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Bronchiectasie e discinesia ciliare
primitiva
Bronchiectasis and primary ciliary dyskinesia
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Riassunto

Le bronchiectasie sono caratterizzate da una dilatazione abnorme e irreversibile dei bronchi
che causano importanti alterazioni della clearance mucociliare e infezioni respiratorie ricor-
renti. La riabilitazione polmonare (RP), in particolare nelle sue componenti della disostruzio-
ne bronchiale (DB), dell’esercizio fisico e della educazione all’autogestione della patologia,
e in grado di migliorare la performance fisica e la qualita di vita e di modificare il decorso di
malattia riducendo il numero di riacutizzazioni. La presa in carico multidisciplinare & essen-
ziale per garantire valutazioni e interventi riabilitativi personalizzati che si adattano all'estre-
ma variabilita dei quadri di malattia bronchiectasica.

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

Summary

Bronchiectasis is an abnormal and irreversible dilation of bronchi, which causes significant
alterations in mucociliary clearance and recurrent respiratory infections. Pulmonary rehabili-
tation (PR), including airway clearance strategies, exercise training, and self-management
education, improve physical performance and quality of life, and modify the course of the
disease by reducing the number of exacerbations. A multidisciplinary team is warranted to
ensure specific assessment and a tailored PR program, adapted to the extreme variability of
disease patterns.

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

Definizione

Le bronchiectasie (o malattia bronchiectasica) rappresentano una malattia
respiratoria cronica caratterizzata da una dilatazione abnorme e irrever-
sibile dei bronchi con una conseguente perdita della corretta funzione di
clearance mucociliare per cui i pazienti presentano tosse ed espettorazio-
ne quotidiana, e infezioni respiratorie ricorrenti (comprese polmoniti) .
Le vie aeree dei pazienti affetti da bronchiectasie presentano, soprattutto
nelle forme piu severe, uno stato di infiammazione cronica, nella maggior
parte dei casi di carattere neutrofilico. Le bronchiectasie possono essere
causate da diverse patologie genetiche e da un gran numero di condizio-
ni acquisite (i.e. post-infettive). Tuttavia, nel 40% dei casi la causa della
malattia rimane sconosciuta nonostante I'esecuzione di approfondite in-
dagini diagnostiche, facendo si che le bronchiectasie cosiddette “idiopa-
tiche” siano tutt'ora le piu frequenti in diverse coorti internazionali 2. La
discinesia ciliare primitiva (PCD) & una disfunzione ereditaria che coinvolge
i meccanismi di clearance mucociliare causando accumulo di muco e infe-
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zioni ricorrenti e rappresenta una delle cause congenite
di bronchiectasie. In questo capitolo verranno affron-
tate le bronchiectasie non dovute a fibrosi cistica nel
soggetto adulto.

Caratteristiche cliniche

e fisiopatologiche

La principale caratteristica di questa patologia é rappre-
sentata dalla sua grande eterogeneita sia in termini di
caratteristiche cliniche che in termini di eziologia, mi-
crobiologia, radiologia, funzionalita respiratoria, rispo-
sta ai trattamenti e outcome clinici. | segni e sintomi
che pill comunemente si riscontrano nei soggetti affetti
da bronchiectasie sono tosse produttiva cronica, riacu-
tizzazioni ricorrenti, infezione cronica delle vie aeree,
ridotta capacita d'esercizio e forza della muscolatura
scheletrica periferica, ridotta qualita di vita, rinosinusi-
te, tosse secca e dolore toracico. Oltre a questi sinto-
mi, possono essere presenti anche episodi di emoftoe/
emottisi (sangue nell’espettorato), dispnea (mancanza
di fiato), febbricola persistente e profusa astenia 3. Da
un punto di vista fisiopatologico, la malattia bronchie-
ctasica e sostenuta e perpetuata da un circolo vizioso
in cui a una alterazione della clearance mucociliare si
susseguono infezioni respiratorie croniche, infiamma-
zione cronica, e un danno anatomico bronchiale irre-
versibile, che nel tempo porta a una progressione e a
un aggravamento della malattia stessa . Alcune condi-
zioni, quali un numero di riacutizzazioni superiore a 3/
anno, la presenza di infezione cronica da Pseudomonas
aeuriginosa e la presenza di numerose comorbilita, si
associano a un maggiore e piu rapido deterioramento
del quadro clinico e a una riduzione importante della
qualita di vita dei pazienti affetti da bronchiectasie >®.

