and hospitalizations, but also in reducing length of
hospital stay. Such interventions must be carried out jointly by hospital - local health authority Pediatric and
child Neuropsichiatric units. Taking care of patients means to carry out clinical and instrumental assessments
to identify hypoventilation during awake and sleep time, swallowing and coughing impairment. Common
therapeutic measures are bronchial clearance and less frequently, mechanical ventilation and home oxygen
therapy. Caregiver education is very important, since it allows to move almost all treatments from hospital to
the home setting, in several cases with the support of healthcare professionals and telemedicine.

IntrOd uzione complessita medica produce analoghe
iNni=i conseguenze funzionali, analoghi bisogni e

e defl nizione utilizzo di risorse, tra cui:
| bambini medicalmente complessi 1. ospedalizzazione intensiva e/0 necessi-

(Children with Medical Complexity, CMC)
sono affetti da diversi problemi cronici di 2.
salute che colpiscono piu organi e pro-
ducono significative limitazioni funziona-
li. Indipendentemente dalla diagnosi, tale

ta di servizi domiciliari;

dipendenza da tecnologie (es. gastro-
stomia percutanea, PEG) e/o assisten-
za da tecnologie (es. carrozzina), polite-
rapie e/o assistenza domiciliare o altre
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La riabilitazione respiratoria nei bambini medicalmente complessi

cure per mantenere un livello accettabile di qualita
di vita;

3. rischio di ricoveri frequenti e prolungati, che condu-
cono ad elevato utilizzo di risorse sanitarie;

4. un’elevata necessita di coordinazione tra le cure 2,

I bambini con condizioni croniche
complesse sono affetti da diversi pro-
blemi cronici di salute che colpiscono
piu organi e producono significative li-
mitazioni funzionali.

Nella letteratura scientifica questi bambini sono
definiti abbinando la parola “children” a uno o piu dei
seguenti termini: complessa, cronica, medica, condi-
zione e/o bisogni (es. “Complex Chronic Conditions
- CCCs” 4, “complex medical needs” 5, “complex
medical conditions” &, “complex health conditions” 7,
“medically complex children” &° “Children with Medical
Complexity - CMC” 310,

Nel 2010 Simon TD et al. '" e Burns et al. 2 con-
clusero che nella letteratura mancava una definizione
univoca. La definizione ideale dovrebbe essere capa-
ce di identificare i bambini con significative disabilita
associate a deficit sensoriale, cognitivo o strutturale,
dipendenti dalla tecnologia, ovvero che richiedono sia
dispositivi medicali per compensare la perdita di una
funzione vitale, sia un supporto di cura per evitare la
morte o gravi disabilita; la loro salute e qualita di vita
quindi dipende dall’interazione delle risorse sanitarie
tra il Pediatra di libera scelta o Medico di Medicina
Generale, i servizi di cura terziari e altri importanti luo-
ghi di cura come unita di riabilitazione, scuola, casa e
altri setting comunitari.

Chi sono questi bambini?

La casistica in oggetto comprende una parte in cre-
scita della popolazione pediatrica. Rappresentano cir-
ca "% della popolazione generale, ma comportano
1/3 delle spese sanitarie in ambito pediatrico con piu
del’80% del consumo di risorse dovuto alle cure intra-
ospedaliere 121°,

Esempi sono bambini con malformazioni cerebrali e
del midollo spinale, disordini metabolici, malformazioni
cardiache o respiratorie e tumori maligni °, bambini con
quadriplegia spastica, bambini con sindrome di Down ¢,
bambini con Paralisi Cerebrale (PC), che rappresenta la
piu frequente causa di disabilita in eta infantile '*; bambi-
ni con malattie neuromuscolari a trasmissione genetica
(es. Distrofia Muscolare di Duchenne - DMD, Atrofia Mu-
scolare Spinale - SMA etc.) '8, bambini affetti da malattie
polmonari croniche (es. fibrosi cistica) o della gabbia to-
racica (es. cifoscoliosi primaria) '°, bambini affetti da ma-
lattie congenite del metabolismo (malattie mitocondriali
o deficit enzimatici). Si tratta di una popolazione molto
eterogenea, sia per rapidita di evoluzione sia per tipolo-
gia di bisogni clinici ed assistenziali.

| bambini CMC hanno spesso problemi respiratori
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che giocano il ruolo maggiore nella loro qualita di vita e
soprattutto nella loro aspettativa di vita.

I bambini CMC hanno spesso proble-
mi respiratori che giocano il ruolo mag-
giore nella loro qualita di vita e soprat-
tutto nella loro aspettativa di vita.

L'insufficienza respiratoria (acuta e cronica) & una
delle piu comuni cause di morte nei pazienti affetti da
malattie neuromuscolari (NMD).

