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“Insufficienza respiratoria acuta e
cronica in eta pediatrica”.




Insufficienza respiratoria in pediatria

 La patologia respiratoria e la seconda causa,
dopo quella traumatica, di accesso al pronto
SoOccorso.

* || 50% dei bambini ricoverati in TIP si presenta
con diagnosi di insufficienza respiratoria acuta.

T




Insufficienza respiratoria acuta

Il 65% circa dei casi di insufficienza respiratoria acuta
in eta pediatrica si manifesta nel primo anno di vita.

immaturita strutturale di diversi organi che concorrono al
mantenimento della funzione ventilatoria

Le ostruzioni respiratorie in eta pediatrica, soprattutto
nel neonato e nel lattante, sono sempre piu severe e
gravate da un’elevata mortalita




Insufficienza respiratoria in pediatria

L’arresto cardiocircolatorio nel
bambino e, prevalentemente,
secondario a ipossia da non
adeguata ventilazione.

IMPORTAMTE DIAGNQOSI PRECOCE e
TRATTAMENTO ADEGUATO




Insufficienza respiratoria in pediatria

» mortalita infantile l

’ taumentata la sopravvivenza di bambini nati
pretermine e di quelli portatori di disabilita o affetti da
malattie congenite, malformazioni e malattie acquisite

gravi. \ )

’ tcasi un’insufficienza respiratoria cronica o dei
disturbi respiratori nel sonno, per cui necessitano di
assistenza respiratoria nel lungo termine.

“P
Ranhoff AH, et al. Intern Emerg Med 2006; 1: 197-203 21
Chiumello D, et al. Minerva Anestesiol 2009; 75: 459-466.



INSUFFICIENZA RESPIRATORIA

Per insufficienza respiratoria si intende
I'incapacita del polmone a soddisfare le
esigenze metaboliche dell’'organismo.

Si verifica per riduzione della capacita del
sistema respiratorio a mantenere 'omeostasi
degli scambi gassosi (02 e CO2).

Diagnosi non solo clinica ma basata sui risultati emogasanalitici

CRITERI EMOGASANALITICI DI I.R.

PaO2 < 55mmHg IPOSSIEMIA
PaCO2 > 45mmHg IPERCAPNIA
pH < 7.35 ACIDOSI RESPIRATORIA




FISIOPATOLOGIA : Insufficienza respiratoria

ipossiemia

IPOVENTILAZIONE ALVEOLARE ~ merc percaoni

acidosi respiratoria

ALTERAZIONE DEL RAPPORTO ossiemia

VENTILAZIONE/PERFUSIONE Moderata ipercapnia
(Va/Q)

DIFETTI DI PERFUSIONE ipossiemia

normocapnia



Classificazione: Insufficienza respiratoria

Si distinguono due tipi di insufficienza respiratoria:

IR di tipo |, parziale (non-ventilatoria, o IR normocapnica),

caratterizzata da ipossiemia (Pa0O2< 60 mmHg ) con normali o
ridotti valori di PaCO2.

IR di tipo ll, totale (ventilatoria o IR ipercapnica)
caratterizzata da elevati livelli di PaCO2 (PaCO2 >45-50
mmHg) associati a vari gradi di ipossiemia.

Compromissione della funzione respiratoria
in un periodo temporale molto breve ( h/ gg),
spesso di entita grave

\ Compromissione della funzione respiratoria a
l - lenta insorgenza ( settimne/ mesi) di minor
severita per la presenza di meccanismi di
“acute on compenso
chronic” Deterioramento acuto di un IRC, Riacutizzazione




Insufficienza respiratoria tipo |

Jalterazioni del rapporto ventilazione/perfusione (V/Q) con
persistenza di una buona perfusione in aree del polmone

POCO ventilate (accesso acuto d’asma, bronchiolite o nella malattia delle
membrane ialine)

0 condizioni di riduzione della perfusione polmonare con

ventilazione conservata (embolia polmonare, cardiopatia congenita
cianotica, scompenso cardiaco)

0 alterazione della diffusione per danno alveolo capillare
(patologie interstiziali)

Jshunt intrapolmonari (fistole artero-venose, consolidamento
parenchimale in corso di polmonite, sindrome da distress respiratorio) O

extrapolmonari (piA e DIV)



Insufficienza respiratoria tipo Il

Jipoventilazione alveolare B aumento PaCO2
secondo la formula:PaCO2 = VCO2 x K / VA per cui se
si dimezza la ventilazione alveolare la PaCO2
raddoppia

J squilibrio V/Q per riduzione della ventilazio
ne distrettuale (evento raro)

Je tipica delle patologie neuromuscolari, della
BPCO e delle fasi tardive dell’asma in cui si
e realizzato esaurimento muscolare



IL BAMBINO NON FE’
UN ADULTO IN MINIATURA

E diverso per :

ANATOMIA

FISIOPATOLOGIA

EPIDEMIOLOGIA

RAPIDITA’ DI EVOLUZIONE DEI QUADRI CLINICI



Peculiarita delle vie aeree del bambino

COLLO

CORTO E ROBUSTO
LASSITA’ DEI TESSUTI MOLLI

RESPONSABILE DEL 50%
DELLE RESISTENZE IN TUTTE LE ETA’
NASO NEL LATTANTE L'OSTRUZIONE NASALE
Puo PORTARE ALL' IR
AUMENTO DEL LAVORO RESPIRATORIO

LINGUA LARGA CAVO ORALE
PALATO SOFFICE

BREVE DISTANZA TRA EPIGLOTTIDE E UGULA




d si localizza in un piano superiore rispetto
all'adulto (IV vertebra cervicale nel neonato
a termine, Il vertebra cervicale nel
prematuro)

J adito laringeo con inclinazione inversa
rispetto alle epoche successive

d Epiglottide flaccida angolo acuto con
I'epiglottide

Jlume sottoglottico (anello cricoideo)
ridotto (56 mm nel neonato a
termine), corion sottomucoso lasso e
vascolarizzato: estrema facilita
all'ostruzione (basta edema di 1 mm)

