
““RIABILITAZIONE DELLE RIABILITAZIONE DELLE 
MALATTIE MALATTIE 

NEUROMUSCOLARINEUROMUSCOLARI””



Riabilitazione respiratoriaRiabilitazione respiratoria



Insufficienza Insufficienza 
respiratoriarespiratoria

Diagnosi non clinica, ma basata sui Diagnosi non clinica, ma basata sui 
risultati dellrisultati dell’’emogasanalisiemogasanalisi (EGA)(EGA)

Ridotta efficacia del sistema Ridotta efficacia del sistema 
respiratorio nel garantire gli respiratorio nel garantire gli 
scambi gassosi scambi gassosi 
Non vengono raggiunti normali Non vengono raggiunti normali 
livelli di  PaOlivelli di  PaO22 e PaCOe PaCO22



Tipo ITipo I (parziale):(parziale):
ipossiemia (PaOipossiemia (PaO22 < 60 < 60 mmHgmmHg)  )  

Tipo IITipo II (totale):(totale):
ipossiemia (PaOipossiemia (PaO22 < 60 < 60 mmHgmmHg) ) 

++
ipercapniaipercapnia (PaCO(PaCO22 >45 >45 mmHgmmHg))

Insufficienza Insufficienza 
respiratoriarespiratoria



Ipossiemia: segni cliniciIpossiemia: segni clinici
Iperventilazione e dispneaIperventilazione e dispnea
CianosiCianosi
Sudorazione Sudorazione 
Conseguenze funzionaliConseguenze funzionali
–– Circolo sistemico:Circolo sistemico: tachicardia e aumento della tachicardia e aumento della 

pressione arteriosapressione arteriosa
–– Circolo polmonare:Circolo polmonare: vasocostrizione vasocostrizione arteriolarearteriolare, , 

rimodellamento se ipossia cronicarimodellamento se ipossia cronica
–– Sistema nervoso centraleSistema nervoso centrale: : modificazioni del tono modificazioni del tono 

delldell’’umore, riduzione della memoria, cefalea, umore, riduzione della memoria, cefalea, 
irritabilitirritabilitàà, insonnia, insonnia



IpercapniaIpercapnia acuta: acuta: 
segni clinicisegni clinici

EsempioEsempio: avvelenamento da farmaci che riducono il : avvelenamento da farmaci che riducono il 
drive respiratoriodrive respiratorio
DispneaDispnea
Cefalea frontale Cefalea frontale 
Sudorazione, Sudorazione, ipersalivazioneipersalivazione ed ipersecrezione ed ipersecrezione 
gastrica gastrica 
Tremori grossolani (Tremori grossolani (flappingflapping) ed ) ed ipertonoipertono muscolaremuscolare
Vasodilatazione periferica (per livelli molto alti di COVasodilatazione periferica (per livelli molto alti di CO22))
Progressiva riduzione dello stato di coscienza fino al Progressiva riduzione dello stato di coscienza fino al 
comacoma



IpercapniaIpercapnia cronica: cronica: 
segni clinicisegni clinici

Sul piano clinico, i pazienti cronicamente Sul piano clinico, i pazienti cronicamente 
ipercapnici tollerano livelli anche elevati ipercapnici tollerano livelli anche elevati 
di PaCOdi PaCO22

Segni e sintomi dellSegni e sintomi dell’’ipercapniaipercapnia cronica cronica 
sono molto meno drammatici che per sono molto meno drammatici che per 
aumento acuto della PaCOaumento acuto della PaCO22

Compenso renale dellCompenso renale dell’’acidosi acidosi 
respiratoria: riassorbimento di HCOrespiratoria: riassorbimento di HCO33

--

–– Tale compenso Tale compenso èè relativamente lento (ore o giorni)relativamente lento (ore o giorni)



•• latentelatente
• evidente dopo esercizio fisico o nel sonno
• EGA nella norma a riposo

•• manifestamanifesta
•• presente anche a riposopresente anche a riposo

•• acutaacuta

•• cronicacronica

•• ““acuteacute--onon--chronicchronic””

Insufficienza Insufficienza 
respiratoriarespiratoria



InsufficienzaInsufficienza respiratoriarespiratoria: cause: cause



PATOLOGIE NEUROLOGICHEPATOLOGIE NEUROLOGICHE
CLASSI CLASSI 

NOSOGRAFICHENOSOGRAFICHE
Malattie Malattie motoneuronalimotoneuronali
Neuropatie perifericheNeuropatie periferiche
Patologie della placca Patologie della placca 
nmnm
Distrofie muscolariDistrofie muscolari
Miopatie infiammatorieMiopatie infiammatorie
Miopatie metabolicheMiopatie metaboliche
Miopatie mitocondrialiMiopatie mitocondriali
Miopatie congeniteMiopatie congenite

MALATTIE MALATTIE (esempi)(esempi)

ALS, SMA, poliomieliteALS, SMA, poliomielite
CMT, CIDPCMT, CIDP
MG, S. di MG, S. di LambertLambert--EatonEaton
DMD, DM1, LGMD, FSHDDMD, DM1, LGMD, FSHD
PolimiositePolimiosite
Deficit di maltasi acida, di Deficit di maltasi acida, di 
carnitinacarnitina
S. di LeighS. di Leigh
M. M. centronuclearecentronucleare, , nemalinicanemalinica

Da: G. Meola, G. Karpati, RC Griggs. Disorders of Voluntary Muscle (7th ed.) 2001 – mod.