In molti tipi di malattie diversi problemi respiratori
coesistono e possono interagire tra loro, ma il preciso
pattern e la relativa importanza varia a seconda del tipo
specifico di patologia . Con questa revisione abbiamo
voluto illustrare le caratteristiche fisiopatologiche e cli-
niche della presa in carico di questi pazienti basandoci
sulla nostra esperienza di 14 anni nella specifica ge-
stione riabilitativa delle problematiche respiratorie.

Quali problemi respiratori
possono avere?

Una normale funzione respiratoria richiede pervieta
delle vie aeree per consentire lo scambio adeguato di
gas e un meccanismo di difesa efficace contro agenti
patogeni. Il muco respiratorio svolge un ruolo essen-
ziale nel mantenimento di una buona salute respirato-
ria. Le normali proprieta chimiche e fisiche del muco
hanno la funzione di prevenire/combattere le infezioni
e fornire adeguata umidificazione alle vie respiratorie.
Inoltre una normale eliminazione delle secrezioni delle
vie aeree richiede:
¢ il riflesso della tosse efficace;

e | funzionamento dell’apparato muco-ciliare;

e |a pervieta delle vie aeree.

Tra i problemi respiratori che i bambini CMC posso-
no manifestare vi sono:

e Aspirazioni ricorrenti: la deglutizione € un pro-
cesso complesso che coinvolge una sequenza di
manovre coordinate di un gran numero di muscoli
(bocca, faringe, laringe, esofago, diaframma). Tale
processo puod essere alterato a causa dalla debo-
lezza dei muscoli coinvolti nelle NMD e dalla disto-
nia e scarsa coordinazione presente nelle PC °. Allo
stesso modo anche secrezioni non sterili orali e delle
alte vie aeree possono essere aspirate nelle basse
vie aeree per I'inadeguatezza dei riflessi protettivi. I
Reflusso Gastroesofageo (RGE) si verifica quando
un difettoso sfintere esofageo inferiore permette al
contenuto dello stomaco di refluire nell’esofago. |l
reflusso del contenuto gastrico, che contiene sia
batteri e sostanze caustiche, € riconosciuto come
cofattore significativo nel deterioramento polmona-
re legato all’aspirazione 2°. La prevalenza del RGE
nei gravi PC & estremamente elevata; in un recente
studio, piu del 90% dei partecipanti ha dimostrato
un certo grado di RGE ?' che pud essere causa-
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to dalla spasticita dei muscoli addominali con au-

mento della pressione intraddominale, ma anche

dall’incoordinazione della peristalsi e dello sfintere
esofageo. Le conseguenze delle aspirazioni ricor-

renti possono essere 2223;

I'ostruzione delle vie aeree;

— la polmonite chimica;

— le infezioni pleuropolmonari che vanno dalla
semplice polmonite da aspirazione, alla polmo-
nite necrotizzante e agli ascessi polmonari.

Tosse inefficace e ridotta clearance delle vie

aeree: anche per la tosse & necessaria la coordi-

nazione di diversi muscoli. Spesso questi mecca-
nismi sono insufficienti nei bambini con PC o NMD.

Il riflesso della tosse pud essere compromesso,

quando si verificano: 1) diminuita capacita inspira-

toria a seguito della debolezza diaframmatica o per
deformita della colonna vertebrale; 2) scarso coor-
dinamento dei muscoli bulbari, compromettendo
la chiusura della glottide; 3) scarsa coordinazione
dei muscoli espiratori, con diminuzione della forza
espulsiva. Le conseguenze sono una scarsa prote-

zione delle basse vie aeree durante I'aspirazione e

un’inadeguata clearance delle secrezioni particolar-

mente durante le infezioni respiratorie. | bambini con

PC e con severe difficolta nell’apprendimento spes-

so hanno una riduzione della parte sensoriale della

tosse forse come risultato di una desensibilizzazio-
ne dei recettori causata dall’aspirazione cronica. Le
complicanze sono atelettasie, infezioni e ipossiemia.

Debolezza dei muscoli respiratori: accade come

diretta conseguenza della sottostante patologia neu-

romuscolare o lesione spinale. ’ordine di interessa-
mento dei muscoli € simile nelle diverse patologie
anche se varia I'entita. | muscoli intercostali sono
coinvolti precocemente 2+ causando il respiro pa-
radosso e il torace a forma di campana, mentre la

debolezza del diaframma awviene piu tardivamente e

segnala I'insorgenza dell'insufficienza respiratoria °.

Cifoscoliosi: si manifesta frequentemente in tutti

i tipi di disabilita neurologica causata dall’ineguale

e diversa severita del tono muscolare. Le defor-

mita della gabbia toracica determinano un deficit

restrittivo riducendo la compliance della parete to-
racica e determinando un’espansione asimmetrica
della parete con atelettasie basali nel lato concavo

e sovra espansione nel lato convesso portando a

un mismatch ventilo/perfusivo. Questi fattori insie-

me determinano 'aumento del lavoro respiratorio

e predispongono all’insufficienza respiratoria. Nella

PC e nelle NMD la curvatura della colonna verte-

brale puo continuare a progredire anche quando la

crescita & terminata 26,

Disturbi del sonno: durante il sonno si riscontra

piu precocemente l'ipoventilazione parenchimale:

in particolare questo avviene dapprima nel sonno

REM, perché i muscoli intercostali, i muscoli acces-

sori e i muscoli delle alte vie aeree sono fisiologica-

mente ipotonici, per poi manifestarsi con il peggio-
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rare della malattia in tutte le fasi del sonno; si pud
associare |'ostruzione delle alte vie aeree causando
apnee notturne #’.