U completo sviluppo della cartilagine
cricoidea solo trai 10-12 a. di eta

U azione costrittrice della muscolatura
laringea, muscoli intrinseci

Laringe
infantile

Laringe
adulta



MATURAZIONE VIE RESPIRATORIE

F

RESISTENZE TOTALI PICCOLE VIE AEREE: ADULTO 20-25%

BIMBO >AA 50%

PICCOLO LUME BRONCHIALE TERMINALE

ASSENZA DI CARTILEGINE PICCOLE VIE AEREE

DISPOSIZIONE ORIZZONTALE COSTE

DIAFRAMMA ORIZZONTALE CON POVERTA’ DI FIBROCELLULE TIPO 1




Equilibrio tra forze resistive ed elastiche

Resistenza al Elasticita Elasticita

passaggio di aria polmonare gabbia toracica

delle vie aeree



IL PRETERMINE HA MAGGIORI SVANTAGGI

RESISTENZE DELLE VIE AEREE piu ELEVATE
TR
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COMPLIANCE POLMONARE RIDOTTA

Scarsa clearance del liguido polmonare
Scarsa alveolizzazione e ridotta superificie di scambio
Ridotta produzione di surfactante

ELASTICITA” ECCESSIVA DELLA GABBIA TORACICA

diaframma orizzontale
distorsione durante l'inspirazione con riduzione del volume polmonare



Fattori predisponenti |.R.Acuta in eta pediatrica

_IVie aeree piccole e facilmente collassabili

_l Instabilita della parete toracica

_l Ridotta ventilazione collaterale a livello alveolare
| Instabilita della capacita funzionale residua

I Immaturita dei sistemi di controllo del respiro

-l Propensione all’apnea

_l Scarso controllo del tono delle vie aeree superiori
| Rapida comparsa di fatica muscolare

_l Incompleta maturazione del sistema immunitario
_l Malattie o sindromi genetiche

_l Problematiche residue legato alla prematurita
_IReattivita farmacologica




Reattivita farmacologica

L'incostante reattivita ai broncodilatatori.

Ridotta presenza dei recettori Beta 2 funzionalmente attivi
sotto i 18 mesi di eta.

U'ostruzione delle vie aeree puo ingenerare, come conseguenza, la
congestione del piccolo circolo, fino all’'edema polmonare.

Questo fenomeno e dovuto al richiamo ematico nel torace, provocato
dal cospicuo aumento della pressione negativa che il paziente e
costretto a produrre durante l'inspirazione, per vincere le resistenze
respiratorie.

| polmoni diventano piu rigidi, contribuendo a peggiorare il lavoro
respiratorio, la cianosi e la dispnea.



Peculiarita delle vie aeree del bambino

Il sistema cardiorespiratorio del pz pediatrico lavora gia, in

condizioni basali, all’apice della curva, con elevato consumo
di O2 e scarse riserve funzionali.

Mormal Pulse Rnte:j
Il consumo di O2: Infant:  100-160
< e . Toddler:  90-130

neonato e lattante e di 5-8 mL/kg/min, :

Preschooler; 80-140

School-age: 70-120

Adolescent; 60-100
Pulses slower in sleeping child / athlete

>6 anni e 2-3 mL/kg/min

. e 2 . - . Normal Respiratory Rate
La frequenza respiratoria e tripla rispetto a Infant (<1yr): 30- 60

quella dell’adulto, la CFR e ridotta, cosi Toddler (1-3yr): 24 -40
come la riserva respiratoria, pertanto il Preschooler(4-5yr):  22- 34

\ e e . : ~age(b-12yr): 183
paziente pediatrico e suscettibile di ipossia iﬂﬂiiﬂ“filgj g -zg
piu precoce. |




Peculiarita delle vie aeree del bambino

I RISCHIO DI OSTRUZIONE VIE AEREE

I LAVORO REPIRATORIO

I RISCHIO DI AIR TRAPPING



PATOLOGIE ASSOCIATE PIU FREQUENTEMENTE AD IRA IN ETA PEDIATRICA

*Croup = Asma /Bronchiolite
=Corpo estraneo *Polmonite

= Anafilassi = ARDS

*Tracheite batteriche "Edema polmonare
sEpiglottite "Fibrosi cistica

= Ascesso retrofaringeo =Displasia broncopolmonare



Cause di IRA Neonato Lattante/Bambino

"Ernia diaframmatica

= Epiglottite

=Difetti congeniti con shunt dx = sin (PDA,
altre cardiopatie congenite)
*"Annegamento

"Avvelenamento

"Patologie acute a carico del SNC

= Malattie neuro-muscolari

="Grave forma di scoliosi o cifo-scoliosi



CLINICA:

Aspetti generali
Un bambino criticamente ammalato deve essere valutato

complessivamente (parametri vitali: respiro, circolo, stato di
coscienza)

Interessamento respiratorio: la valutazione deve
riguardare il riconoscimento della condizione di
distress o respirazione inefficace

Devono essere conosciuti i parametri che indicano il
deterioramento respiratorio
la DISPNEA e il segno evocatore della

COMPROMISSIONE RESPIRATORIA ( nb: dd)



Tachipnea, bradipnea
Rientramenti (giugulo, torace)
Alitamento pinne nasali

Gemito o lamento espiratorio
Uso muscoli accessori respiratori

Aumento
lavoro Respiratorio

‘ espansione toracica

& ingresso d’aria

f escursione addominale Respirazione
respiro paradosso inefficace
rumori respiratori



DISTRESS RESPIRATORIO : Silverman/Anderson Score

UPPER LOWER XIPHOID NARES EXPIR.
CHEST CHEST RETRACT. DILAT. GRUNT
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W MARKED NAKED EAR

Score 10 = Severe respiratory distress
Score 2 7 = Impending respiratory failure
Score 0 = No respiratory distress

From Silverman, W. and Anderson, D.: Pediatrics 17:1, 1956. Copyright
American Academy of Pediatrics