Insufficienza respiratoria acuta: Insufficienza respiratoria acuta: 
causecause

intossicazioni da barbituriciintossicazioni da barbiturici
encefalitiencefaliti
traumi cranicitraumi cranici
ARDSARDS
edema polmonare acutoedema polmonare acuto
embolia polmonare massivaembolia polmonare massiva
polmonitipolmoniti
pneumotorace ipertesopneumotorace iperteso



Insufficienza respiratoria cronica: Insufficienza respiratoria cronica: 
causecause

Malattie del parenchima polmonare (BPCO, Malattie del parenchima polmonare (BPCO, 
interstiziopatieinterstiziopatie, pneumoconiosi, micro, pneumoconiosi, micro--embolie embolie 
ricorrenti) ricorrenti) INTRAPOLMONARIINTRAPOLMONARI
Disordini del controllo Disordini del controllo ventilatorioventilatorio (da uso cronico (da uso cronico 
di farmaci ad azione depressiva sui centri di farmaci ad azione depressiva sui centri 
respiratori, ipoventilazione alveolare primaria) respiratori, ipoventilazione alveolare primaria) 
EXTRAPOLMONARIEXTRAPOLMONARI
Malattie della parete toracica (malattie dei Malattie della parete toracica (malattie dei 
muscoli respiratori, cifoscoliosi) muscoli respiratori, cifoscoliosi) 
EXTRAPOLMONARIEXTRAPOLMONARI



Aumentato carico del sistema Aumentato carico del sistema 
respiratoriorespiratorio
Carico resistivo:Carico resistivo: broncospasmo, secrezioni, sindrome broncospasmo, secrezioni, sindrome 
delldell’’apnea ostruttivaapnea ostruttiva

Carico elastico polmonare:Carico elastico polmonare: edema alveolare, infezione, edema alveolare, infezione, 
atelettasiaatelettasia, riduzione del , riduzione del surfactantsurfactant, , iperinsufflazioneiperinsufflazione
dinamicadinamica

Carico elastico parete toracica:Carico elastico parete toracica: versamento pleurico, versamento pleurico, 
pneumotorace, ascite, obesitpneumotorace, ascite, obesitàà, tumori, fratture costali, tumori, fratture costali

Aumento di ventilazione:Aumento di ventilazione: sepsi, embolia polmonare, sepsi, embolia polmonare, 
ipovolemia, aumento di VCOipovolemia, aumento di VCO22

Insufficienza Insufficienza ventilatoriaventilatoria cronica:cronica:
fisiopatologiafisiopatologia



Ridotta funzione dei muscoli Ridotta funzione dei muscoli 
respiratorirespiratori
Riduzione del drive:Riduzione del drive: overdose di farmaci, lesioni cerebrali, overdose di farmaci, lesioni cerebrali, 
disturbi respiratori nel sonno, ipotiroidismodisturbi respiratori nel sonno, ipotiroidismo

Alterata trasmissione neuroAlterata trasmissione neuro--muscolare:muscolare: lesioni del nervo frenico, lesioni del nervo frenico, 
m. del motoneurone, botulismo, neuritim. del motoneurone, botulismo, neuriti

““MuscleMuscle weaknessweakness””:: fatica, ipoperfusione, alterazioni fatica, ipoperfusione, alterazioni 
elettrolitiche, ipossia, miopatieelettrolitiche, ipossia, miopatie

Insufficienza Insufficienza ventilatoriaventilatoria cronica:cronica:
fisiopatologiafisiopatologia

LL’’insufficienza della pompa respiratoria si manifesta generalmenteinsufficienza della pompa respiratoria si manifesta generalmente quando quando 
la forza dei muscoli inspiratori si riduce oltre il 50% del normla forza dei muscoli inspiratori si riduce oltre il 50% del normaleale



Nelle distrofie muscolari progressive e nelle Nelle distrofie muscolari progressive e nelle 
MND vi MND vi èè riduzione della risposta alla COriduzione della risposta alla CO22 e e 
della pressione di occlusione della pressione di occlusione 
–– irregolaritirregolaritàà del profilo del profilo ventilatorioventilatorio (con (con apnee apnee 

centralicentrali ed ed ostruttiveostruttive)) durante il sonno in durante il sonno in pzpz con con 
SLA e Distrofia di SLA e Distrofia di SteinertSteinert

Ipoventilazione sonnoIpoventilazione sonno--correlatacorrelata
–– LL’’ipoventilazione notturna predispone ipoventilazione notturna predispone 

allall’’ipercapniaipercapnia stabile (anche diurna)stabile (anche diurna)
–– La correzione dellLa correzione dell’’ipoventilazione ipoventilazione ipnicaipnica può far può far 

migliorare gli scambi gassosi anche durante la migliorare gli scambi gassosi anche durante la 
vegliaveglia

Riduzione del drive respiratorioRiduzione del drive respiratorio



La ventilazione può essere sostenuta La ventilazione può essere sostenuta 
indefinitamente indefinitamente quando lo sforzo di ogni respiro quando lo sforzo di ogni respiro 
spontaneo spontaneo èè < 1/3 del massimo sforzo respiratorio < 1/3 del massimo sforzo respiratorio 
possibile (MIP normale a FRC > 100 cmHpossibile (MIP normale a FRC > 100 cmH22O, O, 
pressione generata in respiro spontaneo < 10 pressione generata in respiro spontaneo < 10 
cmHcmH22O)O)

Segni clinici di Segni clinici di faticafatica::
–– Frequenza respiratoria > 35/minFrequenza respiratoria > 35/min
–– Movimenti respiratori paradossiMovimenti respiratori paradossi
–– Sonnolenza o ridotta responsivitSonnolenza o ridotta responsivitàà del del pzpz

Fatica dei muscoli respiratoriFatica dei muscoli respiratori

In assenza di compromissione del drive respiratorio centrale, lIn assenza di compromissione del drive respiratorio centrale, l’’insufficienza insufficienza 
ventilatoriaventilatoria può essere considerata come uno squilibrio tra il carico di può essere considerata come uno squilibrio tra il carico di 
lavoro lavoro ventilatorioventilatorio e la forza muscolaree la forza muscolare