(Tra i problemi respiratori che i bam-

ksi e disturbi del sonno. y

\

bini CMC possono manifestare vi sono
aspirazioni ricorrenti, tosse inefficace e
ridotta clearance delle vie aeree, debo-
lezza dei muscoli respiratori, cifoscolio-

L'entita del coinvolgimento respiratorio dipende

dalla patologia sottostante, dalla sua severita e dall’eta
d’insorgenza delle complicanze respiratore 28,

Cosa si puo fare?

Dal punto di vista pneumologico per aiutare questi

pazienti bisogna cercare di eliminare o ridurre i fattori di
rischio delle riacutizzazioni bronchiali, prevenire I'insuf-
ficienza respiratoria causa delle frequenti ospedalizza-
zioni, e soprattutto prevenire la tracheotomia.

(Per aiutare questi pazienti bisogna

\

\

cercare di eliminare o ridurre i fattori di
rischio delle riacutizzazioni bronchia-
li, prevenire I'insufficienza respiratoria
causa delle frequenti ospedalizzazioni,
e soprattutto prevenire la tracheotomia.)

L’anamnesi e ’esame obiettivo

L'ambulatorio pneumologico con la presenza di un

fisioterapista ha lo scopo tramite I'anamnesi e I'esame
obiettivo, di identificare:

la presenza, frequenza e severita delle infezioni re-
spiratorie, dove sono state trattate e se in partico-
lare hanno richiesto ricoveri in ospedale e in terapia
intensiva;

riduzione della forza della voce e della tosse, la pre-
senza di alterazioni nella gestione delle secrezioni
salivari, bronchiali, di disfagia e di problemi nella
masticazione;

lo stato nutrizionale;

I'estensione e la progressione della debolezza mu-
scolare, il grado di autonomia nella deambulazione
e dell’astenia;

il mantenimento della postura, della posizione sedu-
ta, lo sviluppo di cifosi e scoliosi; il grado di crescita.
La scoliosi & predittiva di ipoventilazione notturna con
una sensibilita dell’85% e specificita del 73% 2°;

la presenza di sonno disturbato, cefalea al mattino
e anoressia al mattino o nausea, sonnolenza diur-
na, astenia e ridotta concentrazione; questi sintomi
sSONo suggestivi anche se non specifici per ipoven-
tilazione notturna e solitamente si sviluppano gra-
dualmente in diverse settimane o mesi;
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e presenza di russamento, di arousal, di sforzi respi-
ratori durante il sonno: suggestivi per sindrome del-
le apnee ostruttive del sonno (OSAS).

La valutazione funzionale

| dati anamnestici e clinici devono ricevere un ri-
scontro funzionale in un ambulatorio di Fisiopatologia
Respiratoria per porre sulla base di essi indicazione alla
Riabilitazione Respiratoria (RR).

| dati anamnestici e clinici devono ri-
cevere un riscontro funzionale in un am-
bulatorio di Fisiopatologia Respiratoria
per porre sulla base di essi indicazione
alla Riabilitazione Respiratoria.

Valutazioni funzionali utili sono:

e Capacita Vitale (CV): € eseguibile in pazienti colla-
boranti ed & espressione anche della fase inspira-
toria della tosse. Ci sono evidenze che la CV sia in
grado di predire:

— il rischio di infezioni (una CV < 1,11 L predice |l
rischio di infezioni con una sensibilita del 90,5%
e una specificita del 70,8%)

— | disturbi respiratori del sonno: in un gruppo
eterogeneo di malattie muscolari una CV in-
spiratoria < 60% ©' € stata in grado di predire i
disturbi respiratori del sonno, una CV < 40% 22
0 < 1,820 mL (eta 16-23 aa) ipoventilazione not-
turna 3,

— [linsufficienza respiratoria ipercapnica: una
CV < 25% (24-25) o0 < 680 mL 23 (in eta 16-
23 anni) e stato visto predire l'ipercapnia diurna;

— la soprawvivenza: quando la CV raggiunge valo-
ri < 1 L la sopravvivenza media & di 3,1 anni e la
sopravvivenza a 5 anni e dell’8% 34,

e Massima Capacita Inspiratoria (MIC): & la mas-
sima quota di aria trattenuta all’interno dei pol-
moni, misurata dopo aver messo forzatamente
volumi d’aria nel sistema in modalita assistita o
autonoma. L’aria incamerata viene trattenuta di
volta in volta tramite la chiusura della glottide. E
espressione dell’elasticita e compliance del siste-
ma toraco-polmonare, e della funzionalita della mu-
scolatura bulbare. Deve essere eseguita quando la
CV < 2.000 mL o < 50% del teorico.

