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100 numeri di Pneumologia Pediatrica:
un percorso di crescita

100 issues of Pediatric Pulmonology:
a journey of growth

Elisabetta Bignamini * *, Maria Elisa Di Cicco %3

" CORRISPONDENZA:

elisabetta.bignamini@gmail.com
ORCID: https://orcid.org/0009-0007-7554-9961

Correva I'anno 2001 quando Pneumologia Pediatrica ha visto la luce e oggi, quasi
25 anni dopo, raggiunge il numero 100. Un numero che, nellimmaginario colletti-
vo, porta con sé significati profondi: completezza, traguardo, tappa importante del
cammino anagrafico, scolastico...

Il numero 100 di Pneumologia Pediatrica, perd, & qualcosa di piu: indica un lavoro
condiviso, a cui hanno partecipato tantissime persone, dando ciascuna il proprio
contributo, proponendo idee, cambiamenti, aggiornamenti, che hanno reso la rivi-
sta quello che & oggi, ovvero un punto di riferimento per i pediatri italiani per I'ag-
giornamento sulle malattie respiratorie infantili.

In queste cento uscite si intrecciano, infatti, voci diverse: quelle dei Colleghi anco-
ra presenti, quelle di coloro che ci hanno lasciato, ma anche quelle di professioni-
sti sanitari non medici e tecnici, tutti accomunati dalla stessa volonta di contribui-
re al miglioramento della salute respiratoria infantile. E un lavoro corale, paziente,
fatto di confronti, correzioni, entusiasmi e fatiche. Un lavoro che ha trovato riscon-
tro nei lettori della Rivista, tanti professionisti che, negli anni, 'hanno scelta come
riferimento e fonte di aggiornamento.

Nel frattempo, il mondo € cambiato profondamente. Sono arrivate terapie rivolu-
zionarie, si &€ affermata la medicina personalizzata e, soprattutto, sono cresciuti
bambini e bambine con patologie che, da fatali nell’infanzia, si sono trasformate in
malattie croniche dell’eta giovane adulta. Un esempio sono le malattie neuromu-
scolari, in cui si &€ dovuto cambiare il modo di fare medicina e costruire un passag-
gio complesso, non solo tecnico, ma psicologico, organizzativo, identitario, verso
il mondo sanitario dell’adulto (1).

Per questo il numero 100 di Pneumologia Pediatrica pone al centro il tema della
transizione: non un mero passaggio di consegne tra équipe diverse, ma un cam-
biamento culturale nella pratica di cura, nello sguardo rivolto all'infanzia e all’ado-
lescenza e nel riconoscimento, a qualsiasi eta, dei bisogni e dei diritti della perso-
na, sostenendola nelle scelte che riguardano la sua salute.

La Legge 219/2017 (2) ha sancito un principio che era gia emerso nella pratica cli-
nica piu attenta: i minorenni non sono piu soggetti passivi, ma protagonisti attivi
della propria storia di cura.

E la Rivista, in questi anni, ha registrato e accompagnato questo cambiamento,
aprendosi sempre piu alle loro voci. Bambini e bambine hanno iniziato a raccon-
tarsi, a descrivere il loro trattamento, a mettere in discussione cio che li riguarda,
a scegliere stili di vita piu o meno salutari (3).
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Allo stesso tempo la societa &€ mutata: la quotidianita di-
gitale si & imposta (3), il fumo tradizionale convive con lo
svapo, emergono nuovi comportamenti e nuove sfide (4).
Tra queste, 'aderenza alle terapie croniche, come la fi-
sioterapia respiratoria: un impegno faticoso, costante,
che richiede conoscenze tecniche ma anche ascolto,
empatia, capacita di comprendere i limiti e i bisogni del-
la persona (5). E molte patologie, oggi meglio descritte
€ piu conosciute, come le bronchiectasie, testimonia-
no quanto la ricerca e la condivisione scientifica abbia-
no fatto la differenza nel tempo (6).

Il numero 100 di Pneumologia Pediatrica non rappre-
senta, quindi, semplicemente una soglia numerica da
celebrare per consuetudine. E la storia di una comuni-
ta scientifica che cambia insieme ai suoi pazienti. E la
prova che una Rivista puo essere non solo luogo di ap-
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profondimento, ma anche spazio di dialogo, di cresci-
ta comune, di ascolto.

Soprattutto, € un impegno rinnovato: continuare a dare
voce a bambini, bambine, adolescenti che per breve o
lungo tempo, affrontano un percorso di malattia. Cio si-
gnifica impegnarsi nella ricerca clinica e di base, affron-
tare con metodo e serieta professionale il lavoro assi-
stenziale e sapere integrare le competenze scientifiche,
con doti umane, sperando di poter riflettere tutto que-
sto nelle pagine dei prossimi 100 numeri della Rivista.
Un impegno che, nel rispetto del lavoro di chi ci ha pre-
ceduto, non si esaurisce con il numero 100, ma proprio
da questo prende nuova forza.

Buona lettura.

Elisabetta Bignamini Maria Elisa Di Cicco
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The transition of patients with neuromuscular
diseases from pediatric age to adulthood:

critical issues, organizational models,

and future prospects
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RIASSUNTO

| progressi nella gestione delle malattie neuromuscolari (NMD) hanno aumentato
significativamente la sopravvivenza dei pazienti rendendo la transizione dall’as-
sistenza pediatrica a quella dell’adulto un momento cruciale. Tuttavia, la transi-
zione rimane un processo complesso, con rischi di frammentazione assisten-
ziale e conseguenze cliniche, psicologiche e sociali. Questo articolo analizza le

criticita piu rilevanti, i modelli organizzativi e le prospettive future, sulla base di
studi osservazionali, linee guida e documenti di consenso pubblicati negli ultimi
anni. Buone pratiche comprendono I'attivazione di cliniche di transizione multi-
disciplinari, la nomina di figure di coordinamento, 'uso di strumenti di readiness
e l'integrazione della telemedicina. La definizione di linee guida nazionali e in-
ternazionali e I'adozione di modelli centrati sul paziente rappresentano obiettivi
prioritari per il futuro.

ABSTRACT

Advances in the management of neuromuscular disorders (NMD) have signifi-
cantly improved survival. Consequently, the transition from pediatric to adult care
has become a critical process to ensure continuity of care, quality of life, and pre-
vention of complications. However, transition remains complex and often poorly
structured, with risks of care disruption and clinical, psychological, and social
consequences. This review analyzes the main challenges, organizational mod-
els, and future perspectives based on recent studies, guidelines, and consensus
documents. Barriers include the lack of formalized protocols, insufficient commu-
nication between pediatric and adult teams, and limited attention to psychosocial
aspects. Best practices involve multidisciplinary transition clinics, designation of
transition coordinators, use of readiness tools, and integration of telemedicine.
Developing national and international guidelines and implementing patient-cen-
tered models are future priorities.
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INTRODUZIONE

Negli ultimi decenni, i progressi negli standard di cura
e l'avvento di terapie genetiche e molecolari hanno si-
gnificativamente aumentato I'aspettativa di vita dei pa-
zienti affetti da malattie neuromuscolari (NMD) (1). Que-
sto risultato, se da un lato rappresenta un traguardo cli-
nico rilevante, dall'altro rende indispensabile una pia-
nificazione strutturata della transizione dall'assistenza
pediatrica a quella dell'adulto, fase cruciale per garan-
tire continuita assistenziale, qualita di vita e prevenzio-
ne delle complicanze.

Secondo Blum (1), la transizione rappresenta un pas-
saggio programmato da un modello di cura centrato sul
bambino e sulla famiglia a uno focalizzato sui bisogni
clinici, psicologici e sociali del’adulto. Si tratta quindi di
un processo graduale e multidimensionale, che deve
integrare aspetti clinici, educativi e psicosociali, coin-
volgendo attivamente paziente e caregiver (2, 3). Un
percorso non adeguatamente pianificato pud determi-
nare interruzione delle cure con e peggioramento pro-
gnostico (2-4).

L'esperienza maturata in altre patologie croniche offre
esempi utili per strutturare percorsi piu efficaci. La fi-
brosi cistica (FC) rappresenta un modello paradigma-
tico di malattia multisistemica: € una condizione gene-
tica, progressiva e a coinvolgimento multiorgano, nella
quale il declino funzionale diventa particolarmente evi-
dente proprio nella giovane eta adulta, nonostante I'im-
patto positivo delle nuove terapie modulatorie sulla tra-
iettoria di malattia (5).

Il diabete mellito di tipo 1 (DM1), al contrario, rappresen-
ta un esempio di malattia prevalentemente “mono-orga-
no”, per la quale esiste gia una corrispondenza ben de-
finita tra specialisti pediatrici e dell’adulto (6).

Questi due esempi mettono in evidenza come la com-
plessita multisistemica e la variabilita del quadro clini-
co influenzino profondamente il processo di transizione:
mentre patologie come FC richiedono modelli articola-
ti e multidisciplinari, condizioni come DM1 evidenziano
come la transizione possa essere piu lineare. Tale con-
fronto sottolinea ulteriormente la necessita di percorsi
specifici e formalizzati per le malattie neuromuscolari,
caratterizzate da elevata complessita assistenziale e
marcata eterogeneita fenotipica.

Le NMD costituiscono infatti un gruppo di patologie ge-
netiche e non genetiche che colpiscono motoneurone,
nervo periferico, giunzione neuromuscolare o musco-
lo, determinando una progressiva compromissione della
funzionalita motoria e un impatto significativo su quali-
ta di vita e sopravvivenza (1-3). Le innovazioni diagno-
stiche, I'impiego sempre piu diffuso della ventilazione

non invasive (NIV) e l'introduzione di terapie avanzate
hanno modificato la storia naturale di molte condizioni,
consentendo ai pazienti di raggiungere I'eta adulta con
bisogni assistenziali complessi (7, 8). Tuttavia, la tra-
iettoria clinica rimane spesso caratterizzata da comor-
bidita respiratorie, cardiologiche e metaboliche che ri-
chiedono monitoraggio continuo e coordinamento as-
sistenziale (3, 7, 8).

Nonostante I'importanza del tema, la letteratura eviden-
zia ancora carenze nella standardizzazione dei percorsi
di transizione per le NMD. Gap organizzativi, mancan-
za di protocolli condivisi e variabilita nell’accesso a figu-
re specializzate rappresentano ostacoli rilevanti (5, 6).
Inoltre, aspetti educativi e psicologici rimangono spesso
sottovalutati, nonostante I'adolescenza rappresenti una
fase critica per I'acquisizione di autonomia, l'inclusione
scolastica e lavorativa e la gestione delle relazioni sociali.
Alla luce della complessita clinica e psicosociale delle
NMD, emerge quindi la necessita di modelli di transi-
zione dedicati, basati su un approccio multidisciplina-
re strutturato, su una comunicazione efficace tra team
pediatrici e dell'adulto e sull'utilizzo di strumenti di re-
adiness validati.

OBIETTIVO DELLA REVISIONE

Analizzare criticitd, modelli organizzativi e prospettive
future relative alla transizione dei pazienti con malattie
neuromuscolari, sulla base delle evidenze e delle rac-
comandazioni piu recenti.

DATI SALIENTI EMERSI DAGLI STUDI
CONSIDERATI

Criticita nella transizione dei pazienti con NMD
Sul piano organizzativo, la transizione € spesso osta-
colata da discontinuita assistenziale, mancanza di per-
corsi formalizzati e carenza di figure professionali dedi-
cate, come i case manager o i coordinatori della transi-
zione. Tali lacune possono generare ritardi nella presa
in carico, frammentazione delle cure e inefficienze nel-
la gestione multidisciplinare. Dal punto di vista psico-
sociale I'adattamento a una maggiore autonomia nel-
la gestione della malattia, la necessita di integrazione
scolastica e lavorativa richiedono supporto psicologico
costante e strategie educative mirate (7-9).

Studi condotti dal gruppo del Sick Kids, hanno inoltre
evidenziato come la transizione possa essere percepi-
ta da pazienti e caregiver come un momento di vulnera-
bilita. In particolare, emergono la difficolta di assumere
un ruolo di coordinamento delle cure precedentemen-
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te svolto dal centro pediatrico, I'adattamento alle diffe-
renze nella struttura del follow-up dell’adulto e la ne-
cessita di affrontare decisioni cliniche piu complesse e
potenziali variazioni nei sussidi socio-assistenziali (10).
Inoltre, gli aspetti etici e legali rappresentano una di-
mensione critica nel percorso di transizione. La gestio-
ne del consenso informato richiede un processo dina-
mico di comunicazione che assicuri al paziente e alla
sua famiglia una piena comprensione delle scelte te-
rapeutiche e delle possibili alternative (3, 9). La tutela
della capacita decisionale & particolarmente comples-
sa nelle malattie neuromuscolari, dove la progressio-
ne clinica pud comportare compromissioni cognitive o
comunicative che rendono necessario un bilanciamen-
to tra autonomia, rappresentanza familiare e supporto
multidisciplinare (7, 8, 11).

Un ulteriore aspetto riguarda le disuguaglianze di ac-
cesso ai servizi sanitari: studi multicentrici e internazio-
nali hanno evidenziato come la disponibilita di risorse
specialistiche, programmi strutturati e figure di coordi-
namento vari significativamente tra Paesi e anche all'in-
terno dello stesso sistema sanitario (9, 12-15). Tali di-
sparita determinano differenze sostanziali nelle oppor-
tunita di ricevere cure adeguate (16, 17). Garantire pari
opportunita di accesso implica quindi la costruzione di
percorsi equi, in grado di includere strumenti di valu-
tazione della readiness alla transizione (18), protocolli
condivisi tra centri pediatrici e adulti (11) e modelli or-
ganizzativi innovativi come quelli sperimentati in con-
testi europei (19) (Tabella 1).

Per una pianificazione efficace del percorso di transi-
zione, € essenziale una presa in carico clinica multidi-
sciplinare (12). Dal punto di vista fisico, occorre consi-
derare la progressione di segni e sintomi caratteristici
delle malattie neuromuscolari. Nella distrofia muscola-
re di Duchenne (DMD), ad esempio, la debolezza mu-
scolare tende ad accentuarsi con I'eta adulta (8). In tale
contesto, la valutazione riabilitativa multidisciplinare e
’adozione di interventi personalizzati rappresentano
strategie fondamentali per preservare la funzionalita re-
sidua e prevenire complicanze secondarie. Particolare
attenzione deve essere rivolta al periodo adolescenzia-

le, fase in cui i sintomi possono aggravarsi rapidamen-
te. Il coinvolgimento respiratorio € uno degli aspetti piu
critici, determinato dalla progressiva debolezza dei mu-
scoli respiratori e dalla compromissione dei meccanismi
di protezione delle vie aeree, con conseguente ipoven-
tilazione, infezioni ricorrenti e difficolta nell’espettorazio-
ne. L'insufficienza respiratoria cronica, i disturbi respira-
tori del sonno e le complicanze sistemiche rappresenta-
no le principali cause di morbilita e mortalita nei pazien-
ti con malattie neuromuscolari (14, 18). Questo impo-
ne la necessita di una valutazione precoce e di un mo-
nitoraggio costante della funzione respiratoria per pro-
grammare interventi tempestivi, quali ventilazione non
invasiva (NIV), tecniche di assistenza alla tosse e mi-
sure preventive, eventuale passaggio alla ventilazione
invasiva (IMV). Numerose evidenze presenti in lettera-
tura hanno dimostrato infatti che una quota significativa
di pazienti pediatrici con NMD necessita di ventilazione
a lungo termine (LTV), prevalentemente non invasiva,
mentre una minoranza richiede ventilazione invasiva.
Nel tempo, alcuni pazienti possono migliorare fino alla
sospensione del supporto ventilatorio, altri peggiorano
necessitando la conversione da NIV a IMV. Tali eviden-
ze richiedono programmi di transizione dinamici e per-
sonalizzati, in grado di adattarsi a scenari clinici varia-
bili. In questo contesto, & essenziale prevedere il mo-
nitoraggio regolare della funzione respiratoria (capaci-
ta vitale, pressioni massime inspiratorie, monitoraggio
di saturazione e CO, nel sonno), la rivalutazione perio-
dica delle impostazioni ventilatorie, la gestione tempe-
stiva delle infezioni respiratorie e decisioni condivise
sull’eventuale indicazione alla tracheostomia. L'imple-
mentazione di protocolli ventilatori specifici rappresen-
ta un elemento imprescindibile per garantire la continu-
ita assistenziale e migliorare la qualita di vita nella fase
di transizione verso I'eta adulta (13).