Qualunque sia la causa, la comparsa di Qualunque sia la causa, la comparsa di ipercapniaipercapnia
èè un importante segno clinico di gravitun importante segno clinico di gravitàà

LL’’ipossiemiaipossiemia ingravescenteingravescente riduce lriduce l’’efficienza dei efficienza dei 
muscoli respiratorimuscoli respiratori

Inoltre, lInoltre, l’’aumento di frequenza respiratoriaaumento di frequenza respiratoria (che si (che si 
accompagna alla fatica dei muscoli respiratori) accompagna alla fatica dei muscoli respiratori) 
riduce ulteriormente la ventilazione alveolareriduce ulteriormente la ventilazione alveolare

Insufficienza Insufficienza ventilatoriaventilatoria cronica:cronica:
fisiopatologiafisiopatologia



Fattori scatenanti o aggravantiFattori scatenanti o aggravanti
Infezioni delle vie aeree superioriInfezioni delle vie aeree superiori
Determinano aumento delle resistenze delle vie aeree extraDeterminano aumento delle resistenze delle vie aeree extra--
toracichetoraciche
Le virosi sono spesso associate a sofferenza del tessuto Le virosi sono spesso associate a sofferenza del tessuto 
muscolare, indipendentemente dalla patologia di basemuscolare, indipendentemente dalla patologia di base

Infezioni delle vie aeree inferioriInfezioni delle vie aeree inferiori
Rappresentano la principale causa di riacutizzazioneRappresentano la principale causa di riacutizzazione
Sono frequenti nei Sono frequenti nei pzpz con disfagia ed in quelli sottoposti a con disfagia ed in quelli sottoposti a 
ventilazione meccanica, soprattutto se invasivaventilazione meccanica, soprattutto se invasiva
Scatenano o aggravano lScatenano o aggravano l’’ipossiemia per la sovrapposizione di ipossiemia per la sovrapposizione di 
un alterato rapporto un alterato rapporto ventiloventilo--perfusorioperfusorio alla persistente alla persistente 
ipoventilazioneipoventilazione
Aumentano infine il carico di lavoro elastico polmonare che Aumentano infine il carico di lavoro elastico polmonare che 
accentua a sua volta laccentua a sua volta l’’ipoventilazioneipoventilazione

Insufficienza cardiaca sinistraInsufficienza cardiaca sinistra
Specie nelle distrofie muscolari progressive, può determinare Specie nelle distrofie muscolari progressive, può determinare 
ipertensione polmonare postipertensione polmonare post--capillare ed edema interstiziale capillare ed edema interstiziale 
con peggioramento dellcon peggioramento dell’’ipoventilazione alveolareipoventilazione alveolare



Fattori scatenanti o aggravantiFattori scatenanti o aggravanti
Assunzione di farmaci Assunzione di farmaci ipnoticiipnotici--sedativisedativi
Riducono la risposta Riducono la risposta ventilatoriaventilatoria allo stimolo allo stimolo ipossicoipossico ed ed 
ipercapnicoipercapnico, esacerbando l, esacerbando l’’insufficienza respiratoriainsufficienza respiratoria

OssigenoterapiaOssigenoterapia
Una scorretta indicazione allUna scorretta indicazione all’’ossigenoterapia notturna può ossigenoterapia notturna può 
deprimere il drive respiratorio, aggravare ldeprimere il drive respiratorio, aggravare l’’ipoventilazione ipoventilazione 
globale, accentuare il rischio di arresto respiratorioglobale, accentuare il rischio di arresto respiratorio
Nella DMD la somministrazione di ossigeno nel tentativo di Nella DMD la somministrazione di ossigeno nel tentativo di 
correggere lcorreggere l’’ipossiemia legata al sonno determina un ipossiemia legata al sonno determina un 
prolungamento delle fasi di apnea ed prolungamento delle fasi di apnea ed ipopneaipopnea, presupposto per , presupposto per 
ll’’accentuazione dellaccentuazione dell’’ipercapniaipercapnia

MalnutrizioneMalnutrizione
Contribuisce alla riduzione della risposta alContribuisce alla riduzione della risposta al’’ipossia ed ipossia ed 
allall’’ipercapniaipercapnia, all, all’’alterazione di sintesi del surfactante alveolare, alterazione di sintesi del surfactante alveolare, 
ai deficit immunitari, allai deficit immunitari, all’’ipomagnesemiaipomagnesemia e alle all’’ipofosforemiaipofosforemia
Grave Grave èè la perdita di massa muscolare soprattutto a carico del la perdita di massa muscolare soprattutto a carico del 
diaframma (riduzione di calibro delle fibre di tipo 2 e depleziodiaframma (riduzione di calibro delle fibre di tipo 2 e deplezione ne 
delle fibre di  tipo 1).delle fibre di  tipo 1).



MALATTIE MALATTIE 
NEUROMUSCOLARINEUROMUSCOLARI
Deficit Deficit ventilatorioventilatorio di tipo restrittivo di tipo restrittivo 

(riduzione della CPT e della CV)(riduzione della CPT e della CV)
Aumento del VR per ridotta Aumento del VR per ridotta 

performance dei mm espiratoriperformance dei mm espiratori
Respiro frequente e superficialeRespiro frequente e superficiale
Ridotta Ridotta compliancecompliance pneumopneumo--
toracicatoracica (con aumento del carico (con aumento del carico 
muscolare)muscolare)
–– polmonarepolmonare
–– della gabbia toracicadella gabbia toracica



TLC (CPT)

VC (CV)

RV (VR)

IRV (VRI)

VT (VC)

ERV (VRE)

Soggetto normaleSoggetto normale PzPz neuromuscolareneuromuscolare

da Navalesi P, Barbarito N. Trattato Italiano di Pneumologia

Sigla in inglese (Sigla in italiano)