e Massima Pressione Inspiratoria (MIP): misura
la massima pressione negativa che un individuo &
in grado di generare alla bocca. E stato visto, in
un gruppo di pazienti affetti da eterogenee ma-
lattie neuromuscolari, che una MIP < 4,0 Kpa (40
cm H,0) era associata a disturbi del sonno, se < 2,5
Kpa (25 cm H,0) a ipoventilazione notturna; ma en-
trambi gli aspetti erano meglio predetti dalla CV 2.

e Sniff test (SNIP): espressione della forza dei mu-
scoli inspiratori, € risultato piu facile da eseguire
della MIP nei pazienti con NMD; inoltre in uno stu-
dio non tutti i bambini sono riusciti ad eseguire la
CV mentre tutti sono riusciti ad eseguire lo SNIP,

Rassegna di Patologia dell’Apparato Respiratorio

suggerendo che pud essere una manovra piu faci-

le della capacita vitale forzata (FVC). Il valore dello

SNIP in uno studio di 41 bambini con malattia neu-

romuscolare correlava con la FVC 2,

Massima Pressione Espiratoria (MEP): misura

la massima pressione positiva che un soggetto &

in grado di generare alla bocca ed e espressione
dell’efficacia della fase espiratoria della tosse. Uno

studio cross-sectional di 52 pazienti affetti da DMD

di eta compresa tra 7-25 anni suggeriva che la MEP

possa ridursi prima della MIP e della CV al progredi-

re della debolezza muscolare .

Cough Peak Flow (PCF): valuta I'efficacia del

meccanismo della tosse; viene eseguito tramite

boccaglio o maschera collegati ad un misuratore

di flusso portatile. Nei pazienti con eta maggiore di

12 anni il PCF é considerato normale se compreso

tra 360 e 960 L/m. Valori compresi:

— 270-360 L/min significano iniziale indebolimento
della tosse;

— 160-270 L/min significano tosse molto debole e
sSoNo suggestivi per insorgenza di insufficienza
respiratoria durante le riacutizzazioni respiratorie
a causa del ristagno di secrezioni con aumento
delle resistenze quindi riduzione della capacita
vitale, della MIP, della MEP e del PCF stesso con
conseguente aumento della capnia 2628

— valori < 160 L/min significano tosse inefficace
ed incapacita a mantenere la clearance delle vie
aeree con rischio di infezioni respiratorie; in que-
sti casi se i pazienti fossero intubati nonostante
il frequente uso di assistenza alla tosse e della
ventilazione meccanica non invasiva (NIV) I'estu-
bazione o la decanulazione potrebbero fallire *°.

Per i bambini di eta < 12 anni attualmente vi sono
insufficienti evidenze per fornire un valore di PCF
realmente predittivo di rischio per insufficienza re-
spiratoria. Le linee guida della BTS 28 definiscono
buona pratica clinica la misurazione del PCF nei ra-
gazzi con NMD di almeno di 12 anni di eta.

Le linee guida della BTS definiscono
buona pratica clinica la misurazione del
PCF nei ragazzi con NMD di almeno di
12 anni di eta.

Rapporto Cough Peak Flow/Picco di flusso
espiratorio: espressione di competenza della glot-
tide, quindi della fase compressiva della tosse che &
considerata efficace se il rapporto & maggiore di 1.
Emogasanalisi arteriosa sistemica: il valore di
PaCO, & in grado di predire 'ipoventilazione nottur-
na. In un piccolo studio di 19 pazienti affetti da DMD
di eta > 12 anni (media 18,6 anni) una pressione par-
ziale di CO, (PaCQO,) diurna maggiore di 45 mmHg
ha dimostrato di poter predire I'ipoventilazione not-
turna con una sensibilita del 91% e una specificita
del 75% “° e in uno studio di 61 pazienti di et com-
presa tra 5-18 anni e affetti da un gruppo eterogeneo
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di NMD una PaCO, maggiore di 40 mmHg con una
sensibilita del 92% e una specificita del 72% 2.

Monitorare il sonno: non ci sono studi che valutino
quanto frequentemente debba essere monitorato |l
sonno, I’American Thoracic Society Consensus State-
ment for DMD suggerisce una valutazione annuale, da
incrementare in caso di peggioramento clinico o fre-
quenti riacutizzazioni +'. La Tabella | riporta le indicazio-
ni al monitoraggio del sonno nei bambini con NMD 2.

n quali metodiche puo essere monitorata

la funzione respiratoria durante il sonno?