Un ulteriore elemento cruciale nella pianificazione della
transizione & la gestione delle emergenze, fattore de-
terminante per la sopravvivenza. A tal fine, & consiglia-
ta la predisposizione di Emergency Cards (ECs), che
forniscano indicazioni chiare e immediate per garantire
interventi rapidi e appropriati in situazioni critiche (16).

Tabella 1. Principali criticita della transizione nei pazienti con NMD.

Ambito Criticita

Organizzativo Assenza di protocolli; frammentazione assistenziale
Clinico Interruzione ventilazione; follow-up incompleto
Psicologico Ansia, depressione, scarso supporto

Sociale Carente preparazione a autonomia, scuola, lavoro

107



PNEUMOLOGIA PEDIATRICA

Vol. 25(100), 105-111, 2025

Tra gli strumenti proposti in letteratura per supportare la
transizione, il Transition Readiness Assessment Que-
stionnaire (TRAQ) si & dimostrato utile per misurare |l
livello di autonomia e la preparazione dei giovani con
bisogni assistenziali complessi, monitorando i progres-
si nel tempo (19, 20).

Raccomandazioni per una transizione
efficace

Per realizzare una transizione efficace nei pazienti con
NMD, & necessario quindi definire una serie di elementi
chiave che rendano il percorso strutturato e personaliz-
zato. In primo luogo, occorre stabilire I'eta di inizio del
processo, generalmente compresa trai 12 e i 14 anni,
per garantire un’adeguata preparazione del paziente e
della famiglia. E fondamentale identificare il centro di ri-
ferimento per I'assistenza dell’adulto, dotato di compe-
tenze specifiche e risorse tecnologiche adeguate per la
gestione della complessita clinica tipica di queste pato-
logie. Allo stesso modo, deve essere definito un piano di
follow-up multidisciplinare, che includa visite periodiche
programmate e il coinvolgimento di specialisti in neuro-
logia, pneumologia, cardiologia, endocrinologia, nutrizio-
ne, ortopedia, riabilitazione e psicologia, oltre a figure
dedicate alla presa in carico sociale ed educativa (17).
Un altro punto cruciale riguarda la responsabilita del per-
corso di transizione, che dovrebbe essere affidata a un
team dedicato o a un case manager, con il compito di
coordinare gli interventi tra i diversi professionisti coin-
volti. E altresi importante prevedere strumenti operati-
vi come piani terapeutici condivisi, cartelle cliniche ac-
cessibili e documenti di sintesi, per ridurre il rischio di
interruzioni assistenziali (Tabella 2).

Tabella 2. Raccomandazioni per una transizione efficace.

Modelli organizzativi esistenti

La letteratura internazionale identifica diversi modelli or-
ganizzativi finalizzati a facilitare la transizione dei pazienti
con malattie neuromuscolari dall’assistenza pediatrica a
quella adulta. | modelli multidisciplinari rappresenta-
no lo standard piu consolidato, prevedendo team mul-
tidisciplinari integrati. Questi team lavorano congiunta-
mente, condividendo piani di cura personalizzati e ga-
rantendo continuita assistenziale, riducendo il rischio di
discontinuita clinica e di peggioramento funzionale (19).
Le transition clinics costituiscono un’altra strategia ef-
ficace, configurandosi come ambulatori congiunti dove
il paziente viene seguito sia da specialisti pediatrici sia
da medici adulti, spesso con incontri condivisi tra team.
Questo approccio favorisce I'apprendimento gradua-
le del paziente sulla gestione autonoma della malattia
e consente una valutazione diretta della readiness alla
transizione (15). Il ruolo del case manager o transi-
tion coordinator & centrale nei percorsi piu strutturati:
questa figura professionale funge da riferimento unico
per paziente e famiglia, facilitando la comunicazione tra
specialisti e monitorando I'aderenza ai piani terapeutici.

Esperienze internazionali a confronto

Le esperienze internazionali mostrano approcci diversi
ma complementari. Ad esempio, in Germania, il modello
di Essen prevede visite congiunte tra specialisti pedia-
trici e adulti a partire dai 17 anni, I'uso di un “transition
database” condiviso e incontri trimestrali tra i team per
ottimizzare il processo di transizione (19).

Negli Stati Uniti, le transition clinics integrate e I'impiego
di coordinatori dedicati sono ampiamente documentati,
con evidenze di miglioramento della continuita di cura

Ambito Raccomandazioni pratiche

Eta di inizio Iniziare il processo di transizione tra i 12 e i 14 anni per garantire preparazione adeguata
di paziente e famiglia
Approccio Coinvolgere un team integrato (neurologi, pneumologi, cardiologi, fisiatri, psicologi,

multidisciplinare

assistenti sociali, educatori, ecc.) per un follow-up completo e coordinato

Coordinamento

Affidare il percorso a un case manager o transition coordinator per facilitare
comunicazione, monitorare aderenza e coordinare i professionisti

Coinvolgimento
familiare

Educare e supportare attivamente caregiver; favorire la partecipazione alle scelte
terapeutiche e la gestione condivisa della malattia

Strumenti operativi

Utilizzare strumenti come Emergency Cards, piani terapeutici condivisi, cartelle cliniche

Modelli organizzativi | Progettare la transizione come processo flessibile, adattabile all’evoluzione clinica e ai

bisogni individuali, evitando un trasferimento rigido e isolato;
Favorire visite congiunte pediatra-adulto

Telemedicina

Integrare la telemedicina per garantire continuita assistenziale, monitoraggio remoto e
supporto educativo soprattutto in contesti con difficolta logistiche o risorse limitate
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e della soddisfazione dei pazienti. Nel Regno Unito e
nei paesi del Nord Europa, le reti regionali per le ma-
lattie rare favoriscono percorsi integrati, con protocolli
condivisi tra ospedali pediatrici e adulti e approcci stan-
dardizzati di valutazione della readiness (9).

In Italia, 'implementazione di centri di riferimento per le
NMD ha permesso di strutturare percorsi di transizione
sempre piu coordinati, seppur non uniformi sul territo-
rio nazionale, che raccomandano la pianificazione pre-
coce della transizione. |l Piano Nazionale sulla Croni-
cita 2016 costituisce la cornice normativa di riferimento
per le cure transizionali in questi pazienti, mentre il Pro-
getto Nazionale denominato Transitional Care, in fase
di sperimentazione in alcune Regioni e supportato da
tutte le maggiori Societa Scientifiche italiane, si propo-
ne di effettuare una standardizzazione delle modalita
di passaggio dalle cure pediatriche a quelle dell’adulto
nei pazienti affetti da patologie croniche.

Una comparazione tra i diversi modelli organizzativi &
stata recentemente descritta in letteratura. Il confron-
to tra I'esperienza sul tema della transizione di pazienti
affetti da NMD dell’Ospedale Pediatrico Bambino Gesu
(OPBG) di Roma e quella del Royal Brompton Hospi-
tal (RBHT) di Londra ha messo in evidenza differenze
sostanziali. In Italia, I'assenza di un protocollo forma-
lizzato porta a mantenere i pazienti in carico ai servizi
pediatrici anche oltre i 18 anni, garantendo un follow-up
multidisciplinare completo ma senza una reale pianifica-
zione del passaggio ai servizi per adulti. Al contrario, il
modello britannico si distingue per un percorso struttu-
rato che inizia a 15 anni e prevede tappe progressive
beneficiando della possibilita di effettuare la transizio-
ne all'interno dello stesso ospedale, riducendo le criti-
citd comunicative tra team. Tuttavia, il modello inglese
mostra una minore estensione della valutazione multi-
disciplinare rispetto a quello italiano, con focus preva-
lentemente respiratorio e minor coinvolgimento di figu-
re specialistiche non respiratorie (8). Dall’analisi dei due
approcci emergono punti di forza integrabili: dal model-
lo italiano, la completezza della valutazione multidisci-
plinare; da quello britannico, la formalizzazione del pro-
cesso e la continuita logistica. L'adozione di un modello
misto, capace di combinare queste caratteristiche, rap-
presenta una strategia prioritaria per garantire una tran-
sizione sicura e strutturata.

Possibili modelli futuri

Un elemento emergente nella gestione della transizio-
ne € rappresentato dalla telemedicina, che si configu-
ra come uno strumento strategico per superare barriere
logistiche e garantire la continuita assistenziale. Que-

sta modalita permette, inoltre, di mantenere un contat-
to costante con pazienti e caregiver, monitorare I'ade-
renza ai programmi terapeutici, rilevare precocemen-
te segni di deterioramento e fornire supporto educati-
vo su procedure complesse (es. gestione ventilatoria,
alimentazione enterale). Esperienze riportate in lettera-
tura evidenziano che I'uso della telemedicina, integrato
in protocolli di transizione strutturati, pud migliorare la
soddisfazione delle famiglie e ridurre il rischio di drop-
out dal follow-up, in particolare nei pazienti con eleva-
ta complessita assistenziale o residenti in aree geogra-
fiche svantaggiate (17, 20).

La transizione verso i servizi per adulti nei pazienti con
NMD coinvolge inoltre in modo cruciale dimensioni psi-
cosociali, che includono I'autonomia, la partecipazio-
ne sociale, l'inclusione educativa e lavorativa, e il sup-
porto psicologico (9, 11, 15, 21). Studi recenti sottoli-
neano che i programmi di transizione dovrebbero inte-
grare interventi mirati al benessere emotivo e alla sa-
lute mentale, oltre a fornire opportunita di peer support
e strumenti di empowerment per il paziente e la fami-
glia (11, 21-23). E fondamentale inserire nel percorso
di transizione screening regolari per depressione, an-
sia e problemi comportamentali, oltre a garantire il coin-
volgimento di psichiatri e psicologi clinici nelle équipe
multidisciplinari (7). Parallelamente, &€ essenziale pro-
muovere interventi educativi e sociali volti a sostenere
obiettivi scolastici e professionali, riducendo il rischio
di isolamento e favorendo la partecipazione attiva alla
vita sociale (3, 21).

CONCLUSIONI E NUOVE PROSPETTIVE PER
IL FUTURO

La transizione dei pazienti con NMD deve essere con-
siderata parte integrante della presa in carico globale.
E necessario implementare protocolli formalizzati, for-
mare team multidisciplinari e integrare la telemedici-
na per garantire continuita assistenziale. Le prospetti-
ve future includono linee guida nazionali, reti di colla-
borazione tra ospedale e territorio e maggiore attenzio-
ne agli aspetti psicosociali, per favorire 'autonomia del
paziente e supportare le famiglie. La transizione non &
un evento isolato, ma un processo dinamico, persona-
lizzato e centrato sulla persona.

CONFORMITA ALLE NORME ETICHE

Conflitti di interessi
Gli autori dichiarano di non avere conflitti di interessi
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La fisioterapia respiratoria
nell’adolescente con malattia
cronica: focus sulla fibrosi cistica
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RIASSUNTO

La fibrosi cistica (FC) & caratterizzata da una pneumopatia cronica con bron-
correa quotidiana e richiede un intenso programma di fisioterapia respiratoria. Il
periodo adolescenziale e I'impatto della malattia cronica sullo sviluppo dell’indivi-
duo con FC possono avere un’influenza significativa sull’adesione al programma
di trattamento proposto. La conoscenza delle tecniche di disostruzione bronchia-

le (airway clearance techniques - ACTs) disponibili e degli elementi psicologici
che influenzano la compliance in eta adolescenziale, obiettivo di questa revi-
sione, permette di proporre un programma riabilitativo che sia al tempo stesso
accettato dal paziente ed efficace sul piano clinico.

La ricerca €& stata condotta su PubMed utilizzando come parole chiave: fibrosi
cistica, adolescenza, tecniche di disostruzione bronchiale e fattori psicologici,
per individuare articoli pubblicati dopo il 2000.

ABSTRACT

Cystic fibrosis (CF) is characterized by chronic lung disease with daily bronchial
secretions and requires an intensive respiratory physiotherapy program. Ado-
lescence and the impact of chronic disease on the development of individuals
with CF can have a significant influence on adherence to the proposed treatment
program. Knowledge of the available airway clearance techniques (ACTs) and
the psychological factors that influence compliance in adolescence, which is the
focus of this review, allows us to propose a rehabilitation program that is both
acceptable to the patient and clinically effective.

The search was conducted on PubMed using the keywords: cystic fibrosis, ad-
olescence, airway clearance techniques, and psychological factors, to identify
articles published after 2000.

INTRODUZIONE

La fibrosi cistica (FC) & una malattia genetica multiorgano dominata sul piano clini-
co da una pneumopatia cronica broncorroica a carattere evolutivo ingravescente.
Fin dalla diagnosi, la fisioterapia respiratoria svolge un ruolo centrale nel program-
ma di trattamento quotidiano proposto ai pazienti con I'obiettivo di rallentare I'evo-
luzione del danno polmonare bronchiectasico e il progressivo peggioramento del-
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la qualita di vita. In particolare le tecniche di disostru-
zione bronchiale (airway clearance techniques - ACTs),
insieme all'esecuzione di attivita fisica aerobica, rap-
presentano il cardine della seduta di fisioterapia quoti-
diana proposta ai pazienti, spesso preceduta e segui-
ta dallinalazione di farmaci mucoattivi, broncodilatato-
ri, antibiotici e antinfiammatori. Le sedute di fisioterapia
sono individualizzate, commisurate alla gravita del qua-
dro clinico e rappresentano il piu importante carico te-
rapeutico quotidiano. Quest’ultimo aumenta con il pro-
gredire della malattia e, parallelamente, con I'eta. L'ef-
ficacia del trattamento personalizzato proposto dipen-
de, oltre che dalla tecnica proposta, in misura signifi-
cativa dal grado di aderenza alle cure che il paziente
pud garantire e cid & particolarmente critico in eta ado-
lescenziale, un momento in cui lo sviluppo personale
pud condizionare o essere condizionato dalla presen-
za di una malattia cronica.

Nel periodo del passaggio dall’'eta pediatrica a quella
adulta, il paziente acquisisce progressivamente il ruolo
di attivo protagonista delle proprie cure, fino a raggiun-
gere la completa autonomia terapeutica. Questo per-
corso, che necessita il conseguimento di una consa-
pevole alleanza tra medico e paziente, € spesso irto di
ostacoli che pongono a rischio sia I'efficacia delle cure,
sia il fisiologico sviluppo personale.

La conoscenza del percorso di crescita personale del
paziente e delle opzioni fisioterapiche proponibili in eta
adolescenziale, unitamente ad una approfondita valuta-
zione clinica, sono la base sulla quale formulare una pro-
posta mirata, efficace e condivisa del piano di cure con
cui il paziente stesso deve convivere quotidianamente.

Obiettivo della revisione

L'obiettivo della revisione & fornire considerazioni utili
per la pratica clinica, in considerazione degli elementi
critici e favorenti 'aderenza alle tecniche di fisioterapia
respiratoria utilizzate nella gestione della FC negli ado-
lescenti, e degli aspetti psicologici legati alla crescita e
allo sviluppo del concetto di sé.

TECNICHE DI FISIOTERAPIA RESPIRATORIA
E PRINCIPI FISIOLOGICI

La fisioterapia respiratoria comprende diverse modali-
ta di ACTs, che si basano sul favorire meccanismi fisio-
logici. Poiché durante I'inspirazione a volume corrente
I'aria segue il percorso con minor resistenza, nel sog-
getto sano & garantita la ventilazione di tutte le aree del
polmone, mentre nel soggetto con ostruzione delle vie
aeree I'aumento delle resistenze determina disomoge-

nea ventilazione polmonare e intrappolamento d’aria,

con conseguente iperinflazione e alterato rapporto ven-

tilazione/perfusione (1).

Per contrastare 'ostruzione bronchiale &€ importante fa-

vorire la ventilazione alveolare, in modo tale che avven-

ga il fenomeno dell’interdipendenza, ossia I'espansio-
ne degli alveoli per trazione da parte di quelli circostanti
grazie all’elasticita dell’interstizio, e il meccanismo del-
la ventilazione collaterale, cioé il passaggio d’aria fra
segmenti adiacenti attraverso canali interalveolari, in-

terbronchiolari e alveolo-bronchiolari (1).