Insufficienza respiratoria
Compensata

Lavoro respiratorio

Ossigenazione e ventilazione adeguate

Y

Bambino stabile ma a rischio di
SCOMPENSO RESPIRATORIO



Segni di esaurimento respiratorio
Ossigenazione e ventilazione non adeguate

4

ipossia, ipercapnia, acidosi

4

Bambino compromesso a rischio di

ARRESTO RESPIRATORIOE

CARDIACO IMMINENTI




SEGNI PREMONITORI DI ARRESTO RESPIRATORIO

Gasping

Cianosi molto evidente

Movimenti paradossi dei m. respiratori
Intensa ipossiemia

Marcata ipercapnia

Acidosi respiratoria e metabolica
Alterazioni dello stato di coscienza

Crisi di apnea



APNEA O ARRESTO RESPIRATORIO

Nelle crisi di apnea:

- stimolazioni cutanee o vestibolari

- eliminazione riflessi inibenti (sondino nasogastrico,
iperdistensione gastrica, freddo)

- terapia farmacologica con metilxantine

- 02 terapia con controllo continuo della PaO2
-ventilazione meccanica continua o a domanda

Nell’arresto respiratorio:

- posizione di sniffing

- manovre rianimatorie

- intubazione tracheale o maschera laringea
- cricotirotomia



T
Gestione Insufficienza respiratoria acuta Wt

+
\

Terapia medica specifica della patologia respiratoria

Monitorizzare con strumentazione non invasiva

(saturimetro — pressione incruenta — ECG — apnea monitor — paC0O2 e pa CO2 transcutanea)

b R

Mantentenere adeguata idratazione ed un perfetto bilancio de| sy,

/
infusioni.

Garantire lI'equilibrio emogasanalitico

(all’acidosi respiratoria si associa frequentemente, specie nel ne \,—J
e nel pretermine, un’acidosi metabolica) |



Gestione Insufficienza respiratoria acuta

Rispetto di alcune norme assistenziali e comportamentali
fondamentali. e ™

| -

1. Tenere il bambino calmo e tranquillo o Dy

Il collasso dinamico delle vie aeree e particolarmente importante quando si
consideri l'alta cedevolezza e sofficita della trachea e dei bronchi di un
lattante e di un bambino. | valori estremi di pressione transluminare si
verificano sotto pianto;

2. lasciare il bambino nella posizione che preferisce

3. non allontanare i genitori



Gestione Insufficienza respiratoria acuta
OSSIGENOTERAPIA

e il trattamento atto a compensare sia
I'insufficienza respiratoria acuta (IRA) che quella
cronica (IRC)

L'ossigenoterapia viene calcolata in litri/minuto
e viene iniziata ogni qualvolta la PaO2 e < 60
mmHg oppure la Sa02 e < 90%

Riportare i livelli di ossigenazione nel sangue
a valori normali o vicini alla normalita,
impiegando la piu bassa FiO2 (concentrazione
o frazioni di O2 nell’aria inspirata) possibile

Scopo principale



Ossigenoterapia ad alti flussi tramite nasocannule nel

bambino con insufficienza respiratoria acuta:

Meccanismo d’azione del’lHFNC

- s . -
. .
5,
L1
/
I A

Spazio morto naso-

. Attivita mucociliare t
faringeo |

Comfort t

Lavoro

Pre:::s.ione . t metabolico ‘
positiva faringea

Resistenze l
Respiratorie



Ossigenoterapia ad alti flussi tramite nasocannule nel

bambino con insufficienza respiratoria acuta:

Condizioni cliniche per cui e descritto l'utilizzo degli AAFF

Distress respiratorio da patologia respiratoria (bronchiolite, polmonite,
asma)

Distress respiratorio da patologia cardiaca (scompenso cardiaco congestizio)
Supporto ventilatorio post-estubazione

Svezzamento da ventilazione NIV (CPAP o BiPAP)

Supporto ventilatorio a pazienti con malattie neuromuscolari

Apnee della prematurita o ostruttive

Condizioni cliniche in cui e controindicato l'utilizzo degli alti flussi

Ostruzione delle vie aeree (es. atresia delle coane)
Recente trauma o chirurgia del nasofaringe
Pneumotorace

Frattura della base cranica




Ossigenoterapia ad alti flussi

Tale metodica sembra sicura ed efficace nel ridurre
il lavoro respiratorio e il ricorso a tecniche di
ventilazione non invasive piu avanzate o
ventilazione invasiva.

RCT pediatrici attualmente in corso forniranno nel
prossimo futuro evidenze di elevata qualita
sull’efficacia e sulle modalita di utilizzo ottimali
degli AAFF.



Obiettivi della
VENTILAZIONE MECCANICA

o . . PaCO2
Migliorare lo scambio dei gas pa02

Migliorare il pattern respiratorio

Frequenza respiratoria

Ridurre il lavoro dei muscoli respiratori V'E



Ventilazione non invasiva e IRA in eta pediatrica

Le evidenze cliniche che l'utilizzo di assistenza e
ventilazione non invasiva siano utili in alcuni casi di
insufficienza respiratoria acuta (IRA) sono ormai
molteplici.

IR da polmonite, FC avanzata, edema polmonare non cardiogenico e lung injury
causato da aspirazione ( tale tecnica ventilatoria & sempre stata descritta come sicura
ed efficace ).

Piu recentemente anche in pazienti con malattie neuromuscolari e insufficienza
respiratoria acuta di tipo infettivo, in bambini con leucemia, con miastenia gravis e con
insufficienza respiratoria dopo intervento di chirurgia toracica maggiore .

| casi di maggiore impiego sono quelli con forme moderate di IRA.

Noninvasive support and ventilation for pediatric acute respiratory distress syndrome:
proceedings from the Pediatric Acute Lung Injury Consensus Conference.
Essouri S, et al. Pediatr Crit Care Med. 2015.