La polisonnografia eseguita in laboratorio & conside-

rata il gold standard per valutare la presenza di apnee
notturne. Nel caso in cui tale strumentazione non sia di-
sponibile gli altri esami che possono essere utilizzati sono:

Saturimetria notturna: & un esame di base conside-
rato accettabile se usato come screening per la va-
lutazione dell’ipoventilazione in bambini asintomatici
nel caso in cui il monitoraggio transcutaneo della CO,
non sia disponibile. Nei pazienti con NMD una SpO,
media maggiore del 93% non & suggestiva per ipo-
ventilazione secondaria alla debolezza muscolare 22,
Monitoraggio transcutaneo della CO, (PtCO,): & un
metodo semplice e non invasivo che riflette 'andamen-
to delle variazioni della pressione parziale della CO, nel
sangue. Periodi di desaturazione persistente si asso-
ciano a ipercapnia suggerendo ipoventilazione 2. Nei
bambini, '’American Academy of Sleep Medicine #
definisce “ipoventilazione notturna” la presenza di livelli
di PaCO, > 50 mmHg per almeno il 25% del tempo to-
tale di sonno, rilevati con la capnografia notturna. Con
questa definizione la prevalenza dellipoventilazione
notturna nei bambini con NMD & del 24% .
Monitoraggio cardiorespiratorio: € uno strumento uti-
lizzato per una valutazione piu completa del sonno;
include la registrazione della saturazione arteriosa pe-
riferica dell’O,, la presenza di apnee o ipopnee ostrut-
tive o centrali e pud essere utilizzato per monitorare la
ventilazione meccanica. La Tabella Il riporta la severi-
ta delle OSA in relazione all'indice di apnea/ipopnea
(AHI) nei bambini da 0 a 12 anni. Un AHI > 5 eventi/h
determina un aumentato rischio di ipertensione ar-

Tabella 1. Indicazioni al monitoraggio del sonno nei bambini
con NMD 2,

1

CV < 60% del teorico o < 1,8 L in DMD

2

Perdita del cammino o bambini che non hanno mai
camminato, perché misura di debolezza muscolare di
grado moderato-severo

Presenza di sintomi di OSA o di ipoventilazione

~

Presenza di debolezza del diaframma

Sindromi con rigidita della colonna vertebrale

Tabella Il. Severita delle apnee in eta 0-12 anni.

Indice apnea/ipopnea (AHI) Severita OSA
AHI 1- 3 eventi/h e SpO, > 97% Grado minimo
AHI 3-4 eventi/h e SpO, > 97% Grado lieve

AHI 5-9 eventi/h e SpO, > 97%

Grado moderato

AHI > 10 eventi/h e SpO, < 95%

Grado severo

142

teriosa; tale valore fornisce l'indicazione assoluta al
trattamento anche in assenza di comorbosita .

Chi fa che cosa

Il ruolo del terapista respiratorio

La RR € un’opzione terapeutica che deve essere

portata avanti da un team che comprende anche il Pe-
diatra di libera scelta o il Medico di Medicina Generale; i
pazienti e le famiglie sono membri essenziali del team e
devono lavorare in sintonia con i professionisti sanitari.
La RR dovrebbe essere inserita in un programma do-
miciliare selezionato accuratamente e con un follow-up
ambulatoriale secondo uno schema programmato .

La riabilitazione respiratoria dovreb-
be essere inserita in un programma do-
miciliare selezionato accuratamente e
con un follow-up ambulatoriale secon-
do uno schema programmato.

Il fisioterapista ha il ruolo di fornire presidi, tecniche

fisioterapiche che puntino a prevenire e ridurre le conse-
guenze meccaniche dovute all’ostruzione bronchiale se-
condaria al ristagno di secrezioni, disostruendo i bronchi,
umidificando le secrezioni, salvaguardando la clearance
muco-ciliare e supportando i muscoli respiratori, gestendo
la ventilazione meccanica. L obiettivo € quello di permet-
tere ai pazienti di respirare senza difficolta e di espettorare
quando possibile autonomamente anche in presenza di
indebolimento muscolare. Quando il paziente dovesse far
ricorso alla ventilazione meccanica, la RR potrebbe aiutar-
lo a mantenere uno stile di vita pit confortevole .

| concetti base della fisioterapia respiratoria nei pa-

zienti pediatrici sono identici a quelli degli adulti, ma
diverse sono le tecniche da applicare a seconda della
patologia sottostante in rapporto alle fasce d’eta per le
diversita fisiologiche dovute alla crescita del bambino
ed alla collaborazione del bambino stesso 6.

Dal punto di vista fisiopatologico nei bambini pre-

maturi 0 nei primi mesi di vita la compliance toracica e
maggiore della compliance polmonare rispettivamente
per la composizione cartilaginea della gabbia toraci-
ca e per I'assenza dell’'interdipendenza alveolare, con
incapacita a mantenere alti volumi polmonari. Con il
progredire dell’eta dalla fase dell’adolescenza la com-
pliance toracica e polmonare finiscono per bilanciarsi.