Obiettivi:Obiettivi:
–– Definizione delle componenti patologicheDefinizione delle componenti patologiche
–– Scelta del trattamentoScelta del trattamento
–– Verifica di efficaciaVerifica di efficacia
–– FollowFollow--up dellup dell’’evoluzione clinica dellevoluzione clinica dell’’insufficienza respiratoriainsufficienza respiratoria

Metodi:Metodi:
–– SpirometriaSpirometria
–– EGAEGA
–– SaturimetriaSaturimetria e capnografia durante il sonnoe capnografia durante il sonno

In casi particolari esame In casi particolari esame polisonnograficopolisonnografico
–– MIP e MEPMIP e MEP
–– Analisi (non necessariamente strumentale) dei movimenti toraciciAnalisi (non necessariamente strumentale) dei movimenti toracici

ed addominali (Aliverti, 1997) durante la respirazione tranquilled addominali (Aliverti, 1997) durante la respirazione tranquilla e a e 
quella forzata, ed in caso di tossequella forzata, ed in caso di tosse

Insufficienza Insufficienza ventilatoriaventilatoria cronicacronica
valutazione valutazione clinicoclinico--strumentalestrumentale



Insufficienza respiratoria: Insufficienza respiratoria: 
approccio terapeuticoapproccio terapeutico

OBIETTIVIOBIETTIVI
Migliorare lMigliorare l’’ossigenazioneossigenazione
Aumentare la ventilazione alveolare Aumentare la ventilazione alveolare 
–– Riduzione delle secrezioni e del broncospasmoRiduzione delle secrezioni e del broncospasmo
–– Trattamento delle infezioni e controllo della febbreTrattamento delle infezioni e controllo della febbre
–– Riduzione della fatica dei muscoli respiratori:Riduzione della fatica dei muscoli respiratori: FKT e FKT e 

ventilazione ventilazione 



FKT respiratoriaFKT respiratoria
Dove Dove èè consentito dovrebbe essere inserita consentito dovrebbe essere inserita 
nel contesto di un protocollo riabilitativo nel contesto di un protocollo riabilitativo 
motorio globalemotorio globale
Nelle patologie che possono sostenere un esercizio Nelle patologie che possono sostenere un esercizio 
terapeutico terapeutico ““allenanteallenante””, gli obiettivi saranno:, gli obiettivi saranno:
–– migliorare lmigliorare l’’endurance dei mm respiratoriendurance dei mm respiratori
–– ridurre la dispnearidurre la dispnea

Nelle patologie Nelle patologie ““non allenabilinon allenabili””, l, l’’intervento deve intervento deve 
mirare a:mirare a:
–– mantenere una buona ventilazione alveolaremantenere una buona ventilazione alveolare
–– mantenere lmantenere l’’articolaritarticolaritàà costocosto--sternale e costosternale e costo--vertebralevertebrale

Si avvale di tecniche che favoriscono lSi avvale di tecniche che favoriscono l’’espettorazione allo scopo di espettorazione allo scopo di 
prevenire prevenire atelettasieatelettasie e infezionie infezioni



FKT respiratoriaFKT respiratoria
Tecniche di rilassamento muscolare: Tecniche di rilassamento muscolare: si esegue con diverse si esegue con diverse 
modalitmodalitàà da adattare al singolo paziente. da adattare al singolo paziente. 
–– Minime sollecitazioni esterne: controllo sullMinime sollecitazioni esterne: controllo sull’’ambienteambiente
–– Minime sollecitazioni interne: posture con che sollecitano Minime sollecitazioni interne: posture con che sollecitano 

poco le strutture poco le strutture capsulocapsulo--ligamentoseligamentose e con omogenea e con omogenea 
distribuzione delle pressioni (es. postura semidistribuzione delle pressioni (es. postura semi--supina).supina).

Tecniche di mobilizzazione passiva sugli arti: Tecniche di mobilizzazione passiva sugli arti: facilitano il facilitano il 
rilasciamento muscolare.rilasciamento muscolare.

Correzione dellCorrezione dell’’asinergia respiratoria: asinergia respiratoria: sfrutta le afferenze sfrutta le afferenze 
visive, tattili e visive, tattili e propriocettivepropriocettive per reinserire il diaframma nella sinergia per reinserire il diaframma nella sinergia 
respiratoria.respiratoria.

Miglioramento della ventilazione distrettuale: Miglioramento della ventilazione distrettuale: usa usa 
““resistenzeresistenze”” localizzate per facilitare llocalizzate per facilitare l’’attivitattivitàà neuronale che sta a monte neuronale che sta a monte 
della contrazione muscolaredella contrazione muscolare



FKT respiratoriaFKT respiratoria
Allenamento dei muscoli respiratori:Allenamento dei muscoli respiratori: dove possibile, ha come dove possibile, ha come 
obiettivo il mantenimento e il miglioramento dellobiettivo il mantenimento e il miglioramento dell’’endurance dei mm endurance dei mm 
respiratori utilizzando esercizi di media intensitrespiratori utilizzando esercizi di media intensitàà e di durata e di durata 
prolungata che impiegano tecniche di iperventilazione prolungata che impiegano tecniche di iperventilazione 
normocapnicanormocapnica e resistenze inspiratorie aggiunte (Di Marco, 1985; e resistenze inspiratorie aggiunte (Di Marco, 1985; 
WankeWanke 1994).1994).
Tecniche di mantenimento della mobilitTecniche di mantenimento della mobilitàà del complesso del complesso 
toracotoraco--pleuricopleurico:: hanno lhanno l’’obiettivo di ridurre lobiettivo di ridurre l’’entitentitàà delle delle 
limitazioni articolari causate dalla rigiditlimitazioni articolari causate dalla rigiditàà della cassa toracica. della cassa toracica. InfattiInfatti
un pattern respiratorio con elevata FR, basso VC e scarsa attiviun pattern respiratorio con elevata FR, basso VC e scarsa attivittàà
fisica, riduce la necessitfisica, riduce la necessitàà di ampie escursioni respiratorie: ciò nel di ampie escursioni respiratorie: ciò nel 
tempo provoca irrigidimento dei tessuti della cassa toracica ed tempo provoca irrigidimento dei tessuti della cassa toracica ed 
anchilosi delle articolazioni costoanchilosi delle articolazioni costo--sternali e costosternali e costo--vertebrali.vertebrali.



