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Riassunto

La Fibrosi Cistica (FC) & una patologia che provoca manifestazioni cliniche multisistemiche, di
cui la malattia polmonare & la maggiore causa di morbidita e mortalita. | programmi di riabili-
tazione polmonare (RP) sono considerati tra le terapie necessarie fin dalla diagnosi. L'obiettivo
principale & quello di mantenere una adeguata clearance delle secrezioni bronchiali, prevenire
infezioni e riacutizzazioni bronchiali e migliorare I'aderenza alle terapie. Disostruzione bron-
chiale, esercizio fisico e componente educazionale sono i cardini dell’intervento di RP.

Parole chiave: riabilitazione polmonare, fibrosi cistica, disostruzione bronchiale, esercizio
fisico, intervento educazionale

Summary

Cystic Fibrosis (CF) is a multisystemic disease, with pulmonary disease being the major cause
of morbidity and mortality. Pulmonary Rehabilitation (PR) is mandatory and should be start-
ed at diagnosis. The main goal is to maintain adequate clearance of bronchial secretions, pre-
vent infections and exacerbations, and improve adherence. Airway clearance, exercise train-
ing, and self-management education are the cornerstones of PR interventions in CF patients.

Key words: pulmonary rehabilitation, cystic fibrosis, airway clearance, exercise training,
educational program

Definizione

La Fibrosi Cistica (FC) e la patologia genetica autosomica recessiva con
maggiore tasso di letalita nella popolazione di etnia caucasica. La prevalenza
di portatori sani nella popolazione caucasica & di 1 su 25 e I'incidenza é di
1/2.500 nati vivi. Essa & causata da mutazioni sul gene CFTR (Cystic Fibrosis
Transmembrane Requlator), che codifica per un canale transmembrana per
il trasporto dello ione cloro espresso dalle cellule degli epiteli.

Il malfunzionamento della proteina CFTR determina la cascata di eventi
fisiopatologici che porta alle manifestazioni cliniche multisistemiche, di cui
la malattia polmonare risulta la principale causa di morbidita e mortalita
in questa popolazione .

Caratteristiche fisiopatologiche e cliniche

a livello polmonare

La malattia polmonare secondaria alla fibrosi cistica predomina nell’eta adulta
e si caratterizza per la presenza di bronchiettasie bilaterali con infezione re-
spiratoria cronica. In conseguenza alle alterazioni idroelettrolitiche secondarie
al deficit di base, le secrezioni respiratorie risultano pit dense e pertanto di
difficile mobilizzazione. Cid determina maggiore ingombro bronchiale e ridu-
zione della clearance muco-ciliare con possibilita di sovrainfezioni batteriche,
condizionando un peggioramento progressivo della funzione ventilatoria.
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Nei casi avanzati I'evoluzione verso |'insufficienza respi-
ratoria pud condizionare il ricorso al trapianto bi-pol-
monare come terapia salvavita.

Impatto della malattia

La prognosi dei pazienti affetti da fibrosi cistica si aggira
intorno ai 40 anni e a oggi la maggior parte dei pazienti
€ in eta adulta. Uno studio italiano ha dimostrato che il
trend di mortalita & passato dai primi 6 mesi di vita negli
anni '70 a 29 anni negli anni 2006-2011 2. Il migliora-
mento della soprawvivenza nel corso degli ultimi 20 anni
& stato ottenuto mediante l'implementazione di pro-
grammi di screening prenatale e di diagnosi precoce e la
presa in carico da parte di centri di cura multidisciplinare.
Il recente impiego di farmaci modulatori dellattivita della
proteina CFTR apre a un ulteriore miglioramento di pro-
gnosi e qualita di vita per questi pazienti 3.

Aspetti modificabili

con la riabilitazione

| pazienti FC seguono un programma di RP fin dalla
diagnosi che viene modificato a seconda dell’eta e del
grado di compromissione funzionale, con I'obiettivo di
mantenere pervio |'albero bronchiale, prevenire infezio-
ni e riacutizzazioni bronchiali e migliorare I'aderenza
terapeutica.

Diversi studi nel corso degli anni hanno dimostrato che
sedute personalizzate di disostruzione bronchiale varia-
no in base alle esigenze, grado di compromissione delle
vie aeree, preferenze, eventuali eventi avversi ed eta del
paziente. Le strategie di disostruzione risultano fonda-
mentali per garantire un‘adeguata mobilizzazione delle
secrezioni e per il miglioramento dei sintomi respiratori 4.
L'utilizzo di sostanze mucoattive prima/durante le sedu-
te di disostruzione e stato ampiamente riconosciuto, in
guanto porta a un miglioramento della reologia delle
secrezioni e conseguentemente a una maggiore mobi-
lizzazione delle stesse °.

Di pari passo l'esercizio fisico (allenamento aerobico
e anaerobico) & una componente standard nel tratta-
mento dei pazienti FC: oltre ai benefici noti, rallenta
il declino della funzione polmonare, facilita le tecniche
di clearance, mantiene una buona forza muscolare e
migliora la qualita di vita ®.

Nelle fasi pil avanzate di malattia la ventilazione non
invasiva (NIV) viene utilizzata sia in caso di insufficien-
za respiratoria acuta per ridurre la capnia, la frequenza
respiratoria e la dispnea, sia per favorire la ventilazione
notturna, ridurre l'ipoventilazione e di conseguenza mi-
gliorare gli scambi gassosi 7. La NIV inoltre pud essere
un valido strumento coadiuvante le sedute di disostru-
zione bronchiale e/o di riallenamento allo sforzo.
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Aree di miglioramento

Nonostante |'utilizzo della NIV in vari ambiti (sonno, di-
sostruzione bronchiale, esercizio fisico, paziente end-sta-
ge), il suo corretto timing € ampiamente discusso.

E auspicabile un rapporto tra i differenti Centri presenti
sul territorio nazionale per valutare I'utilizzo di protocolli
standardizzati in base alla stratificazione della malattia.

Raccomandazioni

e Programmi di RP personalizzati sono I'ele-
mento cardine nel trattamento del paziente
affetto da FC.

e | programmi di RP includono diversi inter-
venti quali: disostruzione bronchiale, ricon-
dizionamento all’esercizio e all'attivita fisica,
aerosolterapia, componenti educazionali.

e E importante impostare e rivalutare periodi-
camente un programma individualizzato per
il paziente in base a esigenze, imaging, sin-
tomi, compromissione funzionale.
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