Impatto della malattia

In termini di epidemiologia, un recente studio italiano
ha evidenziato un considerevole incremento della pre-
valenza della malattia bronchiectasica da 62 a 163 casi
ogni 100.000 abitanti tra il 2005 e il 2015 7. Si & inol-
tre registrata una maggior prevalenza della malattia tra
individui di sesso femminile (178 casi per 100.000) o
di eta superiore a 75 anni, arrivando fino a 497 casi
per 100.000 abitanti. aumento di incidenza e preva-
lenza delle bronchiectasie, oltre ad avere una valenza
epidemiologica e statistica, deve essere visto come un
campanello d'allarme data la correlazione della malattia
con una maggior mortalita, un maggior tasso di ospe-
dalizzazione e una peggior qualita di vita del paziente
bronchiectasico rispetto alla popolazione generale. La
mortalita risulta aumentata nei pazienti affetti da bron-
chiectasie con un tasso di 1.437,7 per 100.000, ben
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piu alto rispetto ai 635,9 ogni 100.000 abitanti nella
popolazione generale. La mortalita risulta ancor piu ele-
vata in alcune categorie, con un tasso di 1.914,6 negli
individui di sesso maschile 8.

Oltre che un incremento della mortalita, i pazienti af-
fetti da bronchiectasie presentano anche una peggior
qualita di vita alla luce della sintomatologia quotidiana,
del numero di riacutizzazioni e dei ricoveri ospedalieri
annuali. Anderson et al. nel 2018 in un lavoro condotto
su 139 pazienti brasiliani ha riscontrato un numero in-
feriore di passi al giorno nei pazienti bronchiectasici ri-
spetto al gruppo di controllo di individui sani. Inoltre, ha
rilevato una correlazione con la funzionalita polmonare
(FVC e FEV,), la distanza percorsa all'lSWT (Incremen-
tal Shuttle Walk Test), la dispnea misurata con la scala
MRC (Medlical Research Council) e |'utilizzo di ossigeno-
terapia a lungo termine °.

| soggetti affetti da PCD presentano alcune peculiarita,
quali la giovane eta di insorgenza dei sintomi e I'im-
patto degli episodi sinusitici, per cui meritano una va-
lutazione e una presa in carico globale all'interno di un
centro specializzato.

Aspetti modificabili

con la riabilitazione

Numerosi sono gli aspetti delle bronchiectasie passibili
di trattamento e miglioramento clinico con la fisiotera-
pia respiratoria allo scopo di facilitare la mobilizzazione
e I'espettorazione delle secrezioni, ottimizzare |'effica-
cia della ventilazione, mantenere o incrementare la tol-
leranza allo sforzo, ridurre la dispnea e il dolore toraci-
co, migliorare le conoscenze dei pazienti sulla patologia
e, piu in generale, ottimizzare la perfomance fisica del
soggetto e la gestione della malattia 3. | principali in-
terventi studiati e offerti ai pazienti con bronchiectasie
sono la DB, il riallenamento all’esercizio fisico e I'inter-
vento educazionale.

DB: gli obiettivi a breve termine sono migliorare la cle-
arance delle secrezioni e la ventilazione polmonare e
ridurre I'impatto della tosse e della dispnea. Gli obiettivi
a lungo termine sono ridurre la progressione del danno
polmonare (rottura del circolo vizioso infezione/infiam-
mazione) e il numero di riacutizzazioni e di ospedaliz-
zazioni e migliorare la Health Related Quality of Life
(HRQoL) 3™°. Le linee guida internazionali >'° raccoman-
dano che tutti i pazienti con bronchiectasie vengano
valutati per I'impostazione di un programma di DB e
che I'intervento venga offerto ai pazienti con tosse ed
espettorazione cronica con una o due sedute quotidia-
ne. Il trattamento pud essere incrementato o ridotto,
in una logica di step up e step down, a seconda della
situazione clinica e di eventuali riacutizzazioni, saranno