L’aumento e I'ottimizzazione della ventilazione si otten-

gono favorendo la mobilita del paziente; con I'attivita fi-

sica aumenta infatti la richiesta metabolica di ossigeno,
che viene soddisfatta proprio attraverso 'aumento della
ventilazione al minuto e 'aumento dei volumi polmona-
ri. Se questo non & possibile o se & necessario ottenere
una maggior specificita d’azione, si puo ricorrere all’'uso
delle variazioni posturali per aumentare la ventilazione
nelle aree polmonari con maggior presenza di secre-
zioni: nei soggetti sopra i 12 anni in posizione eretta ed
assisa la ventilazione ¢ ottimale nei lobi medi e inferio-
ri, in decubito laterale lo & nel polmone declive; nei ra-
gazzi e bambini sotto i 12 anni invece ventilano in ma-

niera ottimale le zone antideclivi (1).

Altro elemento che viene sfruttato durante le ACTs € la

modulazione del flusso espiratorio, al fine di riuscire a

creare energia cinetica che favorisca il trasporto in di-

rezione cefalica delle secrezioni (1).

Fra le tecniche che vengono proposte nell’eta adole-

scenziale vi sono:

1. il drenaggio posturale (DP), una delle tecniche piu
tradizionali, che prevede il posizionamento del pa-
ziente in modo che la gravita favorisca lo sposta-
mento delle secrezioni verso la bocca (2). Tuttavia,
ci sono poche evidenze sulla sua efficacia, inoltre &
suggerito che per mobilizzare secrezioni da una via
aerea subsegmentaria del lobo inferiore sia neces-
sario mantenere il paziente in posizione declive per
circa un’ora, mentre nella pratica terapeutica I'indica-
zione & quella di rimanervi per qualche minuto (1, 3).

2. Altra tecnica tradizionale ¢é il drenaggio autogeno
(DA), che si basa sull’educare i pazienti ad effet-
tuare la respirazione a diversi volumi polmonari e
a velocita variabile, al fine di prossimalizzare le se-
crezioni evitando il collasso delle vie aeree. Richie-
de una buona comprensione, coordinazione e tec-
nica da parte del paziente (3).

3. L'active cycle of breathing techniques (ACBT — ci-
clo attivo di tecniche respiratorie) sfrutta la modula-
zione della respirazione, con lo scopo di favorire i
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meccanismi dell'interdipendenza e della ventilazio-

ne collaterale (1). Prevede tre fasi:

- breathing control (BC — controllo della respira-
zione), ossia I'esecuzione di respirazione rilas-
sata a volume corrente;

- thoracic expansion exercise (TEE — esercizi di
espansione toracica), con respiri profondi, lenti
e pausa tele-inspiratoria di 3 secondi;

- forced expiration technique (FET — tecniche di
espirazione forzata) o huff, cioé I'esecuzione di
1-2 espirazioni forzate eseguite a volumi medi
o bassi (2).

Anche in questo caso la tecnica deve essere ben ap-

presa dal paziente ed € importante sottolineare che

I'huff in alcuni soggetti pud indurre broncospasmo (1).

4. Altre tecniche utilizzano il principio della pressione
espiratoria positiva (PEP), che prevede che il pa-
ziente espiri contro una resistenza, generando una
pressione positiva nelle vie aeree che le mantiene
aperte durante I'espirazione, migliorando la ventila-
zione collaterale e favorendo la prossimalizzazione
delle secrezioni (1, 2). Queste tecniche prevedono

I'utilizzo di diversi presidi, come:

- valvola PEP, un sistema dotato di due valvole

unidirezionali, in modo tale da ottenere una via
inspiratoria ed una espiratoria. Al paziente viene
richiesto di respirare attraverso un boccaglio o
una maschera (PEP-mask) raccordate alla val-
vola, a volume corrente per 1 minuto o di effet-
tuare 12-15 atti respiratori, alternati da pause di
circa 30 secondi per un numero di cicli definito
dal terapista sulla base delle specifiche caratte-
ristiche del paziente. La resistenza posta sulla
via espiratoria viene anch’essa definita dal fisio-
terapista in modo tale da permettere al pazien-
te di mantenere una PEP di 10-20 cmH,O sen-
za sforzo durante I'esecuzione.
Questo sistema si distingue dagli altri come il
piu diffuso e ampiamente applicato, grazie alla
sua capacita di conciliare una documentata effi-
cacia terapeutica con la notevole facilita d’'uso e
la possibilita di gestione autonoma da parte del
paziente. Un ulteriore vantaggio € rappresenta-
to dalla possibilita di utilizzo anche in casi clinici
complessi, come in soggetti non collaboranti per
eta e/o condizioni cognitive e fisiche.

- Flutter e Acapella, che determinano una PEP
oscillante con valori medi di 5-19 cmH,O per il
Flutter e di 6-21 cmH,O per I'’Acapella. Entram-
bi permettono inoltre lo sviluppo di oscillazioni
con frequenze variabili che vanno a modificare

le proprieta reologiche del muco favorendone la
mobilizzazione (1).

5. Altra tecnica € la high frequency chest wall oscilla-
tion (HFCWO - oscillazioni toraciche ad alta frequen-
za), che prevede I'uso di un dispositivo indossabile
che genera oscillazioni sulla parete toracica con fre-
quenze di 5-25 Hz. Durante I'applicazione permette
di migliorare il trasporto mucociliare riducendo la vi-
scosita del muco, creando un flusso espiratorio che
stacca il muco dalle pareti delle vie aeree e ne fa-
vorisce la mobilizzazione, aumentando la frequen-
za del battito ciliare. E un dispositivo poco diffuso
ed utilizzato in quanto non favorisce la ventilazione
collaterale; inoltre, il volume di fine espirazione pud
ridursi dal 10 al 50% durante la compressione con
conseguente riduzione dei flussi espiratori nelle vie
aeree ostruite con collasso precoce delle stesse (1),
ha un costo notevole e soprattutto non favorisce la
partecipazione del paziente che subisce passiva-
mente I'azione del dispositivo.

A completamento delle tecniche di fisioterapia respira-
toria viene sempre fortemente raccomandato I'eserci-
zio fisico, di tipo aerobico (come corsa, ciclismo, nuo-
to...). Lesecuzione di attivita sportiva permette I'aumen-
to della frequenza respiratoria, dei volumi respiratori e
di conseguenza della ventilazione polmonare, favoren-
do la mobilizzazione delle secrezioni e il miglioramen-
to della funzione polmonare. Inoltre, & ben tollerata dai
pazienti e viene spesso percepita come un’opzione piu
piacevole e di possibilita di integrazione fra pari rispet-
to alle ACTs tradizionali (4, 5).

Relazione tra fisioterapia respiratoria

e terapia inalatoria

Lintervento terapeutico nelle patologie croniche respi-

ratorie € molto complesso e prevede un approccio mul-

timodale, in cui la fisioterapia respiratoria viene integra-
ta con le terapie farmacologiche inalatorie con lo scopo

di contrastare I'ipersecrezione di muco, variare le sue

caratteristiche reologiche, combattere le infezioni e I'in-

fiammazione (6, 7).

Tra i farmaci che vengono utilizzati per via inalatoria

Vi sono:

- farmaci mucoattivi, sono agenti che modificano le
proprieta del muco, facilitandone I'eliminazione (8).
Quelli principalmente utilizzati nei pazienti FC sono:
o mucolitici (es. rhDNase) che riducono la viscosi-

ta delle secrezioni;
o agenti iperosmolari 0 mucocinetici (es. soluzioni
ipertoniche al 3% o 7%, acido ialuronico) che mo-
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dificano il gradiente osmotico tra lume delle vie ae-
ree e cellule epiteliali, con conseguente aumen-
to di acqua all’interno del lume, con conseguen-
te reidratazione del muco (8).

- Antibiotici (es. tobramicina, colistina), che vengo-
no utilizzati principalmente per curare I'infezione
respiratoria cronica da Pseudomonas aeruginosa.
La somministrazione per via inalatoria consente di
raggiungere elevate concentrazioni del farmaco a
livello polmonare, minimizzando gli effetti collate-
rali sistemici (6).

- Broncodilatatori (es. salbutamolo), che dilatano le
vie aeree, facilitando la clearance, favorendo la de-
posizione degli altri farmaci e prevenendo episodi di
broncospasmo in risposta ad altri principi attivi (es.
soluzioni ipertoniche, antibiotici) (8).

La comprensione del meccanismo d’azione dei farmaci
e I'applicazione di una sequenza terapeutica logica sono
essenziali per ottenere i migliori risultati dal trattamen-
to e migliorare la prognosi dei pazienti (6). Di seguito si
riporta I'ordine di somministrazione dei farmaci assunti
per via inalatoria in relazione all’esecuzione delle ACTs:
1. broncodilatatori;

soluzione ipertonica;

rimozione delle secrezioni attraverso le ACTs;
antibiotici;

rhDNase, attendendo almeno 30 minuti dopo 'as-
sunzione degli antibiotici. In alternativa possono es-
sere somministrati un’ora prima dell’esecuzione del-
le ACTs. La miglior opzione €& da valutare assieme
al paziente (6).

aokroebd

Questa routine terapeutica richiede al paziente di dedi-
care circa un’ora per ogni sessione. Considerando che
la maggior parte dei pazienti ne esegue due al giorno,
diventa importante bilanciare le necessita cliniche con
I'impegno richiesto. In particolare sono elementi criti-
ci 'uso combinato di piu dispositivi e farmaci, le pause
tecniche per garantire I'azione dei principi attivi e I'esi-
genza di sanificare e sterilizzare i presidi. L'introduzio-
ne di nebulizzatori con tecnologia mesh (che riducono
in modo importante i tempi di nebulizzazione rispetto ai
classici sistemi a compressore) e di dispositivi di steri-
lizzazione costituisce per il paziente un valido alleato
nell’ottimizzare il tempo dedicato alle terapie.

Elementi chiave delle ACTs per I’aderenza

Fondamentale nella presa in carico degli adolescenti
con patologie croniche respiratorie € I'analisi dei fattori
che favoriscono oppure ostacolano I'aderenza alle tera-

pie. Alcuni elementi sono trasversali a tutti gli interven-
ti terapeutici e riguardano innanzitutto I'efficacia perce-
pita, poiché i pazienti hanno la necessita di compren-
dere I'utilita del trattamento che eseguono e solo verifi-
candone i benefici sono portati ad essere maggiormen-
te motivati e costanti. Altri fattori riguardano la semplici-
ta della tecnica, legata alla necessita o meno di utilizza-
re e gestire device specifici, alle capacita stesse dell’a-
dolescente ma anche a quelle del terapista che gli tra-
smette la tecnica. Importante € anche il ruolo dei care-
giver e gruppo di pari, da cui il giovane pud ricevere so-
stegno, nonché la flessibilita del’ACT proposta nel po-
ter essere adattata alla propria routine quotidiana. Ele-
mento chiave diventa quindi il concetto di personalizza-
zione, che tiene conto delle capacita, esigenze e prefe-
renze del paziente (1).

Ogni tecnica possiede elementi caratteristici e influenti
sulla compliance, riassunte in Tabella 1.

Una qualita molto apprezzata dai pazienti € la possibi-
lita di gestire in autonomia I'attivita; un esempio & rap-
presentato dalle tecniche basate sui sistemi PEP, che
pero richiedono I'utilizzazione di un device che, seppur
di piccole dimensioni, deve essere correttamente igie-
nizzato e sanificato (1, 3). Anche nel caso del HFCWO
la necessita di avere un dispositivo specifico costitui-
sce un elemento critico per i pazienti (1).

Il DA e le ACBT non richiedono invece strumenti spe-
cifici, ma il livello di indipendenza nell’eseguire la tera-
pia varia molto. Sono entrambe tecniche che richiedo-
no una buona coordinazione e padronanza che puo es-
sere progressivamente raggiunta proprio durante I'eta
adolescenziale, ma che fino al completo raggiungimen-
to dell’autonomia vincolano alla presenza di un care-
giver che fornisca dei feedback sull’esecuzione (1, 3).
Altro elemento di estrema importanza & il tempo che il
paziente dedica all’esecuzione della routine terapeuti-
ca, spesso molto lunga, in particolare quando richiede
I'assunzione di farmaci per via aerosolica con nebu-
lizzatori. In questo caso la gestione dei device, la loro
trasportabilita, il tempo di erogazione ed anche la tol-
leranza al farmaco sono elementi che impattano forte-
mente sull'aderenza del paziente al piano di cure (3, 7).
L'esercizio fisico e I'attivita sportiva sono opzioni ge-
neralmente ben tollerate dagli adolescenti soprattutto
qguando vi & condivisione in un contesto fra pari e han-
no il vantaggio di essere altamente personalizzabili (7).
Altri elementi che hanno un impatto sulla compliance del
paziente e che il terapista deve tenere in considerazio-
ne quando propone una ACT sono piu strettamente le-
gati ai principi fisiologici della tecnica ed alla situazione
polmonare del paziente. In particolare, &€ bene ricorda-
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Tabella 1. Elementi chiave delle ACTs e dell’esercizio fisico per I'aderenza.

Tecnica Vantaggi Svantaggi
DP - non richiesti device - scarse prove di efficacia
- non necessaria tecnica specifica - necessario lungo mantenimento delle posture
- immobilita poco tollerata
DA - non richiesti device - apprendimento e padronanza della tecnica
- tecnica delicata adatta a pazienti con vie aeree
facilmente collassabili, broncospasmo ed emoftoe
se eseguita con pausa tele-inspiratoria
- gestione autonoma
ACBT non richiesti device - apprendimento tecnica
gestione autonoma - huff non adatto a pazienti con vie aeree
facilmente collassabili o broncospasmo
Sistemi | - tecnica di facile apprendimento - richiesto device
PEP - tecnica adatta a pazienti con vie aeree facilmente
collassabili o broncospasmo
- tecnica adatta a pazienti severi
- gestione autonoma
HFCWO | - non necessaria tecnica specifica - richiesto device ingombrante
- paziente passivo durante I'esecuzione
- scarsamente modulabile con conseguente
ridotta tollerabilita
- richiesta pausa tele-inspiratoria in caso
di vie aeree facilmente collassabili o
broncospasmo
Esercizio | - adatto o adattabile a tutti i quadri clinici dei pazienti | - attivita complementare, non sostitutiva delle
fisico - contesto fra pari ACTs

Legenda: ACTs - airway clearance techniques, DP - drenaggio posturale, DA - drenaggio autogeno, ACBT - active cycle of
breathing techniques, PEP - pressione espiratoria positiva, HFCWO - high frequency chest wall oscillation

re che tecniche come I'huff possono portare a collabi-
mento delle vie aeree in pazienti predisposti o in quel-
li che presentano broncospasmo. Lo stesso puo acca-
dere quando la tecnica richiede di respirare a livello del
volume di riserva espiratorio (VRE) come nel caso di
DA, Flutter e HFCWO; in questo caso é sufficiente ri-
chiedere I'esecuzione di una pausa tele-inspiratoria di
3 secondi per superare il problema.

Per concludere, quando vi € il rischio di collabimento
delle vie aeree e broncospasmo, andrebbe privilegia-
to I'uso di sistemi PEP (valvola con boccaglio/masche-
ra o Acapella) o del DA con pausa tele-inspiratoria di 3
secondi, indicati anche in caso di emoftoe (con ecce-
zione dei pazienti severi, tendenzialmente tachipnoici,
in cui la richiesta di eseguire la pausa tele-inspiratoria
puo portare a ipossia) (1).

L’ADOLESCENZA IN FIBROSI CISTICA:
SFIDE PSICOLOGICHE, SOCIALI E
PROSPETTIVE CLINICHE

L'adolescenza rappresenta una fase cruciale dello svi-
luppo umano, caratterizzata dalla costruzione dell'iden-

tita personale, dalla ricerca di autonomia e dalla forma-
zione di relazioni sociali significative (9). Tuttavia, la pre-
senza di una malattia cronica come la FC puo condizio-
nare tali processi evolutivi, aumentando la vulnerabilita
psicologica dell’adolescente (10).