Ventilazione non invasiva e IRA in eta pediatrica

*Timing

“Precoce: per prevenire l'intubazione

" In corso di malattia: come alternativa all'intubazione
“Divezzamento: nella fase di riduzione dell’assistenza respiratoria

"Postestubazione: nella prevenzione della necessita della
reintubazione

Vantaggi
=*Riduce l'intubazione endotracheale

*Nessuna interferenza con i meccanismi di clearance mucociliare e
con la deglutizione

=Riduce il lavoro respiratorio, migliora gli scambi gassosi
“Possibilita di uso intermittente
“Possibilita di uso al di fuori della terapia intensiva



INSUFFICIENZA RESPIRATORIA CRONICA (IRC)

"insorge lentamente e con minore severita per la
presenza di meccanismi di relativo compenso

= @ progressivamente invalidante perché induce
ipertensione polmonare cuore polmonare

"provoca anomalie di accrescimento e di
sviluppo



* Broncodisplasia
polmonare/CLD

TNl Ini 14 ° Fibrosi cistica

e PCD /Bronchiectasie non FC

" ILD - Fibrosi polmonare




Cause di Insufficienza Respiratoria Cronica

Sistema Nervoso Centrale

Riduzione dell’input del SNC

" Trauma cranico

" Ingestione di depressivi del SNC

" Emorragia intracranica

" Effetti avversi di una procedura di sedazione

Cause " Prematurita

Alterazione della giunzione neuromuscolare

non pOImona ri :: Qanno al m?doll-o-spinale \
Sindrome di Guillian-Barre

" Avvelenamento da Organofosfati/carbammati

" Myasthenia gravis

" Botulismo infantile

Miopatie primarie o secondarie

" Miopatie/ Distrofie muscolari

" Miopatie metaboliche

" Alcalosi metabolica

Alterazioni della parete toracica

" Cifoscoliosi

" Obesita

" Traumi, interventi chirurgici



Long-term home ventilation of children i Italy: y
A national survey.

Le piu frequenti categorie di pazienti ventilati:
*Malattie neuromuscolari (49%)

*Malattie polmonari e delle prime vie aeree (18%)
*Encefalopatie ipossiche (13%)

Anomalie del controllo della ventilazione (12%).

Pediatric Pulmonology 2011



Progressione dell'IR in diverse patologie neuromuscolari

Patologia Insufficienza respiratoria Caratteristiche
SMA

Tipo 1

Tipo 2

Tipo 3

SMA con distress r
Espiratorio tipo 1

Distrofia miotonica
Tipo 1

Distrofia muscolare
congenita
Tutti i tipi

Miopatia mitocondriale

Charcot-Marie-Tooth

Malattia di pompe

In tutti i casi entro i due anni

Circa il 40% nell’infanzia

Rara nell’infanzia

Entro i 6 mesi

Comune nelle forme congenite
severe, solitamente in
miglioramento

Qualsiasi eta a seconda
della severita

Comune

Esordio precoce e severo
specialmente nella mutazione
GDAP1

Esordio infantile o tardivo.
Negli esordi piu tardivi puo
verificarsi a deambulazione
Conservata

Rapida

Lenta

Lenta

Rapida nel primo anno,
poi lenta

Iniziale miglioramento
Seguito da un declino
lento successivo

Lenta

Rapida nell’esordio

infantile, lenta nell’esordio

tardivo

Supporto ventilatorio h24

Supporto ventilatorio h24

Supporto ventilatorio h24

supporto
ventilatorio h24

Difficolta di apprendimento, sonnolenza diurna,
ipoventilazioni centrali

Tipo 2 Non comune Debolezza fluttuante, apnee
episodiche, stridore congenito

nei pazienti con mutazione DOK7

L’ipoventilazione puo essere presente in bambini ancora
deambulanti con CV relativamente conservata
Possibile deterioramento acuto

Stridore, specialmente
nella mutazione GDAP1



Fattori predisponenti all’insorgenza di IR nei pz neuromuscolari

esiver Ipotonia o
ni =
potontd Muscolatura poto I?
m |
Muscoli bulbare t{sco .
inspi i espiratori
inspiratori

. Ipoventilazione
Affaticamento della

muscolatura
respiratoria

sonno-correlata

Anomalie dei

Rigidita della gabbia

toracica e “polmonare” centri del respiro

L'insufficienza respiratoria rappresenta la piu frequenta causa di morte nei
pazienti affetti da patologia neuromuscolare.



Initiating Noninvasive Management of Respiratory
Insufficiency in Neuromuscular Disease

Joshua O. Benditt, MD

Components of neuromuscular
respiratory failure

Aspiration risk
- Upper airway muscle
weakness

Inability to ventilate

- Inspiratory muscle
weakness

A

Inability to cough
-Expiratory muscle weakness
-Upper airway muscle {glottic)

weakness
-Inspiratory muscle weakness

FIGURE 1
Components of neuromuscular respiratory failure,
PEDIATRICS

llllllllllllllllllllllllllllll CADEMY OF PEDIATRICS




Meccanismo di insorgenza di IR

ECCESSIVO CARICO

RIDOTTA CAPACITA
DI GENERARE FORZA

Lp I FORZA

MECCANICO

1 CARICO

-

CGLIA DI FATICA

RESPIRO RAPIDO E SUPERFICIALE

1 1

IPOVENTILAZIONE
ALVEOLARE|

.

IPERCAPNIA

Sintomi di ipercapnia...
Cefalea, nausea, difficolta di concentrazione,

irrequietezza, sonno disturbato..

Racca F et al. 2005



Neuromuscular disease and respiratory physiology in children:
Putting lung function into perspective

Maonitoring Mormal breathing
Cough-assisted technigues l
Non-invasive - Nocturnal iypoventilation
ventilation (REM = non-REM) +— | Respiratory infection

Anaesthesia

Daytime
non-invasive|
ventilation

Invasive
ventilation

Oréficiad journal of the Asisn PacHic Saciety of Respiralogy
lAI‘QR

Respirology

B Fauroux and S Khirani-2014




Diagnosi di patologia
neuromuscolare

!

