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Punti fermi (e quache novità) nel Punti fermi (e quache novità) nel 
monitoraggio e nella terapiamonitoraggio e nella terapia
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Diagnosi

Management

Da: “Respiratory Ciliary Disfunction” – Rutland J, Mor gan L, de Iongh R (modified)
In “Pediatric Respiratory Medicine” – Taussig L, Landa u LI, 2nd edition: 979-87, 2008
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Monitoraggio + terapia
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Terapia



�

���������������

���	��
��������������������������
��

23.5

22.7

21.9

78.1

PROCEDURE ESEGUITE NEL FOLLOW-UP

Pifferi M, Bush A, Di Cicco M et al. Health related  quality of life and unmet needs in 
patients with Primary Ciliary Primary. Eur Respir J.  2010; 35: 787-94

Tempo trascorso tra 2 valutazioni (settimane)

Spirometria

Pletismografia corporea

Coltura espettorato

Audiometria

HRCT torace

TC seni paranasali
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Hearing outcomes in children with primary ciliary
Dyskinesia: a longitudinal study

Majithia A. Int J Pediatr Otorhinolaryngol. 2005; 6 9: 1061-4
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Hearing outcomes in children with primary ciliary
Dyskinesia: a longitudinal study

Majithia A. Int J Pediatr Otorhinolaryngol. 2005; 6 9: 1061-4
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I bambini I bambini dovrebberodovrebbero
essereessere sottopostisottoposti a a 

controllicontrolli audiometriciaudiometrici
regolariregolari

Lucas J. et al. ERM. 2011; 5: 201-217

Età
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Noone PG et al. PCD Diagnostic and Phenotypic Featu res AJRCCM 2004; 169: 459-67
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Noone PG et al. PCD Diagnostic and Phenotypic Featu res AJRCCM 2004; 169: 459-67
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Si calcola una perdita Si calcola una perdita 
annuale dello 0,8% dei valori annuale dello 0,8% dei valori 

di di FEV1 FEV1 in rapporto alla in rapporto alla 
presenza di colonizzazioni presenza di colonizzazioni 

batterichebatteriche
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� Eseguire frequentemente l’esame colturale
dell’espettorato 

� Seguire un protocollo che preveda un adeguato 
follow up per stabilire gli interventi utili al singolo 
paziente

Barbato A. et al. Primary ciliary dyskinesia: a con sensus statement on diagnostic 
and treatment approaches in children Eur Respir J. 2009;34:1264-76

� Eseguire frequentemente la valutazione della funzione 
respiratoria
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Pifferi M, Bush A , Pioggia G et al. Thorax. 2012; 6 7: 993-9

Evaluation of pulmonary disease using                                     Evaluation of pulmonary disease using                                     
Static Lung Volumes in Primary Ciliary Dyskinesia Static Lung Volumes in Primary Ciliary Dyskinesia 

(50 pazienti)

• La valutazione regolare dei 
volumi polmonari statici con 
l’esame pletismografico
possono aiutare nella 
valutazione periodica delle 
condizioni del paziente 
dandoci informazioni 
sull’estensione delle 
bronchiectasie, della 
compromissione delle 
piccole vie aeree e del 
parenchima polmonare

Air-trapping score

1 triangoli

2 cerchi

3 quadrati
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NelNel followfollow--up up delladella DCP è DCP è 
preferibilepreferibile eseguireeseguire la la 

pletismografiapletismografia piuttostopiuttosto
cheche la la semplicesemplice

spirometriaspirometria
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1 triangoli

2 cerchi

3 quadrati

Nel followNel follow--up della DCP è up della DCP è 
preferibile eseguire la preferibile eseguire la 

pletismografia piuttosto pletismografia piuttosto 
che la semplice che la semplice 

spirometriaspirometria

La TC del torace va La TC del torace va 
eseguita solo quando può eseguita solo quando può 

modificare la gestione modificare la gestione 
della malattia   della malattia   
respiratoriarespiratoria
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Da: “Respiratory Ciliary Disfunction” – Rutland J, Mor gan L, de Iongh R (modified)
In “Pediatric Respiratory Medicine” – Taussig L, Landa u LI, 2nd edition: 979-87, 2008
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Bronchiectasie
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Bronchiectasie Bronchiectasie 
alla HRCTalla HRCT
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Risoluzione

PrePre--
bronchiectasiebronchiectasie

Progressione

Bronchiectasie Bronchiectasie 
stabilizzatestabilizzate
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Monitoraggio
Terapia 
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• Non sono disponibili trattamenti specifici in grado di
correggere la disfunzione ciliare che è alla base delle
manifestazioni presenti nella DCP

• L’intervento terapeutico pertanto dovrebbe essere mirato a
rimuovere le secrezioni e a trattare tempestivamente le
riacutizzazioni infettive

• La prognosi della malattia dipende dalla frequenza delle
infezioni polmonari che inducono la formazione di
bronchiectasie fino a determinare, nei casi gravi,
l‘insufficienza respiratoria cronica
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Infiammazione 
persistente

Alterazione 
della clearance 

mucociliare

Infezione batterica 
acuta/cronica

Ostruzione delle 
vie aeree

Barbato A. et al. Primary ciliary dyskinesia: a con sensus statement on diagnostic 
and treatment approaches in children Eur Respir J. 2009;34:1264-76
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Alterazione 
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vie aeree