La diagnosi di FC spesso viene posta nel periodo peri-
natale e incide fin dai primi momenti sulla relazione ma-
dre—padre—bambino e sulla costruzione del legame di
attaccamento, con possibili ricadute complesse anche
sullo sviluppo identitario (11).

La gestione della FC comporta sin dall'infanzia un no-
tevole stress, che si pud manifestare nel bambino con
difficoltd comportamentali, problemi di socializzazione
e scarso controllo emotivo. Anche i genitori possono vi-
vere emozioni intense come dolore, senso di colpa e
frustrazione per la condizione del figlio (11).
Un'ulteriore conseguenza significativa riguarda le fre-
quenti separazioni che la famiglia deve affrontare: il
bambino & spesso lontano da casa per lunghe degen-
ze ospedaliere e il distacco reiterato pud influire nega-
tivamente sui rapporti familiari. La teoria dell’attacca-
mento suggerisce infatti che la separazione dal care-
giver e/o contesto familiare attiva risposte di protesta
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ansiosa nel bambino e riduce la sua esplorazione au-
tonomica, contribuendo all’'aumento della dipendenza
verso la figura di riferimento (12).

Il ruolo chiave del concetto di sé

L'impatto dell’autopercezione sull’integrazione so-
ciale: nella fase dell’adolescenza, dove & tutto in con-
tinua evoluzione, I'impegno quotidiano necessario per
gestire la FC (tra trattamenti, limitazioni fisiche e consa-
pevolezza della natura progressiva della malattia) pud
alterare negativamente 'immagine corporea. Manife-
stazioni visibili come la tosse persistente, la magrezza
marcata e I'uso di dispositivi medici possono diventare
fonti di disagio e imbarazzo e creare difficolta nei con-
fronti dei propri pari (13). Tale condizione favorisce la
percezione di sé come “diverso”, con possibili conse-
guenze: ansieta, stigma interiorizzato, bassa autosti-
ma e varie forme di isolamento sociale. Cid potrebbe
compromettere alcuni aspetti fondamentali che gene-
ralmente svolgono una funzione protettiva: I'inclusione
sociale e I'accettazione da parte del gruppo dei pari ri-
sultano fondamentali per modulare la qualita del con-
cetto di sé in questi adolescenti.

Binomio aderenza e autostima: la review sistematica
Me, Myself, and I (14) evidenzia che un concetto di sé
positivo — caratterizzato da autostima elevata, senso di
efficacia personale e accettazione della propria identita —
si associa a una migliore aderenza terapeutica, benesse-
re psicologico e funzionamento sociale. Al contrario, una
percezione negativa del sé € correlata a distress emoti-
vo, evitamento sociale e minore gestione della malattia.

Qualita della vita, aspetti psicologici e
resilienza negli adolescenti con FC

Studi empirici mostrano un’elevata incidenza di disturbi
psicologici negli adolescenti con FC. Modi et al. (2011)
stimano che circa il 30% presenti sintomi ansiosi clini-
camente rilevanti, mentre la prevalenza di sintomi de-
pressivi risulta inferiore rispetto agli adulti. Le cause
principali sono riconducibili al peso del regime tera-
peutico, alla stanchezza cronica e all'incertezza sul fu-
turo. La consapevolezza dellirreversibilita della patolo-
gia puo inoltre generare sentimenti di impotenza e an-
goscia esistenziale (15).

Il bisogno di autonomia tipico dell’adolescenza pud en-
trare in conflitto con la necessita di aderenza terapeuti-
ca, causando cali significativi di compliance. In questo
contesto, la famiglia gioca un ruolo centrale: un ambien-
te supportivo, comunicativo ed empatico rappresenta un
fattore protettivo, mentre dinamiche disfunzionali o iper-
protettive possono ostacolare I'adattamento.

Nonostante le difficolta correlate alla diagnosi, uno stu-
dio condotto da Habib et al. (2015) suggerisce, inve-
ce, che molti adolescenti con FC riportano una qualita
di vita soggettiva relativamente alta, in particolare nel-
le aree del benessere emotivo, nonostante la presen-
za di sintomi respiratori e limitazioni funzionali, proba-
bilmente grazie a buone capacita di adattamento e re-
silienza (16).

Il supporto emotivo e sociale emerge come fattore chia-
ve nel migliorare la qualita di vita correlata alla salute
(Health-Related Quality of Life - HRQoL). Lo studio di
Cronly et al. (2018) sottolinea I'importanza di interventi
psicologici e psicosociali nel contrastare I'isolamento,
promuovere I'adattamento e sostenere la gestione del-
la malattia. Cio conferma la necessita di un approccio
multidimensionale che includa, accanto alla valutazio-
ne clinica, strumenti per monitorare la qualita della vita
e favorire l'inclusione sociale (17).

INTRODUZIONE DEI MODULATORI

DELLA PROTEINA REGOLATRICE
TRANSMEMBRANA DELLA FIBROSI CISTICA
(CYSTIC FIBROSIS TRANSMEMBRANE
REGULATOR - CFTR) E IMPATTO SULLA
SALUTE MENTALE

Negli ultimi anni, con la disponibilita dei nuovi farmaci
modulatori della proteina CFTR, I'approccio terapeuti-
co alla FC é radicalmente cambiato, passando da un
programma basato sul quadro clinico (quindi orienta-
to al paziente e ai suoi bisogni specifici) alla prescri-
zione terapeutica basata sul genotipo (sostanzialmen-
te indipendente, quindi, dalle peculiarita cliniche di cia-
scun paziente). Parallelamente al miglioramento clinico
e della qualita di vita determinati dall’'uso dei modulato-
ri, recenti evidenze segnalano I'emergere di effetti neu-
ropsichiatrici negativi in una parte dei pazienti. Un’ana-
lisi condotta nel Regno Unito ha infatti evidenziato un
aumento delle reazioni psichiatriche dopo l'introduzio-
ne della combinazione elexacaftor/tezacaftor/ivacaftor
(ETI). Nello specifico: ansia, depressione, disturbi del
sonno e dell’'umore (18).

Uno studio prospettico canadese su pazienti trattati con
ETI ha osservato sia miglioramenti clinici dei sintomi an-
siosi e depressivi nella maggioranza dei pazienti, sia un
peggioramento clinicamente significativo in una parte
minore (10-17%). Questi risultati suggeriscono che, ac-
canto a una maggioranza che beneficia del trattamen-
to, esiste una minoranza che puo sviluppare o aggra-
vare sintomi sul piano psicologico che necessitano di
supporto e monitoraggio.
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CONCETTO DI SE, ADERENZA AL
TRATTAMENTO E STRATEGIE CLINICHE

Il concetto di sé rappresenta un costrutto multidimensio-
nale che integra autoefficacia, autostima e identita perso-
nale, risultando strettamente legato all'esperienza sogget-
tiva della malattia e alla capacita dell’adolescente di ade-
rire al percorso terapeutico. Studi recenti mostrano come
livelli piu elevati di autoefficacia siano predittivi di migliore
adesione alle routine terapeutiche e all'attivita fisica, men-
tre un’alta autostima faciliti la motivazione al trattamento e
l'accettazione della propria immagine corporea. Allo stes-
so tempo, eventi clinici importanti (es. trapianto polmona-
re) o cambiamenti rapidi dovuti a terapie innovative (es.
modulatori CFTR) possono rimodellare l'identita e il sen-
so di efficacia personale, sia in senso positivo (rafforza-
mento del sé) sia in senso negativo (crisi identitaria) (14).
Al fine di integrare queste considerazioni alla pratica cli-
nica, € essenziale prevedere interventi psicologici mi-
rati all'interno dei percorsi di cura multidisciplinari. Le
principali strategie suggerite sono descritte in Tabella 2.
In particolare si vuole sottolineare come una relazione
medico-paziente basata sul dialogo collaborativo e vali-
dante sia associata a una maggiore aderenza terapeu-
tica e a un rafforzamento del concetto di sé. E emerso
inoltre che i giovani che si sentono ascoltati, rispetta-
ti e coinvolti attivamente nelle decisioni cliniche svilup-
pano una maggiore percezione di controllo e respon-
sabilita nella gestione della malattia (14).

CONCLUSIONI

L'adolescenza in presenza di FC € un periodo di vulne-
rabilita ma anche di opportunita: le trasformazioni fisiche

e sociali tipiche di questa eta interagiscono strettamen-
te con la malattia, influenzando il concetto di sé, I'ade-
renza ai trattamenti e la qualita della vita, con inevitabili
ripercussioni sull’efficacia del piano di cure.

Questi elementi vanno considerati nella personalizzazione
del programma fisioterapico e la costruzione di un’alleanza
terapeutica. Cio richiede da parte del medico e del fisiote-
rapista un’attenta riflessione condivisa con il paziente sul-
le terapie farmacologiche proposte, le relative modalita di
somministrazione e le ACTs introdotte, al fine di conciliare
le necessita cliniche con le esigenze personali. A questo
scopo, le diverse ACTs disponibili, con le loro specifiche
peculiarita, consentono di poter attingere ad una larga di-
sponibilita di proposte differenziate da proporre al paziente.
Un approccio multidimensionale, che combini terapia
medica avanzata, una buona relazione medico-fisiote-
rapista-paziente-famiglia, una valutazione psicologica
che consenta interventi mirati sul sé e sul contesto fa-
miliare e sociale, € strumento indispensabile per favo-
rire adattamento, resilienza e sviluppo di autonomia. In-
tegrando dunque cura medica e interventi psicosocia-
li sara possibile sostenere i giovani con FC nel costru-
ire un’identita positiva, una partecipazione sociale pie-
na e significativa e quindi la capacita di essere i prin-
cipali protagonisti nella gestione della propria malattia.

CONFORMITA ALLE NORME ETICHE

Gli autori non presentano conflitti d’'interesse e I'artico-
lo & stato pubblicato senza impiego di finanziamenti. Il
testo € originale in assenza di plagio.

Tutti gli autori hanno partecipato alla stesura dell’artico-
lo di revisione nelle loro specifiche competenze.

Tabella 2. Strategie cliniche per il potenziamento del concetto di sé.

Descrizione

Strategia clinica

Valutazione
sistematica
dell’autostima
psicologiche

Uso della RSES, semplice e validata,
per monitorare nel tempo 'autostima e
individuare precocemente vulnerabilita

Obiettivo principale

Rilevare aree di fragilita e intervenire
tempestivamente

Programmi
psicologici mirati

Terapia cognitivo-comportamentale
(individuale o di gruppo) strutturata

Aumentare autoefficacia, favorire agency e
migliorare la regolazione emotiva

Supporto tra pari Connessione con altri adolescenti con FC Ridurre isolamento, rinforzare senso di

online attraverso spazi digitali moderati appartenenza, normalizzare I'esperienza
della malattia
Colloquio Comunicazione empatica e non giudicante | Rinforzare motivazione intrinseca e

motivazionale nel rapporto medico-paziente per esplorare | autoefficacia

ambivalenze e motivare al trattamento

Monitoraggio
continuo

Utilizzo di strumenti psicoeducativi e scale
periodiche (RSES)

Integrare la valutazione psicologica nella
routine clinica e sostenere un approccio
multidimensionale

Legenda: RSES - Rosenberg Self-Esteem Scale
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RIASSUNTO

La bronchiectasia & una malattia polmonare cronica sempre meno rara ma an-
cora sottodiagnosticata, con esordio spesso in eta pediatrica. La sua gestione
richiede un approccio multidisciplinare volto a preservare la funzione polmonare,
migliorare la qualita della vita e prevenire le riacutizzazioni. Nonostante siano
disponibili linee guida pediatriche e per adulti, mancano protocolli specifici per

la transizione adolescenziale, periodo in cui il paziente € a rischio di interruzio-
ne delle cure. Le differenze in eziologia, microbiologia e risposta terapeutica
tra bambini, adolescenti e adulti richiedono percorsi personalizzati. E urgente
sviluppare programmi strutturati di transizione, favorire la continuita delle cure e
includere gli adolescenti nei trial clinici per terapie innovative. Il pediatra ha un
ruolo centrale nel garantire un follow-up regolare anche nei pazienti paucisinto-
matici, e nel facilitare il passaggio a centri per adulti.

ABSTRACT

Bronchiectasis is a chronic lung disease, increasingly recognized in children,
though still underdiagnosed. Its management requires a multidisciplinary ap-
proach aimed at preserving lung function, enhancing quality of life, and prevent-
ing exacerbations. While pediatric and adult guidelines exist, there is a critical
lack of structured protocols for adolescent transition, a phase at high risk for care
discontinuity. Differences in etiology, microbiology, and treatment response be-
tween children, adolescents, and adults highlight the need for tailored approach-
es. There is an urgent need to develop evidence-based transition programs, en-
sure continuity of care, and include adolescents in clinical trials for innovative
therapies. Pediatricians play a key role in maintaining regular follow-up even
in minimally symptomatic patients and in facilitating the transfer to adult care
centers.

INTRODUZIONE

La bronchiectasia € una malattia polmonare cronica caratterizzata da tosse pro-
duttiva, riacutizzazioni ricorrenti e dilatazione bronchiale patologica alla tomogra-
fia computerizzata ad alta risoluzione del torace (HRCT) (1).
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In passato il riscontro di bronchiectasie rappresentava
un evento raro, ad oggi tale diagnosi & sempre piu ri-
cercata (1) ed & ora riconosciuta in tutti i contesti a li-
vello globale (2).

Attualmente, la prevalenza di bronchiectasie in eta in-
fantile rimane sproporzionatamente piu alta tra le po-
polazioni socialmente svantaggiate dei Paesi ad alto
reddito, ad esempio, i bambini delle regioni del Nord
dell’Australia (3), i nativi dell’Alaska (4), e nei Paesi a
medio-basso reddito, anche se & in aumento tra i bam-
bini e gli adulti nei Paesi in via di sviluppo (2, 5). E im-
portante sottolineare che, tra gli adulti con bronchiecta-
sia, oltre il 60% presenta sintomi sin dall'infanzia (6). Le
bronchiectasie non sono piu considerate una malattia
rara, ma uno dei disturbi polmonari piu trascurati, con
un elevato carico individuale della malattia, costi eco-
nomici e una scarsa qualita della vita (QoL) nei bam-
bini/adolescenti e nei loro genitori (7). Inoltre, esistono
ampie disparita di standard di cura e prognostici tra le
bronchiectasie e le altre malattie polmonari croniche,
anche all'interno dello stesso Paese (8).
Recentemente, in Austrialia & stato stimato che il co-
sto sanitario totale per un bambino con bronchiectasie,
successivamente alla diagnosi, € di circa 23.687 dollari
all’anno, con un costo aggregato stimato (ovvero il pro-
dotto dei costi medi per il numero di individui affetti in
un Paese) in Australia di 17,77 milioni di dollari/anno,
di 1,35 bilioni dollari/anno in Spagna e 740.31 milioni
dollari/anno in Germania, una cifra comunque modesta
se confrontata con I'impatto economico di tale patolo-
gia sul sistema sanitario statunitense, stimato in 14,7
miliardi di dollari all’'anno (9).

Il crescente interesse scientifico in questo campo ha
permesso la creazione di registri internazionali e colla-
borazioni, tra cui il Children’s Bronchiectasis Education
Advocacy and Research Network (10).

Il Children’s Bronchiectasis Education Advocacy and Re-
search Network & una rete multidisciplinare, il cui obietti-
vo principale & quello di migliorare la consapevolezza e la
gestione di questa patologia respiratoria cronica in eta pe-
diatrica. La roadmap del 2021 del Children’s Bronchiecta-
sis Education Advocacy and Research Network sulle pri-
orita della ricerca clinica € stata sviluppata da pazienti e
clinici provenienti da oltre 54 Paesi, i quali hanno identi-
ficato le 10 principali priorita cliniche e diricerca (11). Tra
i temi affrontati vi sono l'identificazione di strategie pre-
ventive e la diagnosi precoce, il trattamento ottimale del-
le riacutizzazioni e la scoperta di farmaci innovativi (11).
Questo ha favorito lo sviluppo di linee guida scientifi-
che internazionali specifiche per I'eta pediatrica (1), la
nascita di consensus basate su standard di qualita per

la gestione della malattia e una migliore e piu preco-
ce identificazione e gestione delle riacutizzazioni (12).
Sebbene siano disponibili linee guida per la gestione
delle bronchiectasie sia in eta pediatrica che in eta adul-
ta, al momento non sono disponibili in letteratura suf-
ficienti informazioni sul periodo di transizione dall’eta
pediatrica all’eta adulta e non esistono protocolli o li-
nee guida a riguardo.