Rispetto alla collaborazione i bambini prematuri e/o

nei primi mesi di vita accettano il trattamento senza
disagio e familiarizzano precocemente con la voce del
terapista; nei bambini in eta prescolare brevi periodi
di collaborazione possono essere ottenuti con la di-
strazione, giochi e persuasione mentre in eta scolare
collaborano attivamente; i ragazzi adolescenti rifiutano
ogni presidio educazionale, in eta adulta &€ necessario il
consenso informato alla terapia € il paziente pud esse-
re inserito in terapie di gruppo.
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Le procedure di fisioterapia respiratoria si differen-

ziano in tecniche di disostruzione bronchiale delle vie
aeree centrali 0 assistenza alla fase inspiratoria ed espi-
ratoria della tosse e in tecniche di disostruzione bron-
chiale delle vie aeree periferiche o clearance bronchiale.

'assistenza alla fase inspiratoria della tosse ha lo

scopo di aumentare il volume inspirato durante la pri-
ma fase della tosse tramite I'insufflazione di volume; le
tecniche a disposizione dipendono dalla integrita della
funzione muscolare bulbare.

L'assistenza alla fase inspiratoria
della tosse ha lo scopo di aumentare il
volume inspirato durante la prima fase
della tosse tramite I'insufflazione di vo-
lume.

In caso di funzione muscolare bulbare integra

(PCF > PEF) sono utilizzati metodi di insufflazione attiva:

il respiro glossofaringeo, descritto per la prima volta
da Dail, conosciuto anche come “frog breathing”,
consiste di una serie di 6-10 boli prodotta dalle
labbra, lingua, faringe, laringe e palato molle, I'a-
ria & trattenuta nel torace dalla laringe che agisce
come una valvola; questa metodica ¢ utile anche ai
pazienti ventilati per avere dei momenti liberi dalla
ventilazione #7;

la tecnica “air-stacking”, il paziente esegue 2 o piu
insufflazioni tramite il pallone AMBU oppure, la ven-
tilazione pressure support, il respiro a pressione
positiva intermittente, che rilascia un flusso inspi-
ratorio costante finché una pressione target ¢ stata
ottenuta '°“8 senza eseguire atti espiratori.

Queste metodiche permettono di aumentare il PCF

in modo significativo se confrontate con la tosse senza
assistenza 4953,

In caso di funzione bulbare compromessa

(PCF = PEF) vengono applicati metodi di insufflazione
passiva:

i sistemi maschera pallone-valvola con sistema
chiuso espiratorio %

I'insufflazione-esufflazione meccanica (MIE);

la ventilazione ciclata a volume, settata per erogare
un singolo volume inspiratorio vicino alla capacita
inspiratoria predetta.

assistenza alla fase espiratoria della tosse ha lo sco-

po di aumentare il flusso durante la fase finale della tosse.

L'assistenza alla fase espiratoria della
tosse ha lo scopo di aumentare il flusso
durante la fase finale della tosse.

Questa fase € considerata inefficace se la MEP & in-

feriore a 40 cmH,O. L'assistenza pud essere eseguita

con due tecniche:

assistenza manuale alla tosse (MAC), in cui una
pressione manuale “thrust” & applicata da un ca-
regiver durante la tosse sulla parete toracica e ad-
dominale %5;
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e assistenza meccanica alla tosse (MIE), riportata all’at-
tenzione da Bach negli anni "90 “°: muove le secrezioni
applicando una pressione positiva nelle vie aeree (in-
sufflazione) shiftando rapidamente ad una pressione
negativa (essufflazione). Il rapido shift delle pressioni
produce un alto flusso espiratorio di 6-11 L/s (360-
660 L/m) simulando un colpo di tosse naturale.

Bach vide che la tecnica MIE ¢ piu efficace della

MAC nei pazienti con NMD “°,

Per quanto riguarda la disostruzione bronchiale pe-
riferica le tecniche maggiormente applicate sono:

e Maschera con pressione positiva espiratoria (PEP
mask): consiste in una maschera con una via d'in-
gresso sempre libera ed una via di uscita dell’aria alla
quale possono essere applicati diversi tipi di resisten-
ze che creano in fase espiratoria una pressione posi-
tiva (misurabile con un manometro). Serve per rimuo-
vere le secrezioni in eccesso, ritardare la chiusura
delle vie aeree, consentire il reclutamento polmonare.

e \entilazione percussiva intrapolmonare (IPV): € un
metodo di respiro a pressione positiva intermittente
che super impone boli di aria ad alta frequenza
(100-300 cicli al minuto) alternati al respiro
fisiologico del paziente. Questo crea una vibrazione
interna (percussione), promuovendo la clearance
delle secrezioni %6: i microboli di aria determinano
dilatazione delle vie aeree, oltrepassano le secrezioni
e creano a valle una pressione positiva con |l
ritorno del flusso d’aria associato alle secrezioni; in
questo modo avviene il reclutamento alveolare, la
ventilazione alivello polmonare viene omogeneizzata
e migliorano anche gli scambi gassosi. Questa
tecnica dovrebbe essere considerata in pazienti
che hanno difficolta a mobilizzare le secrezioni e
che hanno persistenti atelettasie nonostante I'uso
di altre tecniche di clearance delle vie aeree.

e Oscillazioni della parete toracica ad alta frequenza
(HFCWO): si avvale di un giubbotto gonfiabile che
causa la compressione del torace con la frequenza
di 5-20 Hz; queste compressioni creano un flusso
d’aria oscillatorio che promuove la mobilizzazione
delle secrezioni dalle vie aeree periferiche alla boc-
ca %% in modo che possano essere eliminate tramite
la tosse o I'aspirazione bronchiale.