Accumulo Accumulo 
secrezioni secrezioni tracheobronchialitracheobronchiali

produzione  produzione  eliminazioneeliminazione

difficoltà
di mobilizzazione

difficoltà
di espettorazione



TOSSETOSSE

Espirazione esplosivaEspirazione esplosiva
Atto riflesso che può essere riprodotto (e in Atto riflesso che può essere riprodotto (e in 

parte controllato) volontariamenteparte controllato) volontariamente
Meccanismo di difesa dellMeccanismo di difesa dell’’apparato apparato 

respiratorio che ha lo scopo di allontanare respiratorio che ha lo scopo di allontanare 
le secrezioni bronchiali in eccesso o di le secrezioni bronchiali in eccesso o di 
espellere i corpi estranei  espellere i corpi estranei  



MECCANISMI DELLA MECCANISMI DELLA 
TOSSETOSSE

Inspirazione profondaInspirazione profonda
Adduzione delle corde vocali (glottide Adduzione delle corde vocali (glottide 

chiusa per 0,2 s)chiusa per 0,2 s)
Contrazione dei mm addominali (con Contrazione dei mm addominali (con 

aumento della pressione aumento della pressione intratoracica intratoracica 
fino a 300 cmHfino a 300 cmH22O)O)

Rapida decompressione (con apertura Rapida decompressione (con apertura 
parziale delle corde vocali)parziale delle corde vocali)



TOSSE (Anatomia)TOSSE (Anatomia)

Recettori periferici localizzati a livello Recettori periferici localizzati a livello 
toracico toracico (laringe, trachea, carena, grossi bronchi)(laringe, trachea, carena, grossi bronchi) ed ed 
extratoracico extratoracico (pleure, esofago, orecchio esterno)(pleure, esofago, orecchio esterno)

Vie afferenti: nervi glossofaringeo, Vie afferenti: nervi glossofaringeo, 
vago ed intercostalivago ed intercostali

Centro a sede bulbare Centro a sede bulbare (vicino al centro (vicino al centro 
respiratorio)respiratorio)

Vie efferenti: nervo laringeo inferiore Vie efferenti: nervo laringeo inferiore 
(alla glottide)(alla glottide), nervo frenico , nervo frenico (al diaframma)(al diaframma), , 
nervi spinali nervi spinali (ai mm intercostali ed addominali)(ai mm intercostali ed addominali)



TOSSE (Fasi)TOSSE (Fasi)
IRRITAZIONE IRRITAZIONE (da stimolazione dei recettori periferici)(da stimolazione dei recettori periferici)

INSPIRAZIONE profonda e rapida a INSPIRAZIONE profonda e rapida a 
glottide aperta glottide aperta (per ottenere alti volumi polmonari che (per ottenere alti volumi polmonari che 
consentano di generare elevate pressioni ed elevati flussi consentano di generare elevate pressioni ed elevati flussi 
espiratori)espiratori)

COMPRESSIONE con chiusura della COMPRESSIONE con chiusura della 
glottide ed espirazione violenta glottide ed espirazione violenta (con (con 
notevole aumento della pressione intratoracica ed notevole aumento della pressione intratoracica ed intraaddominaleintraaddominale) ) 

ESPULSIONE con apertura ESPULSIONE con apertura 
improvvisa della glottide e improvvisa della glottide e 
concomitante elevazione del palato concomitante elevazione del palato 
molle e risalita passiva del diaframma molle e risalita passiva del diaframma 
(l(l’’aria intrapolmonare viene violentemente espulsa ed il materiale aria intrapolmonare viene violentemente espulsa ed il materiale 
bronchiale trascinato verso lbronchiale trascinato verso l’’esterno)esterno)



TOSSE (Effetti)TOSSE (Effetti)

Interazione gasInterazione gas--liquido tra i flussi dliquido tra i flussi d’’aria ad aria ad 
alta velocitalta velocitàà e le molecole di liquido e le molecole di liquido 
mucoso mucoso 
–– esplicata soprattutto a livello delle vie aeree esplicata soprattutto a livello delle vie aeree 

prossimali (5prossimali (5°°--66°° generazione bronchiale)generazione bronchiale)



TOSSE (Ruolo della postura)TOSSE (Ruolo della postura)

Volumi tossiti ed ampiezza dei flussi Volumi tossiti ed ampiezza dei flussi 
espiratori massimali in espiratori massimali in 

posizione seduta con tronco eretto posizione seduta con tronco eretto 
ed anche flesseed anche flesse



TOSSE INEFFICACE (Cause)TOSSE INEFFICACE (Cause)

Fase di inspirazioneFase di inspirazione
per deficit restrittivo da:per deficit restrittivo da:
–– carico aumentatocarico aumentato
–– ipostenia dei muscoli inspiratoriipostenia dei muscoli inspiratori

Fase di compressioneFase di compressione
per alterazione delle funzioni per alterazione delle funzioni glotticheglottiche
Fase di espulsioneFase di espulsione
per deficit della muscolatura espiratoriaper deficit della muscolatura espiratoria



MALATTIE MALATTIE 
NEUROMUSCOLARINEUROMUSCOLARI

(Tosse inefficace)(Tosse inefficace)
Inadeguati volumi polmonari Inadeguati volumi polmonari 
teleinspiratoriteleinspiratori (con alterato rapporto (con alterato rapporto 
tensione/lunghezza ottimale dei mm espiratori)tensione/lunghezza ottimale dei mm espiratori)