Per la mancanza di linee guida e protocolli che indiriz-
zino al corretto approccio da adottare in epoca di tran-
sizione, la tendenza clinica € di estrapolare le indica-
zioni derivanti dall’esperienza maturata nella Fibrosi
Cistica (FC), per quanto siano condizioni spesso non
sovrapponibili. Inoltre, € stato dimostrato che i giovani
con bronchiectasie siano meno preparati al passaggio
da un’assistenza pediatrica a quella adulta (13). E per-
tanto fondamentale sviluppare percorsi standardizzati
basati sull’evidenza per rendere questo processo flui-
do, pianificato e mantenere la continuita delle cure an-
che in questa categoria di pazienti (1).

L'esigenza di studi prospettici, analisi dei dati provenien-
ti da registri internazionali e I'impiego di tecniche inno-
vative come l'analisi per cluster e gli approcci multio-
mici per la scoperta di biomarcatori aiuteranno a defi-
nire tali endotipi e fenotipi, aprendo la strada a una me-
dicina di precisione.

OBIETTIVO DELLA REVISIONE

L'obiettivo di questa revisione & analizzare le principa-
li differenze nella presentazione, gestione e prognosi
della bronchiectasia tra I'eta pediatrica, adolescenzia-
le e adulta, con particolare attenzione al periodo critico
della transizione delle cure. La revisione intende inoltre
evidenziare le attuali lacune nella letteratura e proporre
spunti per lo sviluppo di percorsi clinici strutturati e con-
divisi, al fine di garantire la continuita dell’assistenza e
migliorare gli esiti a lungo termine nei pazienti affetti.

DATI SALIENTI EMERSI DAGLI STUDI
CONSIDERATI

Pochi dati sono disponibili sulla storia naturale dei pa-
zienti con diagnosi di bronchiectasie in eta pediatrica.
Come evidenziato nelle linee guida internazionali speci-
fiche per I'eta pediatrica, vi & una carenza di programmi
di transizione dalla cura pediatrica a quella dell’adulto e
una bassa frequenza di accesso alle cure pneumologi-
che per adulti (1). Un’interruzione dell’assistenza rego-
lare durante I'adolescenza e la giovane eta adulta po-
trebbe aver contribuito, almeno in parte, a questi risultati.
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Tabella 1. Principali differenze tra bronchiectasie in eta pediatrica e nell’adulto.

Pediatrico Adulto

Eziologia

Malformazioni congenite, ID T, DCP *, bronchiolite obliterante

BPCO §, infezioni

Microbiologia Haemophilus spp.

P. aeruginosa

Esami strumentali

TC Ta bassa dose del torace

TC Tdel torace

Definizione radiologica di | =0,8
bronchiectasia
(rapporto bronco-arterioso)

Da=1a1,5

TID: immunodeficienza

* DCP: discinesia ciliare primitiva

§ BPCO: broncopneumopatia cronica ostruttiva
T TC: tomografia computerizzata

In tabella riportiamo le principali differenze eziologiche,
microbiologiche e strumentali tra le differenti epoche di
vita (Tabella 1).

Eziologia

Per quanto riguarda I'eziologia esistono alcune differen-
ze tra le popolazioni pediatriche e adulte (14, 15). Le
immunodeficienze, la discinesia ciliare primitiva (DCP),
le malformazioni congenite e la bronchiolite obliteran-
te post-infettiva sono piu comuni in eta pediatrica (16).
Invece, nell’eta adulta la bronchiectasia € spesso asso-
ciata a patologie delle vie aeree come I'asma e la bron-
copneumopatia cronica ostruttiva (BPCO), oltre che ad
altre condizioni che peggiorano con l'invecchiamento,
come le malattie autoimmuni.

Le forme idiopatiche e le forme post-infettive sono co-
muni ad entrambe le fasce d’eta, ed in particolare in eta
adulta la causa tubercolare € la pit comune, mentre I'e-
ziologia virale e batterica & piu comune in eta pediatrica.
In 138 pazienti italiani affetti da bronchiectasie, con
eta mediana di 9 anni (0.6-30 anni), comprendenti sia
pazienti pediatrici, sia in eta adolescenziale e adulta,
¢ stato osservato che la causa piu frequente di bron-
chiectasia € quella postinfettiva (33%), seguita dalla
DCP (30%), dall’atresia esofagea (9.5%) e dai deficit
immunitari (9.5%). Questi dati dimostrano un’estrema
variabilita della ricorrenza delle cause eziologiche, che
potrebbe essere legata, in parte anche alla diversita dei
pazienti seguiti presso ogni centro (17).

| pochi dati derivanti da coorti che includono adolescen-
ti mostrano risultati molto variabili tra gli autori: in una
coorte di pazienti tra 8 e 17 anni, il 52,6% dei casi di
bronchiectasia & stato classificato come idiopatico. Tra
le altre eziologie, la discinesia ciliare era leggermente
predominante (19,7%), seguita dalla forma post-infetti-
va (15,8%), dalla bronchiolite obliterante (7,9%) e dal-
le immunodeficienze (3,9%) (15).

Microbiologia

A differenza della fibrosi cistica (CF), la storia naturale
della microbiologia della bronchiectasia durante I'adole-
scenza non e stata ancora descritta in modo sistematico.
Nei bambini, la letteratura riporta una predominanza di
Haemophilus spp. (presenti nel 40% delle colture dell’e-
spettorato), seguiti da Streptococcus pneumoniae (20%),
Moraxella catarrhalis (8,5%) e Pseudomonas aeruginosa,
che rappresenta meno dell’8% delle colture positive (2).
Negli adulti, al contrario, P. aeruginosa assume un ruolo
predominante (fino al 25% dei casi), mentre Haemophi-
lus influenzae passa in seconda posizione (23%), segui-
to da Enterobacteriaceae (15%), S. pneumoniae (8%),
S. aureus (8%) e M. catarrhalis (5%), con variazioni re-
gionali significative (5).

Non & ancora chiaro cosa determini questo cambiamen-
to del profilo microbiologico. Una motivazione potreb-
be essere legata alla diversa distribuzione delle ezio-
logie nelle varie eta, alla storia naturale della malattia
con l'invecchiamento o ad altri fattori ancora non noti.

Esami diagnostici

La tomografia computerizzata ad alta risoluzione (HRCT)
rappresenta il gold standard diagnostico per I'identifica-
zione di bronchiettasie; tuttavia, il suo utilizzo nella po-
polazione pediatrica richiede maggiore cautela a cau-
sa del rischio associato alle radiazioni. La TC a basse
dosi potrebbe rappresentare un’alternativa valida, e dati
recenti e incoraggianti suggeriscono che la risonanza
magnetica (RM) potrebbe essere promettente, in par-
ticolare per il follow-up. Tuttavia, I'elevato costo, le dif-
ficolta tecniche e la qualita delle immagini limitano an-
cora 'uso routinario della RM (1).

Anche la definizione radiologica della dilatazione bron-
chiale patologica differisce tra bambini e adulti: nell'infan-
zia, la bronchiectasia viene diagnosticata quando il rap-
porto bronco-arterioso (BAR) & 20,8, mentre negli adulti
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varia da 21 a 1,5, a seconda delle casistiche. Tuttavia,
non & ancora chiaro quando il valore soglia del BAR per
la diagnosi della malattia debba essere modificato (5, 18).

Evoluzione clinica: dall’infanzia all’eta adulta
Uno studio condotto presso un centro per la bronchiecta-
sia dell’adulto in Australia ha rivelato che gli adulti con
sintomi iniziati nell'infanzia avevano esiti peggiori - in-
clusa una funzionalita polmonare ridotta e riacutizzazio-
ni piu frequenti - rispetto a coloro con insorgenza dei
sintomi in eta adulta, con una correlazione inversa tra
la durata dei sintomi e il FEV1 (6).

La nostra ricerca ha identificato solo due studi origina-
li, pubblicati negli ultimi 30 anni, che riportano dati sulla
storia clinica della bronchiectasia nel passaggio dall’in-
fanzia all’eta adulta (14, 19). Nel 2018, Kinghorn e col-
leghi hanno osservato, in una coorte di 41 pazienti na-
tivi dell’Alaska, sottoposti a monitoraggio periodico clini-
co-strumentale mediante radiografia ed esami di funzio-
nalita respiratoria, quali spirometria, una riduzione delle
riacutizzazioni dall'infanzia all’adolescenza (19) Tutta-
via, '80% degli adolescenti con bronchiectasia confer-
mata tramite HRCT & rimasto sintomatico, presentan-
do tosse produttiva e/o respiro sibilante, con frequente
riscontro di pattern ostruttivi.

Piu recentemente, Sibanda et al., nel 2020, hanno ri-
portato la presenza di sintomi respiratori persistenti o in-
termittenti nel 54% di 31 pazienti adulti con diagnosi di
bronchiectasia in eta pediatrica; il 13% presentava una
malattia polmonare severa, mentre il 23% era asintoma-
tico (14). Il respiro sibilante (wheezing) ¢ risultato essere
il sintomo principale riportato durante I'adolescenza, in
linea con quanto osservato da Kinghorn e colleghi (19).
Entrambi gli studi sono stati condotti in una popolazio-
ne nativa dell’Alaska, la cui specificita sotto il profilo so-
ciale, logistico e genetico solleva dubbi sull’applicabili-
ta generalizzata dei risultati.

Tuttavia, anche altri autori sembrano confermare l'ipo-
tesi di uno “stato di luna di miele” durante I'adolescen-
za. Sebbene la presenza e le caratteristiche dei sintomi
cronici non siano state valutate in modo specifico, i ri-
sultati dei questionari sulla qualita della vita (QoL) sug-
geriscono che i pazienti fossero minimamente sintoma-
tici, verosimilmente anche per una percezione differen-
te della malattia in quest'epoca di vita (20).

Gestione e trattamento della bronchiectasia:
differenze tra eta pediatrica, adolescenza e
adulti

Il trattamento della bronchiectasia si basa su una stra-
tegia multidisciplinare volta a ridurre le riacutizzazioni,

migliorare la clearance mucociliare, controllare I'infezio-
ne e rallentare la progressione del danno bronchiale.
Tuttavia, le modalita terapeutiche e l'intensita dell’inter-
vento variano sensibilmente in base all’eta del paziente,
alla gravita della malattia e alla presenza di comorbidi-
ta (15). | quattro pilastri fondamentali - clearance mu-
cociliare, terapia antibiotica, terapia inalatoria e utiliz-
zo di mucaolitici - mantengono un ruolo centrale, modifi-
candosi nelle modalita di applicazione tra eta pediatri-
ca, adolescenza ed eta adulta. In particolare, I'adole-
scenza rappresenta un’epoca critica sia dal punto di vi-
sta clinico che gestionale. In molti casi, le strategie tera-
peutiche pediatriche continuano a essere applicate, ma
si rende necessario un progressivo adattamento a regi-
mi piu strutturati, simili a quelli utilizzati negli adulti (5).
In questa fase, I'aderenza alla terapia rappresenta una
delle maggiori sfide, soprattutto nei pazienti che non
percepiscono sintomi gravi ma presentano una pato-
logia strutturale stabile. Sono fondamentali 'educazio-
ne terapeutica, il supporto psicologico e la responsabi-
lizzazione del paziente rispetto alla propria condizione.

Clearance mucociliare

Nei pazienti pediatrici, il trattamento si concentra prin-
cipalmente sulla disostruzione bronchiale, la gestione
delle infezioni respiratorie e I'identificazione precoce di
cause sottostanti trattabili (come immunodeficienze o
discinesia ciliare primaria). L'igiene bronchiale rappre-
senta un elemento cardine e viene solitamente attuata
attraverso tecniche fisioterapiche personalizzate e ap-
propriate per I'eta. Le tecniche devono essere adatta-
te alle capacita cognitive e motorie del piccolo pazien-
te, rendendo essenziale il ruolo della fisioterapia respi-
ratoria specialistica. Strumenti come la PEP mask, i di-
spositivi oscillanti e forme semplificate di drenaggio au-
togeno sono solitamente preferiti, mentre la partecipa-
zione della famiglia & cruciale per garantire la continui-
ta della terapia. Durante I'adolescenza aumentano il li-
vello di autonomia del paziente e la capacita di parteci-
pare attivamente alla terapia. La fisioterapia respirato-
ria pud quindi evolvere verso tecniche pit complesse,
quali il drenaggio autogeno completo, la PEP oscillan-
te e programmi strutturati di esercizio fisico. Tuttavia,
questa fase & caratterizzata da una possibile riduzio-
ne dell’aderenza terapeutica, rendendo fondamentale
il supporto educativo. Negli adulti con bronchiectasie la
clearance mucociliare diventa un elemento cardine della
gestione quotidiana. Le tecniche fisioterapiche possono
essere altamente personalizzate e includere dispositi-
vi di oscillazione ad alta frequenza (HFCWO), drenag-
gio autogeno, PEP e O-PEP, oltre a un programma re-
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golare di esercizio fisico che contribuisce significativa-
mente alla riduzione delle riacutizzazioni.

Antibioticoterapia in corso di riacutizzazioni
e per la loro prevenzione

Il trattamento antibiotico nelle riacutizzazioni si basa su
indagini microbiologiche, incluse le colture dell'espet-
torato, colture dell’'espettorato o del lavaggio broncoal-
veolare, con scelte terapeutiche mirate ai patogeni piu
comuni in eta pediatrica, con cicli orali o endovenosi a
seconda della gravita. Nei bambini selezionati con fre-
quenti riacutizzazioni, I'uso di macrolidi a lungo termine
puo contribuire alla prevenzione, purché venga mante-
nuto un attento monitoraggio clinico (5). In eta adole-
scenziale, le riacutizzazioni continuano a essere trattate
sulla base dell'isolamento microbiologico, mentre la pre-
venzione con macrolidi o la terapia antibiotica inalatoria
vengono considerate nei pazienti con frequenti episo-
di o con colonizzazione cronica, in particolare da Pseu-
domonas aeruginosa. In eta adulta, la terapia antibioti-
ca assume una maggiore complessita, anche per la piu
alta prevalenza di colonizzazioni batteriche croniche. Le
riacutizzazioni vengono trattate con antibiotici sistemici
mirati, mentre la prevenzione pud includere sia macro-
lidi a lungo termine sia antibiotici inalatori ciclici, soprat-
tutto in presenza di Pseudomonas aeruginosa. Questo
approccio richiede un attento monitoraggio per rileva-
re effetti collaterali e prevenire 'emergere di resistenze.

Terapia inalatoria e terapia con mucolitici

In eta pediatrica, 'uso di antibiotici inalatori (come tobra-
micina o colistina) € ancora limitato a centri specializ-
zati e non standardizzato, sebbene alcuni studi ne sug-
geriscano la potenziale efficacia nei casi di colonizza-
zione cronica da Pseudomonas aeruginosa (1). Bron-
codilatatori e corticosteroidi inalatori sono usati solo in
presenza di iperreattivita bronchiale o diagnosi conco-
mitante di asma (1). Tra i mucolitici, la soluzione sali-
na ipertonica & ampiamente impiegata perché miglio-
ra I'idratazione del muco e favorisce I'espettorazione.
Durante I'epoca adolescenziale i trattamenti inalato-
ri (broncoattivi, mucolitici e antibiotici) possono inizia-
re a essere introdotti con maggiore regolarita, se clini-
camente indicato, mentre I'approccio fisioterapico deve
essere adattato alla maggiore autonomia del pazien-
te. Negli adulti, il trattamento & spesso piu aggressivo
e strutturato, con protocolli definiti in base alla severi-
ta clinica (es. score di FACED o Bronchiectasis Seve-
rity Index) (21). L'uso di antibiotici inalatori a lungo ter-
mine &€ comune nei pazienti con infezioni croniche da
Pseudomonas aeruginosa o altre patologie resistenti.