poi valutati da un fisioterapista esperto durante il fol-
low-up. A oggi non ci sono dati in letteratura che dimo-
strino in maniera chiara la superiorita di una specifica
tecnica di DB rispetto alle altre. Un lavoro recentemente
condotto su soggetti bronchiectasici sembra suggerire
che I'utilizzo di espirazioni lente a glottide aperta in de-
cubito laterale (ELTGOL) aumenti |'espettorazione du-
rante la seduta di fisioterapia e nelle 24 ore successive
e migliori la HRQoL misurata nel follow-up a 12 mesi .
Non essendoci sicure evidenze a favore di una specifica
tecnica di DB, si raccomanda di individualizzare il tratta-
mento in base alla fisiopatologia, alla condizione clinica
e alle preferenze del paziente.

Terapie adiuvanti la DB sono I'utilizzo della ventilazio-
ne meccanica non invasiva per incrementare i volumi e
ridurre la fatica respiratoria, la somministrazione di far-
maci broncodilatatori, di mucoattivi, di soluzione salina
ipertonica per via inalatoria e I'utilizzo di sistemi di umi-
dificazione attiva per facilitare I'espettorazione 31012,
Inoltre, I'igiene e la bonifica nasale trovano indicazione
in quei pazienti in cui un reservoir infettivo nasale e in
cui gli episodi sinusitici hanno un impatto sulle riacutiz-
zazioni bronchiali.

Riallenamento all’esercizio fisico: tutte le linee gui-
da attuali raccomandano questo intervento nei pazienti
affetti da bronchiectasie. Le caratteristiche di questi in-
terventi negli studi condotti finora sono: lavoro di en-
durance e di forza per arti superiori e inferiori, esercizi
supervisionati da fisioterapisti adeguatamente addestra-
ti, programma personalizzato sulla base di una valutazio-
ne individualizzata del paziente ™. La RP ha dimostrato
benefici su capacita d'esercizio, funzionalita polmonare,
HRQoL e numero di riacutizzazioni . Gli effetti sul bre-
ve termine sono studiati e riconosciuti, mentre sul lungo
termine non sono sempre sostenibili a causa dei benefi-
ci intrinseci dell’allenamento che vanno riducendosi nei
mesi successivi alla sospensione e alla progressione della
malattia per quanto riguarda dispnea, sedentarieta e de-
bolezza muscolare.

Intervento educazionale: questo intervento, auspi-
cabilmente multidisciplinare, svolge un ruolo chiave
nella gestione a lungo termine delle bronchiectasie
ed e diretto a spiegare al paziente le caratteristiche
cliniche della patologia e le strategie per riconoscere
e gestire adeguatamente le riacutizzazioni bronchiali,
facilitando I'autogestione del paziente. Gli interventi
educazionali rappresentano inoltre strategie cardine
per promuovere cambiamenti in favore di uno stile
di vita piti sano (ad esempio stimolare attivita fisica e
vita attiva) e migliorare I'aderenza ai trattamenti e alle
terapie proposte.
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Aree di miglioramento

Nonostante i benefici dimostrati, la DB e un intervento
sotto-utilizzato: circa il 50% dei pazienti europei e sta-
tunitensi effettua regolarmente la DB 45,

Il limite che rappresenta una grande sfida nel tratta-
mento delle bronchiectasie & correlato alla grande ete-
rogeneita di questa patologia, sia in termini di eziologia
sia di presentazione clinica. Questo aspetto va consi-
derato non solo nella pratica clinica, ma anche nel di-
segnare studi e nell'interpretare i dati della letteratura
scientifica. Per il futuro sara molto importante produrre
studi scientifici con alta qualita delle evidenze e incenti-
vare la cultura della fisioterapia respiratoria.

Raccomandazioni

e Per le caratteristiche fisiopatologiche della
patologia, i pazienti affetti da bronchiectasie
beneficiano degli interventi della RP.

e Essi comprendono le strategie di gestione
delle secrezioni bronchiali e dell’esercizio fi-
sico, l'intervento educazionale sullo stile di
vita, I'ottimizzazione dell’aerosolterapia, la
gestione della fase di stabilita e le modifiche
necessarie in fase di riacutizzazione.

e |l team di cura, considerando le differenze
sostanziali tra i vari pazienti bronchiectasici,
deve necessariamente effettuare valutazioni
e interventi riabilitativi personalizzati.
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