Ridotti volumi aerei per la fase Ridotti volumi aerei per la fase 
espulsiva della tosseespulsiva della tosse
Diminuzione del flusso espiratorio, Diminuzione del flusso espiratorio, ed ed 

in particolare del in particolare del Picco del Flusso espiratorio Picco del Flusso espiratorio 
tussivotussivo ((Peak Peak CoughCough ExpiratoryExpiratory Flow, PCEFFlow, PCEF))
con ridotta compressione dinamica delle vie aereecon ridotta compressione dinamica delle vie aeree

Incompleta chiusura della glottideIncompleta chiusura della glottide



TOSSE INEFFICACE (Indici)TOSSE INEFFICACE (Indici)

CV < 1,5 l CV < 1,5 l [Bach [Bach etet al., 1997]al., 1997]

VelocitVelocitàà lineare di flusso < 2.500 cm/s lineare di flusso < 2.500 cm/s [[LeithLeith, , 
1977]1977]

PCEF < 3 l/s PCEF < 3 l/s [Bach [Bach etet al., 1993]al., 1993]

MEP < 40 cmHMEP < 40 cmH22O O [[GraceyGracey etet al., 1983; al., 1983; SzienbergSzienberg etet al., al., 
1988]1988]

Funzioni Funzioni glotticheglottiche alterate alterate [Bach [Bach etet al., 1997]al., 1997]



TOSSE ASSISTITATOSSE ASSISTITA
(Procedura)(Procedura)

PzPz supinosupino
Compressione sul torace Compressione sul torace (per far (per far 
aumentare la pressione aumentare la pressione intrapleuricaintrapleurica, i volumi ed i flussi , i volumi ed i flussi 
espirati)espirati)

Compressione sullCompressione sull’’addome addome (per evitare (per evitare 
la discesa del diaframma, la protrusione della parete la discesa del diaframma, la protrusione della parete 

addominale e la conseguente perdita di pressione)addominale e la conseguente perdita di pressione)

La compressione deve iniziare La compressione deve iniziare 
prima dellprima dell’’apertura della glottideapertura della glottide



TOSSE ASSISTITATOSSE ASSISTITA
(1 o 2 operatori)(1 o 2 operatori)

La mano sulla porzione La mano sulla porzione laterolatero--basalebasale del del 
torace:torace:
–– comprimere il toracecomprimere il torace
–– favorendo la discesa espiratoriafavorendo la discesa espiratoria

LL’’avambraccio sullavambraccio sull’’addome:addome:
–– contenere lcontenere l’’addomeaddome
–– esercitando una pressione in direzione esercitando una pressione in direzione 

cranialecraniale



DISOSTRUZIONE TRAMITE DISOSTRUZIONE TRAMITE 
APPARECCHI MECCANICIAPPARECCHI MECCANICI

Mobilizzazione delle secrezioniMobilizzazione delle secrezioni
Percussioni toraciche ad alta frequenza Percussioni toraciche ad alta frequenza 

((HighHigh--frequencyfrequency ChestChest CompressionCompression, HFCC, HFCC))
Oscillatore HayekOscillatore Hayek
ThAIRapyThAIRapy SystemSystem

Ventilazione a percussione Ventilazione a percussione 
intrapolmonare intrapolmonare ((IntrapulmonaryIntrapulmonary Percussive Percussive 
VentilationVentilation, IPV, IPV))

PercussionairePercussionaire (pressione positiva sino a 50 (pressione positiva sino a 50 
cmHcmH22O; frequenze da 60 a 300 cicli/min)O; frequenze da 60 a 300 cicli/min)



COMPRESSIONE COMPRESSIONE 
TORACICA AD ALTA TORACICA AD ALTA 
FREQUENZA (HFCC)FREQUENZA (HFCC)

Riduce la viscositRiduce la viscositàà e le l’’adesivitadesivitàà del mucodel muco
Promuove lPromuove l’’interazione tra liquido ed ariainterazione tra liquido ed aria
Produce picchi di flusso espiratori maggiori Produce picchi di flusso espiratori maggiori 

di quelli inspiratoridi quelli inspiratori
Aumenta la motilitAumenta la motilitàà ciliare stimolando:ciliare stimolando:
–– il nervo vago per via riflessail nervo vago per via riflessa
–– i recettori irritativi delle vie aereei recettori irritativi delle vie aeree
–– i recettori meccanici della parete toracicai recettori meccanici della parete toracica



Oscillatore HayekOscillatore Hayek



Oscillatore HayekOscillatore Hayek
Corazza leggera di 12 misure diverse Corazza leggera di 12 misure diverse (in (in 

materiale plastico trasparente con bordi ricoperti da materiale plastico trasparente con bordi ricoperti da 
schiuma di gomma morbida)schiuma di gomma morbida)

Grosso tubo flessibile Grosso tubo flessibile (di vari diametri)(di vari diametri)

Generatore di pressione Generatore di pressione (una pompa a (una pompa a 
diaframma per generare le oscillazioni pressorie, diaframma per generare le oscillazioni pressorie, 
ed una aspirante per generare la pressione ed una aspirante per generare la pressione 
negativa negativa subatmosfericasubatmosferica))

UnitUnitàà di controllo di controllo (pressione media (pressione media 
subatmosfericasubatmosferica: fino a : fino a –– 70 cmH70 cmH22O; escursioni O; escursioni 
oscillatorie pressorie: +/oscillatorie pressorie: +/-- 70 cmH70 cmH22O; frequenza di O; frequenza di 
oscillazione: 8oscillazione: 8--999 cicli/min; t999 cicli/min; t--i/ti/t--e: da 1/6 a 6/1)e: da 1/6 a 6/1)