Avvio tempestivo tecniche di supporto

Monitoraggio di trattamenti terapeutici



Follow up dei pazienti neuro-muscolari

Ogni 3 mesi—> 6 mesi=> 12 mesi ( in base all’eta)

e Anamnesi per sintomi di ipoventilazione notturna, IR o disfunzione
bulbare

e Esame obbiettivo cardio-polmonare con Sat02% e tC02+ peso e
altezza

*FVC seduto e anche supino, se FVC seduto 20%da seduto a supino

ePicco della tosse < 270

*Rx torace + emocromo + elettroliti completi

e Saturimetria notturna nei casi dubbi o se sintomi di
ipoventilazione notturna o sospette apnee-ipopnee
polisonnografia con monitoraggio tC02

*EGA arterioso o di sangue capillare arterializzato se:
oFVC



LINEE GUIDA
SPIROMETRIA

La capacita vitale forzata (FVC in % del predetto) in
posizione seduta annualmente. Se FVC <80% del
pred. eseguire una misurazione anche in posizione
supina  per indagare  eventuale Ipostenia
diaframmatica.

FVC <40% del pred. costituisce un significativo rischio
di ipoventilazione notturna.

FVC>60% del pred. basso rischio di ipoventilazione
nofturna.

ENMC-Workshop 2004



Monitoraggio nel sonno della capacita
ventilatoria

Ossicapnografia

La polisonnografia

Pulsossimetria



Quale monitoraggio

Pulssossimetria
Se la saturazione di ossigeno si mantiene

>93% si puo ragionevolmente . .
escludere ipoventilazione notturna POI Igrafla O
polisonnografia

] ] Se dubbi circa la causa di SDB
Ossi-capnografia

Se dubbi alla pulsiossimetria

@mcmcredned British Thoracic Society guideline for respiratory
B management of children with
neuromuscular weakness

Jeremy Hull,’ Roona Aniapravan,? Elaine Chan,®> Michelle Chatwin,? Julian Forton,
Jayne Gallag;]her,1 Neil Gibson,® Jill Gordon,” Imelda Hughes,3 Renee McCulloch,®
Robert Ross Russell,? Anita Simonds?

5



Indicazioni per monitoraggio notturno annuale
nei bambini con malattia neuromuscolare:

Table 5 |Indications for overnight sleep monitoring in children with
neuromuscular weakness

Indication Notes

Vital capacity <60% predicted Children generally need to be over 6 years
of age to produce reliable spirometry.
In boys with DMD, a vital capacity of over
1.8 litres indicates that nocturnal
hypoventilation is very unlikely to be

present
Loss of ambulation because of Inability to walk is a measure of moderate
progressive weakness, or children to severe muscle weakness
who never attain the ability to walk
Infants with weakness Infantile onset is often associated with
more severe weakness
Children with symptoms of See section on clinical assessment

obstructive sleep apnoea
or hypoventilation

Children with diaphragmatic weakness  Sleep-associated hypoventilation can
occur even if general muscle strength
is preserved

Children with rigid spine syndrome These children are at particular risk of
nocturnal hypoventilation despite relatively
preservation of general muscle strength,
ambulation and near normal vital capacity

Thorax 2012;67:11—i40. doi:10.1136/thoraxjnl-2012-201964
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ASSISTENZA VENTILATORIA: PERCHE?

*Prolungare la vita

*Trattare i sintomi della ipoventilazione notturna e
diurna

*Ridurre la frequenza di ospedalizzazioni per infezioni
polmonari

*Prevenire le deformita della gabbia toracica nel
bambino piccolo migliorando la prognosi a lungo
termine



Sopravvivenza

Demografic and clinical charateristics of spinal muscular atrophy
type1 patients born in 1980-1994 and born in 1995-2006
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Survival in Duchenne muscular dystrophy: improvements
in life expectancy since 1967 and the impact of home
nocturnal ventilation
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Disturbi correlati al sonno
(sleep disorders breathing)

Il sonno é correlato a (soprattutto nel sonno REM): M

Ipofunzione del drive respiratorio

Ipotonia mm respiratori intercostali

Ipotonia delle prime vie aeree

Prevalenza SDB:

Popolazione generale 2%
NMD children 27-62%%

NMD 36-53%

Arens — Paediatric Respiratory Reviews 2010
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Table 4 Sleep disorders associated with common neuromuscular
diseases (adapted from Dhand and Dhand 2006)%

Disorder

Sleep abnormality

Duchenne muscular dystrophy
Spinal muscular atrophy

Myotonic dystrophy

Peripheral neuropathies (eg,
Charcot—Marie—Tooth disease)

Obstructive sleep apnoea (younger patients)
Hypoventilation (older patients)
Hypoventilation

Apnoea/hypopnea

Hypoventilation

Apnoea /hypopnea

Periodic limb movements

Excessive daytime sleepiness
Hypoventilation

Frequent arousals

BTS Guidelines- 2012
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* Insufficienza respiratoria si evidenzia
inizialmente durante il sonno

* Apnee Centrali ed Ostruttive

« Trattamento dei disordini notturni incrementa
la qualita di vita, riduce l'ipercapnia diurna, ed
iIncrementa la sopravvivenza




DISTURBI DEL SONNO (Sleep Disorders Breathing- SDB)
CORRELATI ALLA PATOLOGIA MUSCOLARE

Il grado di sindrome restrittiva correla direttamente con il pattern
e con la severita di SDB e con l'insorgenza di SDB.

Sintomi:
Notturni: Frequenti risvegli, incubi, frequente necessita di
cambiare posizione, sudorazione

Mattutini: astenia, inappetenza, nausea, cefalea

Diurni: astenia, necessita di “riposini”, sonnolenza, ridotta
concentrazione, perdita di appetito, cambiamenti di umore

Arens — Paediatric Respiratory Reviews 2010



VENTILAZIONE DOMICILIARE MANDATORIA

impossibilita di svezzare il bambino dalla
ventilazione meccanica, iniziata per trattare
un’insufficienza respiratoria acuta (IRA)

TIMING
DELLA
VENTILAZIONE

VENTILAZIONE DOMICILIARE ELETTIVA
in elezione per preservare le funzioni
fisiologiche, ridurre /lincidenza degli
episodi di IRA e per migliorarne la

qualita di vita del bambino affetto da
IRC.