Inoltre, nei pazienti adulti € frequente 'uso combinato
di broncodilatatori, corticosteroidi inalatori e, in alcuni
casi, macrolidi a basso dosaggio con effetto immuno-
modulante (es. azitromicina), negli ultimi anni utilizzati
allo stesso scopo anche in eta pediatrica, soprattutto in
caso di bronchiectasia associata a BPCO o asma (15).
Il trattamento delle comorbidita (malattie autoimmu-
ni, reflusso gastroesofageo, disturbi nutrizionali) rive-
ste un ruolo piu rilevante rispetto alla popolazione pe-
diatrica. In casi selezionati, viene considerato il ricor-
so alla chirurgia resettiva o alla valutazione per tra-
pianto polmonare.

Management del paziente con bronchiectasie
Le linee guida europee per la gestione delle bronchiecta-
sie in eta pediatrica e adolescenziale (1) propongono
un modello di cura strutturato, centrato sui centri respi-
ratori specialistici di terzo livello. Tale modello prevede
I'adozione di un follow-up regolare e standardizzato, fi-
nalizzato sia a monitorare la stabilita clinica sia a iden-
tificare precocemente i segni di deterioramento, con I'o-
biettivo di prevenire la progressione della malattia. In
particolare, viene raccomandato che i pazienti effettui-
no visite ogni 3-6 mesi, comprendenti una valutazione
funzionale tramite spirometria, la sorveglianza microbio-
logica delle infezioni respiratorie e un’analisi sistema-
tica delle comorbidita. Questo approccio strutturato si
associa, secondo le evidenze riportate nelle linee gui-
da, a un miglioramento della funzione polmonare dopo
la diagnosi e a una gestione piu efficace e tempestiva
delle riacutizzazioni, contribuendo a ottimizzare gli esi-
ti clinici nel lungo termine.

CONCLUSIONI E NUOVE PROSPETTIVE
PER IL FUTURO CON INDICAZIONI PER
LA PRATICA CLINICA QUOTIDIANA DEL
PEDIATRA

In conclusione, abbiamo riscontrato una carenza di dati
riguardanti tutti gli aspetti della bronchiectasia in adole-
scenza, inclusi quelli radiologici, microbiologici, nonché
la gestione clinica e psicosociale della malattia.

E quindi necessaria una collaborazione piu solida tra
pediatri e medici dell’eta adulta, su piu livelli, al fine di
ottenere maggiori evidenze sulla storia naturale del-
la patologia nelle diverse eta e di definire un protocol-
lo di transizione in grado di superare le criticita finora
individuate. In tabella riportiamo una proposta di pia-
nificazione delle cure per realizzare una migliore tran-
sizione del paziente dall’'eta pediatrica all’'eta adulta
(Tabella 2).
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Tabella 2. Proposta di pianificazione di percorso di transizione dall’eta pediatrica all’eta adulta.

Attori Coinvolti Strumenti/Attivita

Eta Obiettivi principali

indicativa

1. Preparazione 12—-14 Introdurre il concetto Pediatra, Colloqui informativi, check-
anni di transizione. Valutare | pneumologo list autonomia, valutazione
autonomia del paziente | pediatrico, infermiere | del self-management
2. Pianificazione 14-16 Definire un piano Team Piano personalizzato,
anni individuale di multidisciplinare incontri con lo specialista
transizione per adulti
3. Attuazione 16-18 Iniziare il passaggio Pediatra, specialista | Visite congiunte,
anni graduale alla struttura per adulti, famiglia trasferimento
per adulti documentazione clinica
4. Consolidamento | 18+ Completare |l Pneumologo per Follow-up post-transizione,
anni passaggio e monitorare | adulti, infermiere, supporto psicologico,
I'adattamento psicologo educazione terapeutica

Solo una ricerca appropriata e collaborativa tra ricerca-
tori e societa scientifiche potra costruire un ponte tra il
mondo pediatrico e quello dell’adulto.

Nonostante i progressi, vi & ancora una carenza di studi
clinici randomizzati controllati che forniscano evidenze di
alta qualita a sostegno delle attuali strategie terapeutiche,
cosi come di quelle emergenti, nella bronchiectasia pe-
diatrica. Questi studi rappresentano un passo essenziale
per il futuro. Ad oggi, infatti, non esistono terapie appro-
vate specificamente per la bronchiectasia. Sono in corso
numerosi studi clinici per valutare nuove terapie in grado
di modulare l'infiammazione delle vie aeree e la clearan-
ce mucociliare. E fondamentale includere anche i bambini
negli studi clinici randomizzati su terapie innovative, come
avvenuto per la fibrosi cistica con I'impiego dei modula-
tori altamente efficaci, in modo che i progressi nella co-
noscenza possano coprire l'intero spettro dello sviluppo.
Inoltre, a livello globale, le infezioni acute delle vie re-
spiratorie inferiori nei primi anni di vita continuano a rap-
presentare un predittore della salute polmonare futura.
Strategie modificabili, come il miglioramento delle con-
dizioni sociali e la riduzione delle disuguaglianze nelle
popolazioni svantaggiate, rappresentano un ulteriore
ambito fondamentale per la prevenzione primaria (15).
Sebbene ci sia un crescente interesse internazionale
sullimpatto globale delle bronchiectasie, sia in eta pe-
diatrica che adulta, € necessario continuare a sottolinea-
re 'attuale disuguaglianza nei servizi e nei finanziamen-
ti, affinché questa patologia venga riconosciuta e trat-
tata al pari delle altre malattie polmonari croniche (21).
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RIASSUNTO

Gli studi scientifici relativi ai rischi per la salute legati allo svapo sono in continuo
aumento, dimostrando effetti nocivi soprattutto a livello dell’'apparato respiratorio.
Nel 2023 la Societa Italiana per le Malattie Respiratorie Infantili ha approvato la
costituzione di una task force dedicata a questo tema, che ha realizzato nume-

rose iniziative scientifiche e divulgative, culminate nel 2025 con la pubblicazione
di un position statement della Societa, con I'obiettivo di far emergere, tramite 10
punti chiave, i rischi per la salute respiratoria dei bambini e 'urgente necessita di
iniziative volte a proteggerli.

ABSTRACT

Scientific studies on the health risks associated with vaping are increasing and
demonstrate harmful effects, especially on the respiratory system. In 2023, the
Italian Pediatric Respiratory Society approved the establishment of a task force
dedicated to this topic. This task force has completed numerous scientific and
educational initiatives, culminating in the publication of an official position state-
ment in 2025, with the aim of highlighting, through 10 key points, the risks for
children’s respiratory health and the urgent need for initiatives to protect them.

INTRODUZIONE

La Societa Italiana per le Malattie Respiratorie Infantili (SIMRI) ha una lunga tra-
dizione di impegno attivo nella lotta contro il fumo, nell’ambito della quale ha pro-
mosso corsi e congressi dedicati, oltre che numerose iniziative rivolte alla po-
polazione e agli studenti, inclusi incontri nelle scuole. Nel periodo a cavallo del-
la pandemia, un gruppo di esperti SIMRI ha iniziato a studiare il fenomeno dello
svapo (vaping), facendo emergere i potenziali effetti nocivi per la salute dei bam-
bini riportati in Letteratura. Pertanto, nel 2023 é stata istituita una vera e propria
Task Force approvata dal Direttivo della SIMRI, denominata “SIMRI Task Force -
Vaping in Children and Adolescents: Harms and Strategies to Promote Preventi-
ve Interventions”, coordinata da Michele Ghezzi (Milano) e Maria Elisa Di Cicco
(Pisa) e composta da Alessandra Beni (Pisa), Alessandra Borghi (Milano), Silvia
Carraro (Padova), Maria Ferraro (Palermo), Ahmad Kantar (Bergamo), Velia Ma- Clultsirein, wileeidiey ligaize!
lizia (Palermo), Raffaella Nenna (Roma), Dejan Radovanovic (Milano), Stefania ;Zzzzzz (PRREUEES & GRS,
La Grutta (Palermo). Il gruppo di esperti ha lavorato attivamente nei due anni a ’
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sua disposizione, realizzando studi scientifici e inizia-
tive di advocacy, soprattutto in occasione della gior-
nata mondiale contro il tabacco, per poi concludere la
sua attivita nel 2025 con la realizzazione e pubblica-
zione sulla rivista internazionale Pediatric Respiratory
Journal, di un position statement sul tema dello sva-
po, approvato dal Direttivo della SIMRI e dal suo co-
mitato Advocacy (1). La SIMRI, con questo documen-
to, propone 10 punti da conoscere e su cui lavorare
per proteggere i bambini e gli adolescenti dai rischi
dello svapo, allineandosi con la posizione di altre so-
cieta scientifiche internazionali che si erano gia han-
no gia espresse precedentemente sul tema, quali I'A-
merican Academy of Pediatrics (2), la European Re-
spiratory Society (3), il Forum of International Respi-
ratory Societies (4), e la European Academy of Pedia-
trics (5). Si tratta del primo documento di questo tipo
realizzato da una Societa Scientifica italiana, a cui si
affianca un documento pubblicato successivamente
e realizzato in collaborazione con la Societa ltaliana
di Pediatria (6).

LE EVIDENZE SULLO SVAPO

| sistemi elettronici di somministrazione di nicotina,
come le sigarette elettroniche e i prodotti a tabacco ri-
scaldato, sono sempre piu utilizzati tra i giovani in tut-
to il mondo. Anche se tali dispositivi vengono proposti
dall'industria come un’alternativa “piu sana” al fumo
di sigaretta tradizionale in quanto in grado di produrre
aerosol senza un processo di combustione, molti studi
(sia in vitro che sugli animali e sul’'uomo) ne segnala-
no potenziali effetti negativi sulla salute. All'interno dei
liquidi per sigaretta elettronica e nello svapo in gene-
rale, sono state, infatti, rilevate molte sostanze tossi-
che, comprese alcune sostanze cancerogene, seppure
in quantita inferiore rispetto al fumo tradizionale. Inol-
tre, non & noto cosa effettivamente gli utilizzatori inali-
no, dal momento che la composizione dello svapo pro-
dotto dal dispositivo dipende da quale dispositivo viene
utilizzato, quanto spesso, e in che modo. Inoltre, nel-
lo svapo sono presenti solventi come il glicole propile-
nico e la glicerina vegetale, che sono di per sé irritan-
ti per le vie aeree, senza contare i molti aromi presen-
ti in commercio, di cui diversi noti per essere irritan-
ti per le vie aeree. Lo svapo contiene nicotina (spes-
so anche quando i prodotti sono dichiarati come nicoti-
ne-free) e in quantita potenzialmente molto elevata (ad
esempio nei dispositivi pod-mod, a base di sali di nico-
tina). Non stupisce, quindi, che gli studi abbiano dimo-
strato come I'esposizione acuta allo svapo (anche di

seconda mano), sia in grado di causare sintomi come
tosse, dispnea, wheezing, e, nel lungo periodo, una ri-
duzione della funzionalita polmonare (7), senza conta-
re il potenziale rischio di cancerogenesi. Da segnala-
re poi, che lo svapo, a differenza del fumo tradizionale,
puod causare quadri di polmonite chimica che possono
portare rapidamente a insufficienza respiratoria acuta
(EVALI - E-cigarette, or Vaping Product Use—Associa-
ted Lung Injury) (8), in particolare quando si utilizza-
no prodotti contenenti THC. Riassumendo i dati dispo-
nibili, 'esposizione della mucosa respiratoria allo sva-
po causa flogosi, riduzione della risposta alle infezio-
ni e iperreattivita bronchiale (9). Inoltre, sono ormai di-
sponibili studi che suggeriscono effetti nocivi su molti
altri distretti corporei, analogamente a quanto avviene
con il fumo tradizionale. Anche I'esposizione seconda-
ria allo svapo pud essere dannosa, soprattutto durante
l'infanzia. Inoltre, gli adolescenti sono a maggior rischio
di dipendenza dalla nicotina e per tale motivo sono il
bersaglio — non dichiarato - del marketing dell'industria
del tabacco, soprattutto sui social media. Infine, 'espo-
sizione allo svapo puo essere dannosa anche duran-
te la gravidanza, contribuendo al parto pretermine, al
basso peso del neonato e allo sviluppo di problemati-
che respiratorie future.

IL POSITION STATEMENT DELLA SIMRI

Il documento SIMRI riporta le piu recenti evidenze
scientifiche sugli effetti dello svapo sulla salute respi-
ratoria, e, sulla base di questi dati, gli esperti hanno
stilato una lista di dieci punti riassuntivi (Tabella 1) re-
lativi alle cose da ricordare e da fare per proteggere i
bambini e gli adolescenti da questa nuova minaccia.
Nello specifico, il primo punto richiama i pediatri sulla
necessita di conoscere questo argomento e di indaga-
re I'abitudine allo svapo nei loro assistiti e nelle fami-
glie, educandoli sul’argomento, tenendo bene a men-
te, come sottolinea il secondo punto del documento,
che bambini e adolescenti sono piu a rischio di svilup-
pare dipendenza da nicotina. Nei punti 3 e 4 vengono
invece sottolineati i rischi per la salute causati dall’e-
sposizione sia di prima che di seconda e terza mano
(particolarmente preoccupanti per I'eta pediatrica, dato
che i genitori svapano in casa, nella convinzione che
“non faccia male”). Il quinto punto & invece dedicato
alle donne in gravidanza, che dovrebbero essere infor-
mate rispetto ai rischi per il feto legati allo svapo: mol-
te donne fumatrici, infatti, durante la gravidanza pas-
sano dalla sigaretta a questi dispositivi, pensando sia-
no sicuri per sé e per il nascituro. Rispetto ai rischi di
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Tabella 1. Le 10 cose da ricordare e da fare per proteggere i bambini dall’esposizione allo SVAPO.

1 | | pediatri devono essere a conoscenza del fatto che crescenti evidenze dimostrano come lo svapo

pazienti e nelle loro famiglie.

rappresenti una minaccia per la salute dei bambini, in particolare per quella respiratoria, analogamente
alle sigarette tradizionali. Dovrebbero, pertanto, indagare routinariamente I'abitudine allo svapo nei propri

2 | Bambini e adolescenti sono piu a rischio di sviluppare dipendenza da nicotina e devono essere protetti

dalle interferenze dell'industria del tabacco, soprattutto sui social media.

3 | Lesposizione diretta allo svapo (svapo attivo, di prima mano) pud causare danni polmonari acuti e cronici,

con sintomi respiratori come tosse, dispnea, respiro sibilante e riacutizzazioni dell’asma.

4 | L'esposizione indiretta (di seconda e terza mano) allo svapo & probabilmente dannosa e deve essere

evitata, soprattutto durante l'infanzia.

5 | E necessario indagare I'abitudine allo svapo nelle donne gravide, informandole e consigliandole

relativamente ai rischi per sé e per e i loro bambini, legati a tale esposizione durante la gravidanza.

6 | Anche se non esistono ancora prove definitive sulla cancerogenicita dei liquidi per sigaretta elettronica

esposizione, soprattutto se prolungata.

e dello svapo, seguendo il principio di precauzione & fortemente raccomandato evitare qualsiasi tipo di

7 | E mandatorio garantire a tutti ambienti liberi dal fumo e dallo svapo, compresi gli spazi al chiuso.

8 | Riteniamo che i sistemi elettronici per la somministrazione di nicotina debbano essere regolamentati come

bambini e adolescenti.

prodotti del tabacco, includendo e rafforzando il divieto di impiego di aromi e di confezioni accattivanti per

9 | Le politiche sul tabacco in Europa dovrebbero essere allineate agli obiettivi e agli sforzi politici promossi

dalla World Health Organization Framework Convention on Tobacco Control (WHO FCTC).