Con queste ultime due metodiche possono essere
mobilizzate grosse quantita di secrezioni.

e free-Aspire: sfruttando I'effetto Venturi determina
I'accelerazione del flusso espiratorio; I'accelerazione
e proporzionale al flusso di aria di un atto respiratorio
spontaneo. Non richiede alcuna collaborazione, non
viene nemmeno creata una pressione negativa all’in-
terno delle vie aeree evitando il rischio di un collasso
delle stesse. Le secrezioni scivolano lungo I'epitelio
bronchiale fino a raggiungere la glottide da cui poi
POSSONO essere espettorate o aspirate 7.

La ventilazione non invasiva (NIV)

Nel 1953 a Chicago in seguito all’'esaurirsi dei pol-
moni d’acciaio e all’esecuzione della tracheotomia
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durante I'epidemia di poliomielite acuta il Dr. Afeldt in-
vento la NIV con semplice boccaglio (mouth piece ven-
tilation). Da allora i pazienti rifiutarono la tracheotomia e
iniziarono ad usare la NIV con boccaglio durante il gior-
no e il polmone d’acciaio durante la notte e successi-
vamente la NIV anche di notte. Nel 1968 la disponibilita
del boccaglio di Bennet con tenuta a labbro permise ai
pazienti di utilizzare il boccaglio con NIV per 24 ore al di
eliminando il rischio di perderlo durante la notte.

Nel 1981 in Francia la NIV fu applicata con succes-
S0 a pazienti con DMD attraverso la maschera nasale.
Dagli anni 2000 si ¢ visto che la NIV con maschera na-
sale o boccaglio poteva far evitare di ricorrere in molti
casi all'intubazione e alla tracheotomia in pazienti col-
laboranti e con funzione glottica conservata, divenen-
do la piu utilizzata tecnica di ventilazione a domicilio .
La Tabella lll riporta le indicazioni alla NIV nei bambini
con NMD secondo le linee guida BTS 28,

Rispetto alla tracheostomia I'utilizzo
della NIV ha dimostrato una ridotta inci-
denza di ospedalizzazioni e complican-
ze respiratorie.

Rispetto alla tracheostomia I'utilizzo della NIV ha
dimostrato una ridotta incidenza di ospedalizzazioni e
complicanze respiratorie.

La tracheotomia

Per tracheotomia si intende una incisione chirurgica
0 medica della trachea tale da creare una via respirato-
ria alternativa a quella naturale. In Tabella IV sono ripor-
tate le indicazioni alla tracheotomia secondo le Linee
Guida BTS nei bambini con NMD 28,

L’educazione del caregiver

E una componente fondamentale della RR nei
bambini CMC, premessa necessaria per la gestione
del paziente al domicilio, in particolare quando il con-
trollo delle problematiche respiratorie richiede I'impie-
go di svariati dispositivi tecnologici e presidi *°.

L’educazione del caregiver & una
componente fondamentale della riabi-
litazione respiratoria nei bambini CMC,
premessa necessaria per la gestione
del paziente al domicilio.

Nelle situazioni piu complesse, I'accesso domici-
liare periodico o al bisogno degli specialisti ospeda-
lieri e dei fisioterapisti, insieme ai servizi infermieristici
domiciliari, contribuisce a mantenere un buon livello
delle competenze del caregiver in termini di efficacia,
sicurezza e senso di adeguatezza, partendo da una
conoscenza sul campo delle problematiche individuali,
spesso non percepibili quando il paziente viene visto
solo in ospedale/ambulatorio 7.

Presso il nostro ospedale ¢ attivo dal 2005 un ambu-
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Tabella Ill. Le indicazioni alla ventilazione meccanica non
invasiva (NIV) nei bambini con NMD secondo le linee guida
BTS 2.