Come agisce la ventilazione

Nella IRA: Nella IRC:

*Potenzia la forza dei mm *Mette a riposo i mm
respiratori respiratori

*Aumenta i volumi polmonari Aumenta i volumi polmonari
*Migliora la compliance dell’ ap. *Resetta il centro respiratorio

respiratorio mediante la
distensione delle
microatelectasie polmonari

*Riduce il post-carico del
ventricolo sinistro

*Migliora la qualita del sonno



INDICAZIONI ALL'AVVIO DELLA NIV NEI PAZIENTI CON
PATOLOGIA NEUROMUSCOLARE

e |[percapnia diurna (PaCO2 >45mmHg) con o senza sintomi di ipoventilazione
notturna

e Sintomi di ipoventilazione notturna associati a:

- FVC < 50% del teorico

-Sa02 notturna < 90% per 5 minuti o per piu del 10%del tempo totale di
monitoraggio

-PaC02 = 50 mmHg per almeno il 50% del sonno

e Frequenti ospedalizzazioni per IRA causata ad es. da infezioni
respiratorie ric.

e Persistenza di ipercapnia diurna dopo un episodio di IRA ipercapnica

e Mancata risposta alla sola CPAP in caso di apnee ostruttive



A Ventilatore dipendente

Pz che in condizione di stabilita respiratoria e
stabilita clinica generale
necessita di 3 mesi di supporto
ventilatorio per mantenere un’adeguata efficacia
degli scambi gassosi, dopo il fallimento di tentativi
plurimi di svezzamento dal ventilatore.



N,
7N FOLLOW-UP

) %
v'Dopo la domiciliazione il bambino continuera a crescere.
Quindi richiedera un attenta rivalutazione per un’eventuale
svezzamento dal ventilatore e, in caso di necessita a proseguire la
ventilazione, per I'adeguamento del volume corrente al peso

corporeo.
v'Nel caso di patologie evolutive, inoltre, le richieste di assistenza
al ventilatore possono anche aumentare a causa della
progressione della patologia.

v'Quindi sia il settaggio del ventilatore che le ore di
ventilazione dovranno essere periodicamente
rivalutate con una frequenza prestabilita al fine di
assicurare sempre adeguati scambi respiratori.
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Ridurre la frequenza di ospedalizzazioni
per infezioni polmonari



Piu del Up 90% della mortalita
nella distrofia Muscolare di
Duchenne e gli episodi di
insufficienza respiratoria acuta
sono scatenati da un
interessamento delle prime vie
aeree

Bach JR et. Am J Phys Med Rehabil 1998.



Fattori scatenanti episodio di insufficienza respiratoria acuta

Flogosi delle delle vie aeree superiori

Polmoniti

Atelettasie

Insufficienza cardiaca secondaria a cardiomiopatia o aritmie
Farmaci sedativi

Aspirazione

Pneumotorace

Embolia polmonare

Distensione gastrica acuta associata all’utilizzo della NIV

BTS guidelines- Thorax 2012



GESTIONE DELLE INFEZIONI ACUTE DELLE PRIME VIE AEREE

Bassa soglia prescrizione antibioticoterapia nelle infezioni alte vie
Vaccinazione antinfluenzale

Esecuzione di tamponi e colture

Accesso facilitato Pronto Soccorso Centro di riferimento

Ossigenoterapia puo essere utile, ma deve somministratao solo
durante monitoraggio della tensione di CO2

Emogasanalisi
Rx torace

Indispensabile Fisioterapia respiratoria ed assistenza alla
tosse

Supporto ventilazione non invasiva

Bambini che utilizzano gia supporto ventilatorio possono
necessitare di una modifica dei parametri



Upper airway microbial colonization in patients with neuromuscular disorders

e negative
B positive
30 -
n 20 4
10 -
= <40 40-60  60-80 >80
<160 160-270 >270 FVC (% )
Cough Peak Flow (Vmin) proc.
) Figure 4 Degree of lung volume restriction versus colonization with
Figure 3 Degree of cough insufficiency versus colonization with any any microorganism. Results are presented as number of neuro-
microorganism. Results are presented as number of neuromuscular muscular disorders subject’'s with any colonization or without any
disorders subjec’s with any colonization or without any colonization colonization assigned to the degree of lung volume restriction.
assigned to the degree of cough insufficiency. Positive, any Positive, any colonization; negative, no colonization.

colonization; negative, no colonization.

SUMMARY AT A GLANCE

This retrospective data analysis shows for the first
time that advanced stages of lung volume restriction
and cough insufficiency in patients with neuro-

muscular disorders are accompanied by microbial
airway colonization. Treatment of chronic bacterial
colonization/infection may offer a new therapeutic |_ ) )
strategy to reduce respiratory morbidity of patients Stehling et al. Respirology 2016
with neuromuscular disorders.




Il 90% delle complicanze respiratorie nelle malattie
che coinvolgono i polmoni nei pazienti neuromuscolari
e dovuto principalmente alla debolezza
dei muscoli espiratori che rendono estremamente
difficoltosa I'espulsione delle secrezioni bronchiali

PEDIATRICS

Airway Clearance in Duchenne Muscular Dystrophy
Richard M . Kravitz

Pediarrics 2009:123:5231
DOI: 10.1542/peds.2008-2952G



La tosse.

La tosse e un meccanismo che consente la rimozione
delle secrezioni che si trovano a livello delle vie aeree
E’ composta da tre fasi:

- fase inspiratoria in cui il paziente inspira dal 60 al 90% della capacita vitale

- fase di contrazione in cui il paziente chiude la glottide e i muscoli espiratori si
contraggono (0,2 sec) determinando aumento della pressione intratoracica

- fase espiratoria in cui la glottide si apre e l'aria UANEWETS Ipotalamo  Quando vi é un
violenta emissione di aria @i eccesso di muchi
intrapolmonare proiettata all’esterno grazie che serve al nostro corpo 3 e

cervello (ipotalamo)

BN innesca il

! meccanismo della

Glottide | muscoli dei‘ " tosse per liberarle
chiqsa diaframma si Glottide aperta

\ =~ contraggono, la /- P La pressione
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alla pressione creatasi

7
‘) B

Diafrarhma contratto

' MEDICINAZ60.COM ©



Cause di alterazioni del meccanismo della tosse

Debolezza della muscolatura respiratoria (diaframma,
muscoli accessori)

Disfunzioni della glottide (alterazioni bulbari)

Scoliosi

Rigidita toraco-polmonare

In pazienti con ridotta capacita tussiva NON usare farmaci mucolitici!