10 | E urgente implementare campagne di prevenzione relative allo svapo destinate ai giovani, inclusi

programmi educazionali da svolgere nelle scuole e da promuovere sia a livello locale che nazionale.

cancerogenicita a lungo termine (punto 6), al momen-
to non ci sono evidenze forti in merito, anche se & sta-
to pubblicato un primo studio che dimostra un aumen-
to del rischio di tumore polmonare di 4 volte nei sog-
getti che usano sia le sigarette che i device elettronici
(10). Ad ogni modo, anche solo considerando la pre-
senza di sostanze tossiche e cancerogene nello sva-
po, seguendo il principio di precauzione & fortemente
raccomandato evitare qualsiasi tipo di esposizione, so-
prattutto se prolungata. Gli ultimi punti del documento
sono dedicati all’'advocacy: SIMRI ritiene, infatti, che
sia fondamentale adoperarsi tutti per garantire, soprat-
tutto ai bambini, ambienti liberi dal fumo e dallo svapo,
compresi gli spazi al chiuso, e che tutti i sistemi elettro-
nici per la somministrazione di nicotina debbano esse-
re regolamentati come prodotti del tabacco, includen-
do e rafforzando il divieto di impiego di aromi e di con-
fezioni accattivanti pensate per bambini e adolescen-
ti. Con il punto 9 si auspica che le politiche sul tabac-
co in Europa si armonizzino e allineino agli obiettivi e
agli sforzi politici promossi dalla World Health Orga-
nization Framework Convention on Tobacco Control
(WHO FCTC). Infine, con il punto 10, viene sottolinea-
ta la necessita di migliorare ed ampliare le campagne

educazionali da svolgere nelle scuole e da promuove-
re sia a livello locale che nazionale.

CONCLUSIONE

Un numero crescente di studi scientifici sullo svapo di-
mostra un reale rischio per la salute umana, in partico-
lare per quanto concerne I'apparato respiratorio, legato
sia all’esposizione acuta, diretta e indiretta, sia a quella
cronica. La SIMRI, da tempo impegnata nella lotta con-
tro al fumo, con questo position statement realizzato da
una Task Force di esperti, ha voluto sottolineare le pe-
culiarita di questi rischi per I'eta pediatrica, invocando
I'urgente necessita di regolamenti piu rigidi e program-
mi educazionali per proteggere bambini e adolescenti
da questa nuova minaccia e invitando i pediatri a infor-
mare ed educare i propri assistiti e le loro famiglie allo
scopo di prevenire I'avvio di tale abitudine.

CONFORMITA ALLE NORME ETICHE

Gli autori non presentano conflitti d’'interesse e I'artico-
lo & stato pubblicato senza impiego di finanziamenti. I
testo & originale in assenza di plagio.
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RIASSUNTO

M. & una bambina di 6 anni con infezioni respiratorie ricorrenti (IRR) sin dall’'eta
di 11 mesi, tra cui bronchiti con broncostruzione e una broncopolmonite con
insufficienza respiratoria. Nonostante un trattamento di fondo con corticosteroidi
inalatori ha continuato a presentare bronchiti ostruttive ricorrenti, spesso asso-
ciate a tosse catarrale persistente e rantoli alla base sinistra. Per tale motivo &
stata sottoposta a valutazione pneumologica e iter diagnostico multidisciplinare

con riscontro di bronchiectasie alla base sinistra ed una massa sottocarenale,
poi caratterizzata come cisti broncogena. Per le bronchiectasie sono state intra-
prese terapie inalatorie e fisioterapia respiratoria e la cisti € stata rimossa tramite
chirurgia toracica robotica. Il follow-up mostra un decorso clinico favorevole. Il
caso evidenzia I'importanza di una valutazione approfondita in bambini con IRR
persistenti, soprattutto se associate a reperti patologici persistenti all’ausculta-
zione del torace.

ABSTRACT

M. is a 6-year-old girl with a history of recurrent respiratory infections (RRI) since
the age of 11 months, including pharyngitis, wheezing, and one episode of pneu-
monia with respiratory failure caused by parainfluenza virus at 14 months of age.
Despite a maintenance treatment with inhaled corticosteroids, she continued to
show recurrent wheezing, often associated with chronic wet cough and crackles
in the lower left lobe. She therefore underwent pulmonological assessment and
investigations, showing bronchiectasis and a subcarinal mediastinal mass, later
characterized as a bronchogenic cyst. Bronchiectasis were managed through in-
haled treatment and respiratory physiotherapy, and M. underwent robotic thorac-
ic surgery to remove the cyst. The follow-up shows a good clinical course. This
case highlights the importance of an in-depth evaluation in children with RRI, es-
pecially when associated with persistent abnormal sounds at chest auscultation.

INTRODUZIONE

Le infezioni respiratorie ricorrenti (IRR) rappresentano una problematica molto co-
mune nei primi anni di vita, interessando circa il 25% dei bambini di eta inferiore a
1 anno e il 6% dei bambini nei primi 6 anni di vita. Le IRR rappresentano una del-
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le cause piu frequenti di visita pediatrica nei primi anni
di vita, ma raramente sottendono patologie degne di
nota (1, 2).

Questo caso clinico documenta invece un quadro di
bronchiectasie associate ad una cisti broncogena che
determinava la compressione di un bronco lobare con
il conseguente ristagno di secrezioni in occasione delle
infezioni respiratorie (3-5). La letteratura descrive le ci-
sti broncogene come anomalie congenite rare derivan-
ti da un’anomala gemmazione dell'intestino anteriore
embrionale (4, 6): si tratta di lesioni localizzate princi-
palmente nel mediastino posteriore 0 medio e spesso
asintomatiche. Tuttavia, queste lesioni possono causa-
re sintomi respiratori per compressione, come nel no-
stro caso, o per infezione della cisti stessa. La diagno-
si si basa principalmente sull'imaging mediante TC to-
race e risonanza magnetica per definirne localizzazio-
ne, rapporti anatomici e caratteristiche del contenuto
(4, 6). La terapia & chirurgica, anche in assenza di sin-
tomi, perché le cisti broncogene non vanno incontro a
regressione e quindi la loro rimozione & necessaria per
prevenirne le complicanze che includono il rischio, sep-
pur raro, di degenerazione maligna (4, 6, 9, 10). L'indi-
cazione all'intervento nella nostra paziente & stata moti-
vata dalle frequenti riacutizzazioni respiratorie e soprat-
tutto dalla conferma radiologica di compressione delle
strutture bronchiali e vascolari che ha, di fatto, causato
le bronchiectasie (6, 8, 9, 10). La paziente non ha piu
presentato riacutizzazioni respiratorie dopo l'intervento.

CASO CLINICO

Presentiamo il caso di M., 6 anni, inviata alla nostra os-
servazione per episodi ricorrenti di tosse catarrale e/o
wheezing. La bambina & unicogenita, nata a termine
da parto eutocico e gravidanza normodecorsa (in par-
ticolare si segnala la normalita dei controlli ecografici),
e con accrescimento staturo-ponderale e sviluppo psi-
comotorio regolari; anamnesi familiare silente. Nei pri-
mi anni di vita ha presentato molte bronchiti e faringiti e
una broncopolmonite con insufficienza respiratoria acu-
ta da virus parainfluenzale a 14 mesi, per la quale era
stata ricoverata in ospedale. Veniva riferito benessere
durante la pandemia da SARS-CoV-2, con successiva
ripresa degli episodi infettivi che avevano richiesto nu-
merosi cicli di antibioticoterapia per os, terapia inalato-
ria con corticosteroidi (ICS) e salbutamolo al bisogno.
Per la persistenza degli episodi infettivi, all’eta di circa
4 anni la bambina & stata sottoposta a valutazioni aller-
gologiche ed immunologiche escludendo una sensibi-
lizzazione ai principali allergeni inalanti (skin prick test

e IgE specifiche) o immunodeficit (dosaggio immuno-
globuline, sottopopolazioni linfocitarie e sottoclassi IgG)
e una rx del torace era risultata negativa. E stata an-
che sottoposta a valutazione pneumologica in occasio-
ne della quale veniva posta diagnosi di wheezing pre-
scolare e consigliato di eseguire solo terapia al biso-
gno. Alla prima valutazione presso il nostro ambulato-
rio, all'eta di 5 anni, M. si presentava in benessere con
esame obiettivo nella norma. La spirometria risultava
nella norma. Date le frequenti riacutizzazioni respirato-
rie di natura infettiva, spesso associate a broncostru-
zione, veniva consigliata a partire dall’autunno terapia
con fluticasone per via inalatoria e cicli di OM-85 per
os per tre mesi. Venivano ripetute inoltre le IgE speci-
fiche per i principali inalanti, che risultavano negative.
Tuttavia, la bambina ha continuato a presentare ricadu-
te, con frequente riscontro di rantoli inspiratori ed espi-
ratori in sede basilare sinistra anche alle nostre valu-
tazioni e, in alcuni casi, espettorazione di muco. Ab-
biamo quindi eseguito nuovamente la spirometria, che
mostrava un pattern ventilatorio misto con incremen-
to non significativo dei parametri dopo somministrazio-
ne di 400 mcg di salbutamolo con distanziatore, abbia-
mo eseguito un esame colturale dell’espettorato, risul-
tato positivo per Moraxella catarrhalis, ed eseguito una
valutazione otorinolaringoiatrica comprensiva di fibro-
scopia, risultata nella norma. Dopo opportuno ciclo di
terapia antibiotica (amoxicillina/acido clavulanico a 80
mg/kg/die in 3 dosi per 14 giorni), é stata avviata fisio-
terapia respiratoria con PEP Mask e terapia continua-
tiva con ICS/LABA.

Tuttavia, a causa di ulteriori riacutizzazioni infettive con
riscontro di rantoli in sede basilare sinistra, all’'eta di 6
anni M. veniva sottoposta a tomografia computerizza-
ta (TC) del torace senza mezzo di contrasto che met-
teva in evidenza limitate bronchiectasie a livello della
lingula e del lobo inferiore sinistro e una massa sotto-
carenale descritta come di probabile natura linfonoda-
le, di diametri massimi 26x33 mm (Figura 1). Nel so-
spetto di una lesione di natura oncologica, M. eseguiva
una valutazione oncoematologica pediatrica con eco-
grafia dell'laddome e delle stazioni linfonodali, risulta-
te nella norma, ed accertamenti infettivologici (Quanti-
feron, sierologia per Bartonella henselae, Citomegalo-
virus, Epstein-barr virus, Toxoplasmosi) anch’essi ne-
gativi. Veniva dunque consigliata successiva ripetizio-
ne della TC del torace con contrasto in benessere per
valutare I'evoluzione della massa, mantenendo la tera-
pia inalatoria in corso con ICS/LABA e |a fisioterapia re-
spiratoria. Nei mesi successivi M. presentava tre riacu-
tizzazioni caratterizzate da tosse catarrale e rantoli in
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Figura 1. Immagini della prima TC torace eseguita sen-
za mezzo di contrasto. La freccia indica la lesione no-
dulare ipodensa sottocarenale, localizzata nel media-
stino posteriore.

emitorace sinistro per cui veniva intrapresa terapia an-
tibiotica con benessere nei periodi intercritici. In un’oc-
casione veniva eseguito un esame colturale dell’espet-
torato, positivo per Haemophilus influenzae. La TC del
torace & stata ripetuta in condizioni di benessere e con
mezzo di contrasto dopo circa 6 mesi, confermando la
presenza della lesione sottocarenale, senza enhance-
ment contrastografico, ma con maggiore compressio-
ne sulle strutture circostanti, in particolare sul ramo de-
stro dell’arteria polmonare e sul’emergenza dei bronchi
principali bilateralmente (Figura 2). Tali reperti orienta-
vano per cisti broncogena e veniva posta indicazione
ad exeresi della lesione che ¢ stata effettuata presso
altro Presidio Ospedaliero tramite toracoscopia destra
robot assistita. Il decorso post-operatorio & stato rego-

lare ed il referto istologico confermava la diagnosi di ci-
sti broncogena. L'esame istologico confermava la na-
tura cistica della lesione, rivestita al suo interno da epi-
telio colonnare ciliato di tipo respiratorio, mono o pseu-
dostratificato. Nello spessore della parete venivano ri-
scontrate fibrosi, lamine cartilaginee e strutture ghian-
dolari a secrezione siero-mucinosa. A distanza di due
mesi dall’'intervento, M non ha presentato alcun sintomo
respiratorio degno di nota e ha iniziato a ridurre il tratta-
mento inalatorio. L'auscultazione del torace si conferma
persistentemente negativa e la famiglia della paziente
ha espresso soddisfazione per l'iter diagnostico e tera-
peutico ricevuto, in particolare per la chiarezza comu-
nicativa e il coinvolgimento nel processo decisionale.

DISCUSSIONE

Questo caso clinico sottolinea I'importanza di una va-
lutazione approfondita nei bambini con IRR persisten-
ti e resistenti al trattamento convenzionale. L'anamne-
si e 'esame obiettivo, infatti, permettono di identificare
delle red flags che devono suggerire approfondimen-
ti diagnostici. Nel caso di M., la ricorrenza delle riacu-
tizzazioni, la presenza di tosse catarrale ricorrente con
espettorazione, e il riscontro di rantoli apprezzabili piu
volte sempre in sede basilare sinistra, hanno condot-
to ad eseguire, oltre alla spirometria, 'esame colturale
dell’espettorato e soprattutto la TC del torace, nel so-
spetto di bronchiectasie (3, 4, 5). Nella Tabella 1 sono
riportate le principali red flags da considerare nei bam-
bini con IRR associate a tosse cronica o ricorrente (2).
La letteratura descrive le cisti broncogene come malfor-
mazioni congenite rare, originate da un’anomala gem-

Figura 2. Immagini della TC del torace con mezzo di contrasto. Dopo somministrazione endovenosa di contrasto,
la lesione, che misurava 34x25 mm, appare piu evidente ma ancora ipodensa, come una lesione cistica. L’arteria
polmonare destra e l'origine dei bronchi principali appaiono compressi dalla lesione.
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Tabella 1. Red flags nelle infezioni respiratorie ricorrenti con tosse cronica e/o ricorrente (2).

Esordio in epoca neonatale

Tosse catarrale cronica e/o ricorrente

Tosse persistente che esordisce e perdura dopo episodio di soffocamento

Tosse durante o immediatamente dopo il pasto

Tosse che migliora solo con antibioticoterapia

Polmoniti ricorrenti, soprattutto se sempre nella stessa sede

Difficolta di alimentazione (vomito/soffocamento)

Problemi di accrescimento

Dispnea a riposo o da sforzo

Dolore toracico

Emottisi

Ipossia, cianosi

Deformita del torace

Ippocratismo digitale

Alterazioni alla radiografia del torace

Anomalie spirometriche quali curva restrittiva o segni di sospetta compressione delle vie aeree

mazione del diverticolo tracheobronchiale dell’'intesti-
no anteriore embrionale, che si verifica solitamente tra
la quarta e la sesta settimana di gestazione. Le cisti si
sviluppano in seguito alla separazione incompleta tra
la trachea e I'esofago e possono localizzarsi in qualsi-
asi punto lungo il tratto respiratorio, anche se vengono
piu frequentemente riscontrate nel mediastino posterio-
re o medio, e meno comunemente in sede polmonare,
cervicale o addominale (4).

Le cisti broncogene possono rimanere silenti o manife-
starsi con sintomi respiratori aspecifici secondari a in-
fezione della cisti stessa o compressione delle vie ae-
ree (6). L'eta di esordio dei sintomi e i sintomi stessi va-
riano ampiamente e dipendono dalla localizzazione e
dalle dimensioni delle cisti. Infatti, queste lesioni sono
spesso reperti incidentali all’ecografia o alla radiografia
del torace nel periodo neonatale e in condizioni di be-
nessere, mentre gli eventuali sintomi sono solitamente
correlati all’effetto di massa o all'infezione. L'ostruzio-
ne dei bronchi maggiori € rara, ma & stata segnalata
in presenza di una cisti subcarenale, come nel nostro
caso. (4). Nei bambini i sintomi tendono a manifestarsi
spesso nei primi anni di vita con tosse cronica, distress
respiratorio, infezioni ricorrenti delle vie aeree, stridore
o segni di compressione delle strutture adiacenti come
trachea e bronchi (4, 6, 9, 10). Infine, negli adulti sono
frequentemente diagnosticate in modo incidentale nel
corso di indagini radiologiche effettuate per altri motivi,
anche se talvolta possono causare emottisi, pneumo-
torace, dolore toracico o disfagia (4).

E da sottolineare come le cisti broncogene intrapolmo-
nari o adiacenti alle vie aeree maggiori possono altera-
re la clearance muco-ciliare attraverso diversi mecca-
nismi, favorendo cosi episodi infettivi localizzati sem-
pre nello stesso punto, causando nel tempo un danno
strutturale che porta allo sviluppo di bronchiectasie (7,
8), come nel caso di M. (7, 8).