1 | Trattare i sintomi dell’ipoventilazione notturna

2 | Trattare i sintomi dell'ipoventilazione diurna

3 | Ridurre la frequenza delle ospedalizzazioni per
infezione respiratoria
4 | Prevenire la deformazione della gabbia toracica
5 | Allungare in termini quantitativi la vita

Tabella IV. Indicazioni alla tracheotomia secondo le linee
guida BTS nei bambini con NMD 28,

1 | Disfunzione bulbare severa con frequenti aspirazioni
2 | Fallimento nell’estubazione per due o piu settimane
3 |Quando la NIV & necessaria per piu di 16 su 24 ore
4 | Quando la NIV non corregge I'ipossiemia o
I'ipercapnia
5 | Malformazioni facciali causate dall’ utilizzo della
maschera

latorio di RR pediatrica che lavora in stretta relazione con
la Pediatria ospedaliera e territoriale e la Neuropsichia-
tria infantile dell’ospedale Santa Maria Nuova di Reggio
Emilia. Nel periodo 2005-2016 i pazienti CMC seguiti
dal nostro ambulatorio sono stati 126 (54 femmine e
72 maschi), eta media 4,5 + 6,4 anni (range 5 mesi-22
anni). Le patologie piu frequenti sono state sindromi ge-
netiche e cromosomiche (43 casi), encefalopatie (19),
paralisi cerebrali infantili (17), broncodisplasie (12), di-
strofie muscolari (9), atrofia muscolare spinale (SMA, 6).
Nel medesimo periodo sono state prescritte: 67 PEP
mask, 31 macchine della tosse, 5 ossigenoterapie, 5
ventilazioni meccaniche non invasive.

L'istruzione dei caregiver e gli eventuali accessi do-
miciliari hanno consentito 1o spostamento della quasi
totalita dei trattamenti dal setting ambulatoriale-ospe-
daliero al domicilio, con soddisfazione dell’'utenza e mi-
gliore allocazione delle risorse %8,

La telemedicina

La telemedicina negli ultimi anni con I'introduzione
di tecnologie sofisticate a costi contenuti & diventata di
rilevante interesse in ambito sanitario. Permette di mo-
nitorare a distanza parametri respiratori, cardiologici e
clinici consentendo al paziente di non doversi recare in
ospedale. Il gruppo di Gonzalez nel 2014 vide che la
telemedicina era efficace per il trattamento a domicilio
e riduceva il bisogno di accessi in ospedale .

Il telemonitoraggio, il cui scopo & quello di mi-
gliorare I’'accesso ai servizi sanitari, con risparmio di
tempi e costi, ha dimostrato i migliori benefici clini-
ci (riduzione delle visite in emergenza, dei ricoveri in
ospedale e del tempo di degenza) nel’ambito delle
patologie croniche polmonari e cardiache rispetto ad
altre malattie croniche (per es. diabete, ipertensione
arteriosa). Per questo diventa uno strumento potente
per I'assistenza dei CMC. Esso non pud comunque
essere considerato semplicemente una “tecnologia”,
ma un approccio innovativo in aiuto al team medico
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nelle cure di un paziente cronico e spesso critico, che
non puod quindi prescindere da una stretta integrazio-
ne tra ospedale e territorio. Attualmente la gestione
del paziente respiratorio cronico € demandata al solo
MMG che, attivatore primo di ogni forma di assisten-
za erogata a livello distrettuale, richiede la consulen-
za pneumologica quando necessaria (diagnostica
dell’insufficienza respiratoria cronica e prescrizione
dell'Ossigenoterapia a Lungo Termine - OTLT, riacu-
tizzazione, rinnovo piano terapeutico della OTLT).

Il telemonitoraggio associato ad in-
tervento domiciliare del fisioterapista
ha evidenziato una significativa riduzio-
ne delle riacutizzazioni.

Nella nostra esperienza su pazienti neuromuscolari,

il telemonitoraggio associato ad intervento domiciliare
del fisioterapista in caso di alert per iniziale peggiora-
mento dei sintomi e dei parametri vitali ha evidenziato,
perlomeno nei primi 12 mesi di follow-up, una signifi-
cativa riduzione delle riacutizzazioni con necessita di
accesso ospedaliero .

Conclusioni

| bambini e ragazzi CMC rappresentano una popo-

lazione in crescita a causa dello sviluppo di dispositivi
medicali e procedure mediche ed assistenziali che ne
permettono la sopravvivenza con un accettabile livello
della qualita di vita. La loro gestione richiede I'utilizzo di
molte risorse sanitarie ed una necessaria integrazione
multidisciplinare di vari operatori nell’ambito di strutture
sanitarie territoriali ed ospedaliere. La RR ha lo scopo
di prevenire e supportare i reparti per acuti nel gestire
le complicanze respiratorie, che rappresentano la prin-
cipale causa di morbilita e mortalita nei bambini CMC.

(La riabilitazione respiratoria ha lo

kbambini CMC. )

\

scopo di prevenire e supportare i repar-
ti per acuti nel gestire le complicanze
respiratorie, che rappresentano la prin-
cipale causa di morbilita e mortalita nei

L'attuale disponibilita di strutture specialistiche in

grado di offrire programmi di RR pediatrica & purtrop-
po molto carente e disomogenea nell’ambito del terri-
torio nazionale, in modo peraltro analogo a quanto si
rileva per I'eta adulta, a dispetto della ampia letteratura
scientifica a favore .
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