Patologie con alterazione della tosse

Gravi encefalopatie
Malattie del motoneurone (SMA, SLA)

Malattie muscolari (Distrofia muscolare di Duchenne, Distrofie

muscolari dei cingoli, miopatie congenite..)

Debolezza mm inspiratori

‘ Ridotto V pretussivo

Rigidita toracica l

Debolezza mm espiratori ‘ RIDOTTO FLUSSO
TUSSIVO




Picco di flusso della tosse:

PCF >270 — 300 L/min tosse efficace

PCF<160 L/min TOSSE INEFFICACE
— necessita di cough assistance

PCF > 160 L/min (sufficiente a garantire tosse efficace
in condizioni basali non durante episodio a carico

delle vie aeree)> indicazione air stacking

Un decremento di FCV e del Picco di flusso della tosse
di circa 10-25% e comune durante i primi giorni di
comparsa di rinite.



Cough assistance
o Macchina della tosse




Cough assistance
o Macchina della tosse

Come funziona:

Fornisce una pressione inspiratoria ed espiratoria
(impostabili) che attraverso il potenziamento delle due
fasi tussive, favorisce l'espulsione delle secrezioni

Puo essere utilizzata mediante interfaccia diversi (anche in
pazienti tracheostomizzati) piu volte al giorno

Da utilizzare sia durante episodi intercorrenti, sia come
fisioterapia respiratoria



*% Educazione nucleo familiare

.t
-

Care quotidiana
Infezioni intercorrenti
Emergenza

Progetti di Telemedicina



Fisioterapia nella patologia respiratoria

Comprende un insieme di interventi atti a ripristinare o attivare
funzioni respiratorie alterate per mezzo di apparecchiature o
manovre manuali che si basano sulla sollecitazione di normali
meccanismi fisiologici di depurazione polmonare.

Lo scopo della fisiokinesiterapia e quello di prevenire le
complicanze respiratorie e migliorare la funzionalita
respiratoria attraverso :

Mantenimento di normali movimenti del torace

Rinforzo e rieducazione dei muscoli respiratori

Mobilizzazione delle secrezioni

Mantenimento e miglioramento della tolleranza all’esercizio
fisico



La riabilitazione respiratoria nel

bambino con insufficienza respiratoria cronica

Fibrosi cistica

Immunodeficienze congenite ed acquisite
Sindromi bronchiectasiche non FC
Discinesie ciliari

Cerebropatie

Malattie neuromuscolari

<

DISOSTRUZIONE BRONCHIALE

intervento piu frequentemente richiesto ed esequito dai fisioterapisti per
affrontare una condizione di ingombro delle vie aeree da parte di secrezioni
bronchiali che si formano con diversi meccanismi fisiopatologici



Obiettivi della riabilitazione respiratoria nel

bambino con malattie neuromuscolari e IRC

1. migliorare e mantenere l'elasticita della gabbia toracica agendo
sui muscoli coinvolti nella respirazione;

2. facilitare la maturazione polmonare e la crescita della gabbia
toracica *:

3.mantenere una adeguata ventilazione alveolare;
4.migliorare il picco di tosse;

5. cercare di evitare episodi di insufficienza respiratoria acuta



FACILITARE LA MATURAZIONE POLMONARE E LA CRESCITA

DELLA GABBIA TORACICA

Gli alveoli sono minuscole sacche attraverso le quali si
hanno gli scambi gassosi (02/C02). La trachea si divide nei
bronchi 27 volte fino a formare bronchioli ed alveoli.

Durante i primi anni il numero degli alveoli cresce
progressivamente cosi come la superficie respiratoria e di
conseguenza il parenchima polmonare.

4

ampliamento della gabbia toracica.



FACILITARE LA MATURAZIONE POLMONARE E LA CRESCITA

DELLA GABBIA TORACICA

ipoventilazione polmonare

il polmone e di conseguenza la gabbia
toracica non si accrescono.

formazioni di deformita toraciche



Prevenire le deformita della gabbia toracica nel bambino piccolo
migliorando la prognosi a lungo termine




BRONCHIECTASIE NON-FC

Le bronchiectasie non-FC (non-fibrosi cistica) sono una condizione
patologica acquisita ad eziologia variabile. Le bronchiectasie
possono colpire tutte le eta, anche bambini molto piccoli

L'incidenza e la prevalenza delle bronchiectasie non-FC nei
paesi occidentali ed in via di sviluppo rimangono in gran parte
sconosciute, l'incidenza varia molto tra le popolazioni
considerate: da 3-52 x 100.000 abitanti.

La formazione e la continua evoluzione delle bronchiectasie
sono provocata da un circolo vizioso di infezione delle vie
aeree e inflammazione, con modificazione della clearance
muco ciliare causata da una alterazione delle ciglia

Int J Immunopathol Pharmacol. 2015 Jun;28(2):150-9
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%17 TAKE HOME MESSAGES
_/

v"Nell’IRA : riconoscere distress in pediatrica per
rischio evolutivo

v ABC e stabilizzare il paziente
v’ Trattare IRA o IRC riacutizzata (patologia cronica)

v Ossigenoterapia solo se indicata monitorando
Sa02, eventualmente ad alti flussi

v Trattare la patologia di base e Comorbilita
v"Valutare Emogasanalisi arteriosa
v Rivalutazione --- Rianimatore x VM



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

Discinesia Ciliare Primaria

Monitoraggio Monitoraggio nella DCP:
Terapia cosa viene eseguito in Italia

TC seni paranasali

HRTC TORACE

Spirometria

Pletismografia corporea

Coltura espettorato

Audiometria

T T T 3

30 80 130 180
Tempo trascorso tra 2 valutazioni (settimane)
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Si calcola una perdita
annuale dello 0,8% dei valori
di FEV1 in rapporto alla
presenza di colonizzazioni
batteriche
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Noone PG et al. PCD Diagnostic and Phenotypic Features AIRCCM 2004; 169: 459-67