La diagnosi delle cisti broncogene & basata sullimaging.
Una radiografia del torace & spesso il primo esame da
eseguire nei bambini con IRR persistenti, ma la TC del
torace rappresenta I'esame di prima scelta in quanto
puo rilevare anche lesioni piccole, e fornisce informa-
zioni precise su densita, contenuto e rapporti anatomi-
ci delle cisti. La risonanza magnetica (RM) pud esse-
re utile per distinguere meglio il contenuto fluido della
cisti e valutare anche i tessuti circostanti, soprattutto
nei pazienti pediatrici o in casi dubbi in cui ad esempio
la cisti appaia come massa solida alla TC (4, 6). Nel-
le immagini pesate in T1, l'intensita del segnale intrin-
seco varia da bassa a elevata, a seconda del contenu-
to della cisti. Le immagini pesate in T2 mostrano inve-
ce un’elevata intensita di segnale con assente enhan-
cement dopo mezzo di contrasto (6). La conferma dia-
gnostica definitiva si ottiene mediante esame istopato-
logico dopo resezione chirurgica, che evidenzia tipica-
mente una parete cistica rivestita da epitelio respirato-
rio ciliato e contenente secrezioni mucose (6).
L’escissione chirurgica con approccio mini-invasivo (re-
sezione toracoscopica video assistita) rappresenta il trat-
tamento standard delle cisti con ottimi risultati a lungo
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termine, senza recidive e bassa morbilita/mortalita pe-
rioperatoria (4, 6).

L'intervento precoce, anche in assenza di sintomi, € rac-
comandato proprio per prevenire le complicanze qua-
li infezioni, rottura e compressione delle strutture vici-
ne (4, 9, 10). Le cisti broncogene, se non trattate, pos-
sono infatti aumentare di dimensioni e questo pud ren-
derle clinicamente rilevanti, specialmente a livello del
mediastino dove anche minimi aumenti di volume pos-
sono portare a compressione tracheobronchiale, esofa-
gea o vascolare (4). Inoltre, sebbene raro, & documen-
tato il rischio di trasformazione maligna, con segnala-
zioni di casi evoluti in adenocarcinoma, carcinoma bron-
chiolo-alveolare o carcinoma a cellule squamose (4, 6).
Nel caso di M, la TC ha permesso di diagnosticare subi-
to le bronchiectasie e la sua causa, ma nei casi in cui si
verifichi il riscontro delle sole bronchiectasie, & necessa-
rio indagare le principali cause predisponenti, come ad
esempio le infezioni, gli immunodeficit, la discinesia ci-
liare primaria (nella Tabella 2 sono riportati gli accerta-
menti suggeriti dalle linee guida europee per la gestio-
ne delle bronchiectasie in eta pediatrica) (3, 7).

Nel nostro caso, abbiamo posto indicazione alla rimo-
zione chirurgica della cisti per la persistenza delle ria-
cutizzazioni e per la conferma radiologica di compres-
sione delle strutture bronchiali e vascolari (8, 9, 10).
L'exeresi chirurgica della lesione ha permesso una ri-
soluzione completa della sintomatologia respiratoria e il
successivo follow-up permettera di valutare se le bron-
chiectasie andranno incontro, almeno in parte, ad una
regressione. L'approccio multidisciplinare con la colla-
borazione tra pneumologi, radiologi, otorinolaringoia-
tri, immunologi e allergologi € di fondamentale impor-
tanza in questi casi.

In letteratura sono presenti poche case series e alcu-
ni case report singoli in pazienti in eta pediatrica ana-

loghi al nostro. Segnaliamo in particolare i cinque casi
descritti da Asseri et al. nel 2022 (10), di cui tre bam-
bini di eta compresa tra uno e sei mesi (due con cisti
localizzate nel mediastino e uno a livello laringeo), tut-
ti sottoposti a rimozione chirurgica delle cisti. In questi
tre pazienti i sintomi respiratori erano esorditi nei primi
mesi di vita (tosse, IRR, fino a quadri di atelettasia o
polmonite in caso di cisti mediastiniche). Diversa €& in-
vece la presentazione nei due pazienti piu grandi in cui
le cisti si trovavano localizzate all’interno del parenchi-
ma polmonare e si associavano a episodi ricorrenti di
polmonite e avevano richiesto la lobectomia. Sul pia-
no diagnostico tutti i pazienti erano stati sottoposti a ra-
diografia e tomografia computerizzata. Solo in uno dei
cinque casi la diagnosi era stata sospettata gia in epo-
ca prenatale, il che suggerisce una evoluzione di que-
ste lesioni, che in alcuni casi potrebbero aumentare di
dimensioni nel tempo dopo la nascita, rendendosi “visi-
bili” solo tardivamente. In tutti i casi il follow-up non ha
evidenziato recidive o sintomi persistenti (10).

Altri sei casi sono quelli descritti da Cohn et al. 2020
(11). Due dei pazienti descritti erano neonati con cisti
superficiali nella regione cervicale presenti sin dalla na-
scita, asintomatiche, con crescita lenta. In questi bambi-
ni, senza alcun imaging preoperatorio, si era proceduto
direttamente con I'escissione chirurgica. Un approccio
simile era stato adottato nel terzo caso, sempre in epo-
ca neonatale, con cisti della parete toracica. In questo
caso pero era stato eseguito esame ecografico con ri-
scontro di una lesione sottocutanea ben delimitata. An-
che in questo caso l'intervento era stato semplice, senza
complicanze, e la diagnosi confermata istologicamente.
Diverso il quadro in altri due pazienti con cisti localiz-
zate nel mediastino: uno dei due pazienti era comple-
tamente asintomatico e la cisti era stata riscontrata in
epoca prenatale e confermata con angio-TC postnata-

Tabella 2. Esami da effettuare nei pazienti con bronchiectasie (3).

Esami di | livello

TC torace (per diagnosticare le bronchiectasie)

Test del sudore

Test di funzionalita respiratoria (spirometria in bambini/adolescenti complianti)

Esami ematochimici: emocromo, test immunologici (IgG, IgA, IgM, IgE totali, sierologia per valutare la risposta a vaccini)

Esame colturale dell’'espettorato

Esami di Il livello da effettuare sulla base della presentazione clinica

Approfondimenti immunologici (in accordo anche con I'immunologo)

Broncoscopia diagnostica con analisi microbiologica del lavaggio broncoalveolare (BAL)

Indagini per sospetta aspirazione cronica, discinesia ciliare primaria, malattia da reflusso gastro-esofageo, ecc.
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le, poiché la radiografia non evidenziava nulla. Nono-
stante 'assenza di sintomi, si era deciso per I'escissione
chirurgica tramite toracoscopia per prevenire eventuali
complicanze. L'altro paziente aveva invece manifesta-
to sintomi respiratori acuti (tosse, soffocamento, disp-
nea) per cui erano state eseguite prima una radiografia,
che mostrava una atelettasia, e poi una TC del torace,
che confermava il sospetto di compressione bronchia-
le, in questo caso da cisti di dimensioni considerevoli.
L'ultimo caso era relativo a una cisti intratiroidea in una
bambina di 8 anni con tiroidite di Hashimoto. L’ecogra-
fia e 'agoaspirato non avevano chiarito la natura del-
la lesione, e solo dopo la lobectomia tiroidea era stato
possibile diagnosticare la cisti broncogena.
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1. Quali sono i rischi per la salute respiratoria degli adolescenti
derivanti da stili di vita non raccomandabili?
Esiste un ampio consenso nel riconoscere tra i fattori predisponenti allo sviluppo
dell’'obesita abitudini alimentari non sane e una diminuzione preoccupante della
attivita fisica regolare. La scuola e le mense scolastiche hanno un ruolo importan-
te nel promuovere scelte sane confrontandosi anche con i suggerimenti dei Pe-
diatri di libera scelta. Anche fattori psicosociali e socioeconomici sono stati colle-
gati allo sviluppo dell'obesita. E noto come tra le complicanze dell’obesita un peso
importante I'hanno lo sviluppo di asma e la comparsa di disturbi del sonno. Pro-
prio le complicanze respiratorie disincentivano l'attivita fisica creando un perico-
loso circolo vizioso.
» Jiménez-Peldez CC et al. Effect of Dietary and Physical Activity Interventions Combined
with Psychological and Behavioral Strategies on Preventing Metabolic Syndrome in Ado-

lescents with Obesity: A Meta-Analysis of Clinical Trials. Nutrients. 2025;17(13):2051.
doi: 10.3390/nu17132051.

2. Quali rischi comportano per la salute degli adolescenti I'uso
eccessivo di dispositivi elettronici?

Alcuni sondaggi riportano che circa la meta degli adolescenti di eta compresa tra
12 e 17 anni trascorre piu di quattro ore al giorno davanti gli schermi. La pandemia
di COVID-19 e i lockdown hanno peggiorato la situazione. Diversi studi suggeri-
scono che un tempo eccessivo trascorso davanti allo schermo sia correlato all’in-
sorgenza tra I'altro di obesita problemi cardio-metabolici e disturbi del sonno. E
bene quindi incentivare I'attivita fisica e stili di vita caratterizzati da minor seden-

PR . N PAROLE CHIAVE
tarieta e maggior socialita.
Adolescente; prevenzione;
e Khanani MI, et al. Digital Media Use and Screen Time Exposure Among Youths: A Life- inquianmento; qualita di vita;

style-Based Public Health Concern. Cureus. 2025 Jul 20;17(7):e88373. doi: 10.7759/
cureus.88373.

transizione.

3. Cosa possiamo fare per combattere I’esposizione a KEY WORDS
inquinamento? Adolescents; prevention;
pollution; quality of life;

E bene essere consapevoli dei rischi derivanti dall’esposizione quotidiana a inqui-

. . . . . . transition.
namento atmosferico per lo sviluppo di problematiche respiratorie.
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Molto importante da parte dei pediatri € educare e sen-
sibilizzare a questi temi adolescenti e famiglie, sugge-
rendo per esempio strategie quali il minor ricorso a vei-
coli di trasporto privati.
* Di Cicco ME et al. Climate Change and Childhood Respi-
ratory Health: A Call to Action for Paediatricians. Int J En-

viron Res Public Health. 2020;17(15):5344. doi: 10.3390/
ijerph17155344.

4. Quali sono gli aspetti psicologici piu
rilevanti nell’adolescente con patologia
respiratoria cronica?

L'adolescenza rappresenta una fase di particolare vul-

nerabilita nei pazienti con patologia respiratoria croni-

ca, in cui il bisogno di autonomia entra spesso in con-
flitto con la dipendenza dai trattamenti. In questo pe-
riodo, la gestione della malattia si intreccia con profon-

di cambiamenti identitari ed emotivi, rendendo I'adole-

scente piu esposto a disagio psicologico. Le principa-

li criticita includono ansia, sintomi depressivi, negazio-

ne o minimizzazione della malattia, difficolta di accet-

tazione dellimmagine corporea e sentimenti di diversi-
ta o isolamento sociale. Questi fattori possono compro-
mettere la percezione di autoefficacia, ridurre la moti-
vazione alla cura e determinare una scarsa aderenza
terapeutica, con conseguente peggioramento del con-
trollo clinico. Numerose evidenze scientifiche e il con-
senso di molte societa internazionali tra cui I'Europe-
an Academy of Allergy and Clinical Immunology (EA-

ACI) e la European Respiratory Society (ERS), sotto-

lineano I'importanza di uno screening regolare del be-

nessere psicologico e di un approccio multidisciplinare

integrato, che combini interventi educativi, relazionali e

di supporto emotivo.

¢ Roberts G, Vazquez-Ortiz M, Knibb R, Khaleva E, Alviani
C, Angier E, et al. EAACI Guidelines on the effective transi-

tion of adolescents and young adults with allergy and asth-
ma. Allergy. 2020;75(11):2734-52. doi: 10.1111/all.14459.

5. Quali interventi risultano piu efficaci per
migliorarne aderenza e qualita di vita?

Tra gli interventi con maggiore evidenza vi sono la psico-
educazione personalizzata, il motivational interviewing,
la terapia cognitivo-comportamentale per la gestione
dell’ansia e della paura dei sintomi, e i programmi di
transizione strutturata verso I'eta adulta. L’inclusione
dello psicologo e della famiglia nel team assistenziale,
insieme al sostegno tra pari, contribuisce a migliorare le
capacita di coping, a rafforzare 'aderenza e a promuo-
vere una migliore qualita di vita. L'adolescente va quin-
di considerato non solo come un paziente con malattia

respiratoria cronica, ma come un individuo in evoluzio-
ne, il cui benessere psicologico rappresenta una com-
ponente essenziale e inseparabile del percorso di cura.
GINA. Global Strategy for Asthma Management and
Prevention. 2025 Update.
e Licari A, Castagnoli R, Ciprandi R, Brambilla |, Guasti E,
Marseglia GL, et al. Anxiety and depression in adolescen-

ts with asthma: a study in clinical practice. Acta Biomed.
2022;93(1):€2022021. doi: 10.23750/abm.v93i1.10731.

6. Quali sono le principali sfide e strategie
nel processo di transizione dalla
cura pediatrica a quella adulta per gli
adolescenti con patologie respiratorie
croniche?
La transizione dalla cura pediatrica a quella adulta rap-
presenta un momento critico nella gestione delle patolo-
gie respiratorie croniche durante I'adolescenza.
Dal punto di vista clinico, garantire la continuita assi-
stenziale risulta fondamentale per prevenire il peggio-
ramento della malattia e le complicanze ad essa as-
sociate. Tuttavia, il cambio del’ambiente assistenzia-
le pud determinare discontinuita nella terapia, difficolta
nell’aderenza al trattamento e perdita del follow-up, ele-
menti che compromettono significativamente I'efficacia
della gestione clinica. Parallelamente, I'adolescente &
chiamato ad assumere un ruolo piu attivo nella gestio-
ne della propria condizione, evolvendo da un modello
di cura in cui il medico e i genitori gestiscono la pato-
logia, a uno in cui il giovane diventa responsabile del-
la propria salute.
Sul piano psicosociale, 'adolescenza € un periodo ca-
ratterizzato da importanti processi di sviluppo identitario
e di ricerca di autonomia, che possono essere compli-
cati dalla convivenza con una malattia cronica. Le diffi-
colta nell’accettare e gestire la malattia, unite alle pres-
sioni sociali e scolastiche tipiche di questa fase della
vita, possono portare a isolamento sociale, scarsa mo-
tivazione e conseguente riduzione dell’aderenza tera-
peutica. Per affrontare tali sfide & essenziale adottare
un approccio strutturato alla transizione, che preveda
un percorso personalizzato e multidisciplinare. Tale per-
corso deve prevedere un’educazione specifica all’auto-
gestione della malattia, con I'obiettivo di sviluppare nel
giovane paziente le competenze necessarie per pren-
dersi cura di sé in modo consapevole. Inoltre, & fonda-
mentale il coordinamento tra il team pediatrico, gli spe-
cialisti dell’eta adulta e il Medico di Medicina Generale
al fine di garantire una presa in carico integrata e sen-
za interruzioni. Il coinvolgimento precoce dell’adole-
scente e della sua famiglia nel processo di transizione,
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con incontri e contatti diretti con il team adulto prima
del passaggio definitivo, favorisce una migliore adatta-
bilita e preparazione. Infine, I'implementazione di stru-
menti digitali e di telemedicina puo facilitare la comuni-
cazione e mantenere un contatto continuo tra paziente
e equipe medica, contribuendo a migliorare I'aderenza
e il controllo clinico.

In conclusione, un percorso di transizione ben pianifi-
cato e individualizzato rappresenta un elemento cru-
ciale per assicurare la continuita delle cure, migliorare

I'aderenza terapeutica e preservare la qualita della vita
degli adolescenti con patologie respiratorie croniche, ri-
ducendo cosi il rischio di complicanze a lungo termine.

e Willis LD. Transition From Pediatric to Adult Care for
Young Adults With Chronic Respiratory Disease. Respir
Care. 2020;65(12):1916-22. doi: 10.4187/respcare.08260.

* Pohunek P, Manali E, Vijverberg S, Carlens J, Chua
F, Epaud R et al. ERS statement on transition of care
in childhood interstitial lung diseases. Eur Respir J.
2024;64(2):2302160. doi: 10.1183/13993003.02160-2023.
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