Barbato A. et al. Primary ciliary dyskinesia: a con sensus statement on diagnostic 
and treatment approaches in children Eur Respir J. 2009;34:1264-76
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Fisioterapia
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• Disostruzione delle vie aeree superiori

(�'�&!$"#��#�"$'��"#!&"�#

• Disostruzione delle vie aeree inferiori

• Premedicazione che tenda a 
fluidificare le secrezioni stesse 
e miri ad evitare le reazioni 
bronco-ostruttive 

• PEP mask (l'aria entra ed esce 
da una valvola inserita nella 
maschera: entra senza fatica 
ed esce con un po' di difficoltà 
attraverso una resistenza)
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• Disostruzione delle vie aeree inferiori

• Huffing (spremitura delle vie 
aeree)

• Tosse volontaria (più colpi 
ravvicinati nella stessa fase 
espiratoria)

• Espettorazione (nel soggetto 
collaborante)

(�'�&!$"#��#�"$'��"#!&"�#

• Disostruzione delle vie aeree inferiori

• Huffing (spremitura delle vie 
aeree)

• Tosse volontaria (più colpi 
ravvicinati nella stessa fase 
espiratoria)

• Espettorazione (nel soggetto 
collaborante)

Dopo la disostruzioneDopo la disostruzione

Somministrare farmaci per via Somministrare farmaci per via 
inalatoria destinati a svolgere inalatoria destinati a svolgere 
un’azione un’azione broncodilatatricebroncodilatatrice ed ed 
antianti--infiammatoria infiammatoria o o antibioticaantibiotica
protratta sulle pareti bronchialiprotratta sulle pareti bronchiali
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• Drenaggio posturale 
passivo, percussioni e 
vibrazioni 

• Flutter

• Ciclo attivo di tecniche 
espiratorie (TEF) / 
Drenaggio autogeno

• Esercizio fisico

Infiammazione 
persistente

Alterazione 
della clearance 

mucociliare

Infezione batterica 
acuta/cronica

Ostruzione delle 
vie aeree

Barbato A. et al. Primary ciliary dyskinesia: a con sensus statement on diagnostic 
and treatment approaches in children Eur Respir J. 2009;34:1264-76
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Antibiotici

Fisioterapia
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• Dal 2012 la tobramicina 
disponibile anche come
polvere per inalazione     
(Tobi Podhaler: 4 cps da 
28 mg x 2/dì per 28 giorni)

• Sono consigliate alte dosi di antibiotici al primo segno di
peggioramento dei sintomi respiratori o in presenza di alterazioni
della funzionalità respiratoria.

• In presenza di Pseudomonas aeruginosa
molti clinici preferiscono un piano
terapeutico, simile alla fibrosi cistica e
alle infezioni croniche, che prevede
terapie antibiotiche per via inalatoria (in
particolare tobramicina) eventualmente
associate ai chinolonici

Tré-Hardy M, et al. Antimicrob Agents Chemother. 20 10;54:4409-15.

Efficacia della combinazione di tobramicina e azitrom icina 
in un modello in vitro di formazione del biofilm del lo 
Pseudomonas aeruginosa

Si sottolinea il potenziale Si sottolinea il potenziale 
ruolo dell’impiego ruolo dell’impiego 

dell’dell’azitromicinaazitromicina a lungo a lungo 
terminetermine come come 

antinfiammatorio!antinfiammatorio!
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Antibiotici

Fisioterapia

Broncodilatatori e 
steroidi per via 

inalatoria
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Antibiotici

Fisioterapia

Broncodilatatori e 
steroidi per via 

inalatoria

Altre 
terapie
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Antibiotici

Fisioterapia

Broncodilatatori e 
steroidi per via 

inalatoria

Altre 
terapie

L’impiego della L’impiego della 
nebulizzazione della nebulizzazione della 

soluzione fisiologicasoluzione fisiologica o o 
della della soluzione ipertonicasoluzione ipertonica

possono essere prese in possono essere prese in 
considerzione per considerzione per 

aumentare la clearance aumentare la clearance 
delle secrezionidelle secrezioni
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aumentare la clearance aumentare la clearance 
delle secrezioni.delle secrezioni.

Tutti i pazienti Tutti i pazienti 
dovrebbero essere dovrebbero essere 

sottoposti allasottoposti alla
vaccinazionevaccinazione
antinfluenzale antinfluenzale 

annualeannuale e ale al vaccino vaccino 
antipneumococcico antipneumococcico 

ogni 5 anniogni 5 anni
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Tutti i pazienti Tutti i pazienti 
dovrebbero essere dovrebbero essere 

sottoposti alla sottoposti alla 
vaccinazionevaccinazione
antinfluenzale antinfluenzale 

annualeannuale e al vaccino e al vaccino 
antipneumococcico antipneumococcico 

ogni 5 anniogni 5 anni

Il posizionamento dei Il posizionamento dei 
tubi transtimpanicitubi transtimpanici
deve essere evitato deve essere evitato 

perché possono portare perché possono portare 
a a otorrea prolungataotorrea prolungata e e 
non migliorano l’uditonon migliorano l’udito
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