Monitoraggio nella DCP: cosa e raccomandato

Seguire un protocollo che preveda un adeguato

follow up per stabilire gli interventi utili al singolo
paziente

Eseguire frequentemente I'esame colturale
dell’espettorato

Eseguire frequentemente la valutazione della funzione

respi ratoria Barbato A. et al. Primary ciliary dyskinesia: a

consensus statement on diagnostic
and treatment approaches in children Eur
Respir J. 2009;34:1264-76




IL TRATTAMENTO DELLA DISCINESIA CILIARE PRIMARIA

Non sono disponibili trattamenti specifici in grado di
correggere la disfunzione ciliare che e alla base delle
manifestazioni presenti nella DCP

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

e 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



FISIOTERAPIA RESPIRATORIA
Disostruzione delle vie aeree inferiori puis

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

)
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Dopo la disostruzione
Somministrare farmaci per via
\/ H inalatoria destinati a svolgere
un’azione broncodilatatrice ed
anti-inflammatoria o antibiotica
protratta sulle pareti bronchiali

1°@



ANTIBIOTICOTERAPIA

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

* |n 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 associati a chinolonici

Dal 2012 la tobramicina
disponibile anche come
' : polvere per inalazione

& (Tobi Podhaler: 4 cps da
28 mg x 2/di per 28 giorni)




Disostruzione delle vie aeree inferiori

e PEP mask
* Huffing (spremitura delle vie aeree)

e Tosse volontaria (piu colpi ravvicinati nella
stessa fase espiratoria)

e EFspettorazione (nel soggetto collaborante)



Quanto e quando fare la fisioterapia con la pep-mask?

La pep-mask consiste nell’ applicazione durante il respiro spontaneo di pressione
positiva solo in fase espiratoria. E un presidio che permette la mobilizzazione delle
secrezioni all’ interno degli alveoli. La pep- mask é quindi utile:

¢ Per |la disostruzione bronchiale;

e Per riespandere le zone piu periferiche del polmone ostruite o collassate;

e Per migliorare gli scambi gassosi.

La pep-mask puo essere utilizzata a qualsiasi eta ed anche con bambini non
collaboranti.

Bisogna concordare con il personale sanitario di riferimento il numero giornaliero
di sedute.

Nel periodo di mantenimento, in linea di massima, sono indicate 2 sedute al
giorno.




Fisioterapia respiratoria per il trattamento di bronchiectasie non-FC

Le tecniche di FKT sembrano essere sicure sia per i adulti
sia per i bambini affetti da bronchiectasie non-FC,
portando ad un miglioramento della espettorazione, della
funzionalita respiratoria e della qualita della vita.

Limiti:
- mancanza di studi RCT in questi pazienti, soprattutto nei

bambini.

-Non descritti effetti a lungo termine, ma solo interventi
brevi o singoli

Int J Immunopathol Pharmacol. 2015 Jun;28(2):150-9



Fisioterapia respiratoria per il trattamento di bronchiectasie non-FC

Le tecniche di FKT piu descritte sono:

ciclo attivo di tecniche di respirazione (ACBT)
Jtecniche di espirazione forzata (FET)

] drenaggio autogeno e il drenaggio posturale

] pressione positiva espiratoria oscillante (OPEP)
Joscillazione della parete toracica ad alta frequenz~
(HFCWO)

l'esercizio fisico o di riabilitazione polmonare.

Int J Immunopathol Pharmacol. 2015 Jun;28(2):150-9



Tecniche espirazione forzata

Dopo una normale inspirazione con il naso
siinvita il bambino ad espirare con forza a
labbra aperte.

La ripetizione di questi atti respiratori forzati
favorisce il progredire delle secrezioni lungo
I'albero respiratorio e I'insorgere della tosse, che
importante per la rimozione del muco dalle vie
respiratorie.

Poiché e necessario un significativo livello di .
cooperazione da parte del pz per effettuare h..-‘r
I’espirazione forzata in maniera efficace, questa |9 4
deve essere insegnata ai bambini piu grandi o agli
adolescenti.




TAKE HOME MESSAGES

Importanza delle cure palliative

La presa in carico del bambino complesso
affetto da IRC deve richiede l'integrazione tra
numerose figure professionali quali pediatra,
neurologo, fisiatra, pneumologo, fisioterapista
(respiratorio, motorio e occupazionale).




%/’ Conclusioni

E assolutamente necessaria la totale collaborazione
tra tutte le professionalita coinvolte per garantire
un passaggio dall’eta adolescenziale a quella
adulta meno traumatico possibile; un ruolo
centrale in questo percorso e svolto dal pediatra
ma soprattutto dal fisioterapista respiratorio, che
accompagna il piccolo paziente durante tutto il
percorso della malattia, costituendo il punto di
riferimento per il bambino e la sua famiglia,
anche dal punto di vista educazionale.



Invasive and non-invasive long term mechanical

ventilation in Italian Children

e Solo9di378 era
ospedalizzato

L. e 98% gestiti a
| domicilio

@ Centers responding only to the 1° brief postal AR
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Figure 1 —Geographic disrribugion of the 57 centers thar provided pediarric LTV in Iraly.

Racca et al. Minerva Anestesiologica 2011



Progetto sub intensiva
del PO di Pescara

Destinata soprattutto per assistere i piccoli pazienti
con patologie neuromuscolari a  carattere
degenerativo o con patologie rare o complesse con
prevalente interessamento respiratorio e 0 a
supportare il passaggio del bambino dalla terapia
intensiva al reparto.
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Fisioterapia nella patologia respiratoria

POSIZIONAMENTO

Il corretto posizionamento del pz puo aiutare a mobilizzare le
secrezioni, migliorando la ventilazione e l'ossigenazione . |
cambiamenti di postura influiscono sulla ventilazione Polmonare
in modo differente nel bambino rispetto all’adulto.

PATTERN Adulto : DECUBITO LATERALE dx o sin=> aumenta la
ventilazione e la perfusione nel polmone corrispondente ( posto
piu in basso)

Pattern: Lattanti e piccoli bambini