ThAIRapyThAIRapy VestVest

Maglia non elastica che copre lMaglia non elastica che copre l’’intero busto intero busto 
del del pzpz sino al margine superiore della cresta sino al margine superiore della cresta 
iliacailiaca

Generatore di pressione attivabile mediante Generatore di pressione attivabile mediante 
controllo manuale a leva o pedalecontrollo manuale a leva o pedale

Escursioni pressorie di 60 cmHEscursioni pressorie di 60 cmH22O al massimo; O al massimo; 
frequenze di oscillazione da 5 a 25 Hzfrequenze di oscillazione da 5 a 25 Hz

Periodi di 5Periodi di 5--10 min alternati di frequenze 10 min alternati di frequenze 
basse, medie e alte seguiti da respiri basse, medie e alte seguiti da respiri 
profondi e tosseprofondi e tosse



DISOSTRUZIONE TRAMITE DISOSTRUZIONE TRAMITE 
APPARECCHI MECCANICIAPPARECCHI MECCANICI

Espettorazione delle secrezioniEspettorazione delle secrezioni
Apparecchi per insufflazione Apparecchi per insufflazione (assistenza (assistenza 

inspiratoria)inspiratoria) interfacciati mediante protesi interfacciati mediante protesi 
invasive invasive (tubo endotracheale o cannula (tubo endotracheale o cannula tracheostomicatracheostomica)) o o 
non non (boccagli, maschere nasali o facciali) (boccagli, maschere nasali o facciali) 

Pallone Pallone AmbuAmbu (2 valvole unidirezionali + 1 valvola di (2 valvole unidirezionali + 1 valvola di 
sicurezza (limitatore di pressione) + 1 valvola PEEP sicurezza (limitatore di pressione) + 1 valvola PEEP 
esterna; esterna; reservoirreservoir alimentato con flusso di ossigeno)alimentato con flusso di ossigeno)
con un pallone da 1,5 l si aumenta la CV di 800con un pallone da 1,5 l si aumenta la CV di 800--1.000 1.000 
mlml

Circuito di Circuito di MapplesonMappleson ““va e vieniva e vieni”” (pallone a pareti (pallone a pareti 
sottili in lattice + valvola di regolazione manuale)sottili in lattice + valvola di regolazione manuale)
Ventilatore Ventilatore (modalit(modalitàà invasiva o non)invasiva o non)



Procedura di utilizzo Procedura di utilizzo 
delldell’’AmbuAmbu

Informazione del Informazione del pzpz su scopi e modalitsu scopi e modalitàà
Assistenza inspiratoria con volumi Assistenza inspiratoria con volumi 

crescenticrescenti
Inspirazione massimale (a CV)Inspirazione massimale (a CV)
Insufflazione manualeInsufflazione manuale
Chiusura Chiusura glotticaglottica
Distacco della maschera dal visoDistacco della maschera dal viso
Manovra di assistenza alla tosseManovra di assistenza alla tosse

Contenere al minimo la Contenere al minimo la supplementazionesupplementazione
di ossigeno (di ossigeno (rischio di rischio di atelettasieatelettasie))



DISOSTRUZIONE TRAMITE DISOSTRUZIONE TRAMITE 
APPARECCHI MECCANICIAPPARECCHI MECCANICI
Espettorazione delle secrezioniEspettorazione delle secrezioni

Apparecchi di insufflazione/Apparecchi di insufflazione/essuflazioneessuflazione (i/e) (i/e) 
meccanica (Indicazioni)meccanica (Indicazioni)

nel caso di soggetti con PCEF < 3l/snel caso di soggetti con PCEF < 3l/s
nel caso di inefficacia dellnel caso di inefficacia dell’’assistenza inspiratoria assistenza inspiratoria 
meccanica o assistenza manuale alla tosse o meccanica o assistenza manuale alla tosse o 
entrambeentrambe
in in pzpz neuromuscolari in ventilazione meccanica neuromuscolari in ventilazione meccanica [Bach [Bach etet
al., 1993]al., 1993]::

–– PCEF di 7 l/s con apparecchi di i/e meccanicaPCEF di 7 l/s con apparecchi di i/e meccanica
–– PCEF di 5 l/s con insufflazione meccanica + tosse assistitaPCEF di 5 l/s con insufflazione meccanica + tosse assistita
–– PCEF di 4 l/s con insufflazione meccanicaPCEF di 4 l/s con insufflazione meccanica
–– PCEF di 2 l/s con tosse non assistitaPCEF di 2 l/s con tosse non assistita





InIn--exsufflatorexsufflator ((cofcof--flatorflator))
approvato dalla FDA nel febbraio 1993approvato dalla FDA nel febbraio 1993

due modellidue modelli: 2: 2--CMH e 2CMH e 2--CA CA 
(manuale/automatico)(manuale/automatico)

pressione positiva pressione positiva (da 0 a 60 cmH(da 0 a 60 cmH22O)O) e e 
pressione negativa pressione negativa (da 0 a (da 0 a --60 cmH60 cmH22O)O)

alternatealternate
regolazione manuale o automatica della regolazione manuale o automatica della 

durata delle diverse fasi del ciclo durata delle diverse fasi del ciclo 
respiratorio respiratorio (in genere fase espiratoria = 60(in genere fase espiratoria = 60--70% con 70% con 
pausa i/e da 0 a 1s)pausa i/e da 0 a 1s)

da 2da 2--3 sedute al giorno a 23 sedute al giorno a 2--3 sedute all3 sedute all’’oraora
sedute costituite da cicli di 4sedute costituite da cicli di 4--5 i/e in successione seguiti da 5 i/e in successione seguiti da 

periodi di respirazione spontaneaperiodi di respirazione spontanea



InIn--exsufflatorexsufflator ((cofcof--flatorflator))
Prima di collegare il Prima di collegare il pzpz allall’’apparecchio apparecchio 
occludere la parte terminale del tubo di occludere la parte terminale del tubo di 
raccordo e verificare i tempi di raccordo e verificare i tempi di ciclaggiociclaggio
e le pressioni raggiuntee le pressioni raggiunte
Far adattare il Far adattare il pzpz iniziando da bassi iniziando da bassi 
valori pressori (10 cmHvalori pressori (10 cmH22O) per ridurre O) per ridurre 
ll’’insorgenza di effetti collaterali insorgenza di effetti collaterali 
(indolenzimento e/o dolore intercostale)(indolenzimento e/o dolore intercostale)

Non superare i 35 cmHNon superare i 35 cmH22O, nO, néé i i --40 40 
cmHcmH22OO
Utilizzare eventualmente il limitatore Utilizzare eventualmente il limitatore 
inspiratorio (inspiratorio (inhalationinhalation restrictorrestrictor) per non ) per non 
superare i 3 l/s di flusso inspiratoriosuperare i 3 l/s di flusso inspiratorio



DISOSTRUZIONE TRAMITE DISOSTRUZIONE TRAMITE 
APPARECCHI MECCANICIAPPARECCHI MECCANICI

Espettorazione delle secrezioniEspettorazione delle secrezioni
Apparecchi di insufflazione/Apparecchi di insufflazione/essufflazioneessufflazione (i/e) (i/e) 
meccanica (meccanica (Effetti collateraliEffetti collaterali))

aumento espiratorio della pressione venosa di 5aumento espiratorio della pressione venosa di 5--8 8 
cmHcmH22OO

aumento espiratorio della pressione arteriosa sistolica aumento espiratorio della pressione arteriosa sistolica 
di 8 di 8 mmHgmmHg e di quella diastolica di 4 e di quella diastolica di 4 mmHgmmHg

aumento espiratorio della pressione gastrica di 26 aumento espiratorio della pressione gastrica di 26 
mmHgmmHg, , (con la tosse: 85 (con la tosse: 85 mmHgmmHg))

distensione addominale infrequentedistensione addominale infrequente



DISOSTRUZIONE TRAMITE DISOSTRUZIONE TRAMITE 
APPARECCHI MECCANICIAPPARECCHI MECCANICI

Espettorazione delle secrezioniEspettorazione delle secrezioni
Apparecchi di insufflazione/Apparecchi di insufflazione/essuflazioneessuflazione (i/e) (i/e) 
meccanica (meccanica (ControindicazioniControindicazioni))

enfisema bollosoenfisema bolloso (soprattutto con episodi di (soprattutto con episodi di pnxpnx in in 
anamnesi)anamnesi)

presenza di presenza di lesione polmonarelesione polmonare secondaria a VMsecondaria a VM
grave ipossiemiagrave ipossiemia per danno per danno parenchimaleparenchimale acutoacuto
instabilitinstabilitàà emodinamicaemodinamica
recente episodio di recente episodio di edema polmonare edema polmonare cardiogenocardiogeno



NocturnalNocturnal mechanicalmechanical ventilationventilation
forfor chronicchronic hypoventilationhypoventilation in in patientspatients withwith
neuromuscularneuromuscular and and chestchest wallwall disordersdisorders

CochraneCochrane Database of Database of SystematicSystematic ReviewsReviews. . IssueIssue 1, 20011, 2001

CurrentCurrent evidenceevidence aboutabout the the therapeutictherapeutic benefit of benefit of 
mechanicalmechanical ventilationventilation isis weakweak, , butbut consistentconsistent, , 

suggestingsuggesting
alleviationalleviation of the of the symptomssymptoms of of chronicchronic hypoventilationhypoventilation

in the short in the short termterm, and in , and in twotwo smallsmall studiesstudies survivalsurvival waswas
prolongedprolonged. . 

MechanicalMechanical ventilationventilation shouldshould bebe offeredoffered asas a a 
therapeutictherapeutic optionoption toto patientspatients withwith chronicchronic

hypoventilationhypoventilation due due toto neuromuscularneuromuscular diseasesdiseases..



LineeLinee--guidaguida per la VMDper la VMD

In assenza di condizioni che contribuiscano a correggere la In assenza di condizioni che contribuiscano a correggere la 
ventilazione alveolare, lventilazione alveolare, l’’indicazione alla Ventilazione meccanica indicazione alla Ventilazione meccanica 
domiciliare (VMD) viene posta in presenza delle seguenti condizidomiciliare (VMD) viene posta in presenza delle seguenti condizionioni::
Sintomi riconducibili ad Sintomi riconducibili ad ipercapniaipercapnia (cefalea mattutina frontale, (cefalea mattutina frontale, 
difficoltdifficoltàà di memoria, scarsa concentrazione, modificazione di memoria, scarsa concentrazione, modificazione 
delldell’’umore, sonnolenza diurna, astenia, cattiva qualitumore, sonnolenza diurna, astenia, cattiva qualitàà del sonno) del sonno) 
Valore soglia (15Valore soglia (15--20%) di tempo trascorso a valori di SaO20%) di tempo trascorso a valori di SaO22 < 90% < 90% 
durante il monitoraggio notturnodurante il monitoraggio notturno
PaCOPaCO22 in stato di veglia ed in fase di stabilitin stato di veglia ed in fase di stabilitàà clinica > 45 clinica > 45 mmHgmmHg
(con o senza sintomi di ipoventilazione cronica)(con o senza sintomi di ipoventilazione cronica)
PaOPaO22 in stato di veglia e di stabilitin stato di veglia e di stabilitàà clinica < 60 clinica < 60 mmHgmmHg
CV < 20CV < 20--30% del predetto (ovvero < 1 l)30% del predetto (ovvero < 1 l)
MIP < 60 cmHMIP < 60 cmH22OO
PzPz non svezzabile dal ventilatore dopo riacutizzazione respiratorinon svezzabile dal ventilatore dopo riacutizzazione respiratoriaa


