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La presa in carico del paziente ventilato che viene
dimesso dall’ospedale

Long term mechanical ventilation at home for children discharged from the hospital
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Renato Cutrera
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Riassunto: La ventilazione meccanica in ambito domiciliare viene utilizzata ormai da molti pazienti in eta pe-
diatrica. E pertanto sempre pitl importante che sul territorio sia presente un team competente e multidisciplinare
che, insieme a genitori capaci di assolvere alle particolari necessita del bambino, assicuri un adeguato livello di
supporto assistenziale. Attraverso appropriate procedure diagnostiche, la giusta titolazione del ventilatore e I'im-
postazione di un attento programma di follow-up da parte di operatori di centri altamente specializzati, insieme
ad una valida assistenza domiciliare, € possibile garantire una buona qualita della vita ai pazienti ventilati.
Parole chiave: ventilazione meccanica, ventilazione meccanica non invasiva, ventilazione meccanica invasiva,
assistenza domiciliare, caregiver, follow-up.

Summary: Mechanical ventilation in home care environment is now used for many pediatric patients. It is, the-
refore, crucial that there is a qualified multidisciplinary team and parents able to fulfil the special needs of their
children, together ensuring an adequate level of health care support. Through appropriate diagnostic techniques,
the correct ventilator titration, and the careful follow-up program made by specialists beside a valid home care
support, it is possible to guarantee a good quality of life to the ventilated patients.

Key words: mechanical ventilation, non-invasive mechanical ventilation, invasive mechanical ventilation,
home care, caregivers, follow-up.

INTRODUZIONE

Sempre piu pazienti pediatrici presentano insufficienza respiratoria cronica ipossiemica e/o
ipercapnica associata a condizioni cliniche come le malattie neuro-muscolari, le anomalie a
carico delle vie aeree, della gabbia toracica e/o del parenchima polmonare, ed i disordini con-
geniti o acquisiti del controllo della ventilazione (1).

RAZIONALE DELLA VENTILAZIONE

Obiettivo fondamentale della ventilazione meccanica (VM) € la riduzione del lavoro respiratorio
del paziente. Esiste un’ampia gamma di modalita ventilatorie che variano tra I'abolizione totale
del lavoro muscolare del paziente (ventilazione controllata), e la riduzione del lavoro respiratorio,
che rimane al contrario totalmente a carico del paziente [pressione positiva continua (CPAP)]. E
noto come la VM consenta di migliorare le problematiche del paziente con insufficienza respira-
toria cronica attraverso la correzione della ipoventilazione, I'ottimizzazione degli scambi gassosi
e della funzione dei muscoli respiratori e la riduzione del carico di lavoro respiratorio. Un’effica-
ce riduzione della ipercapnia notturna mediante ventilazione meccanica notturna determina un
miglioramento della CO, anche durante il giorno, in respiro spontaneo (2).
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TECNICHE DIVENTILAZIONE

Esistono due tipi di supporto ventilatorio: “invasivo” e “non invasivo”. La distinzione ¢ funzio-
ne del tipo di interfaccia impiegata tra ventilatore e paziente.

Nel caso della ventilazione non invasiva (NIV) i gas vengono condotti nelle vie aeree tramite
una interfaccia esterna alle vie aeree, costituita generalmente da maschera nasale, oronasale o
facciale. Nel caso della ventilazione meccanica invasiva (VMI), invece, i gas vengono condotti
al paziente attraverso dispositivi interni alle vie aeree, come ad esempio una maschera larin-
gea, un tubo endotracheale o attraverso tracheotomia (3).

La NIV presenta alcuni importanti vantaggi rispetto alla VMI e pertanto, laddove le condi-
zioni cliniche del paziente lo consentano, e¢ la metodica usata in prima battuta per eseguire
un supporto ventilatorio. Un approccio non invasivo consente di preservare funzioni quali la
deglutizione, ’'alimentazione, la possibilita di parlare, la tosse, il fisiologico riscaldamento e
I'umidificazione dell’aria. Tuttavia la presenza di disordini della deglutizione, la storia perso-
nale di episodi di inalazione o di paralisi delle corde vocali, di tosse o aumentata produzione di
secrezioni bronchiali, patologie respiratorie ad evoluzione ingravescente e I'assente tolleran-
za alla NIV ne controindicano 1'uso, ponendo, di conseguenza, I'indicazione all’utilizzo della
VMI, cosi come il fallimento della NIV o un elevato livello di dipendenza dalla ventilazione
meccanica (= 16-20 ore) (1).

La diffusione della NIV in eta pediatrica € spiegabile essenzialmente attraverso due ragioni.
La prima e che molti disordini respiratori sono correlati con la presenza di ipoventilazione
ed in tali circostanze, la sola ossigenoterapia non e efficace nell’alleviare i sintomi dimostran-
dosi, al contrario, potenzialmente pericolosa, potendo causare indirettamente aumento della
ritenzione di CO,. La seconda ¢ che la NIV, per definizione, ¢ una tecnica non invasiva, che
puo essere applicata a domanda e preferibilmente durante le ore notturne, causando minore
morbilita, e provocando minore disagio ed impatto sulla qualita di vita del paziente rispetto
alla tracheotomia (4).

La scelta della modalita di ventilazione va chiaramente adeguata alle necessita del paziente.
In NIV si preferisce usare ventilatori pressometrici con circuito singolo e preferibilmente con
presenza di perdite intenzionali. La NIV ¢ per definizione una ventilazione con perdite e gli
algoritmi dei ventilatori pressometrici sono adatti a compensare tali perdite (5).

La CPAP applicata alle vie aeree € considerata la metodica di ventilazione meccanica piu ele-
mentare. Essa prevede 'applicazione della medesima pressione alle vie aeree del paziente sia
in fase inspiratoria che in fase espiratoria, e richiede che il paziente sia cosciente ed in grado di
compiere tutto il lavoro respiratorio gestendo autonomamente le fasi dell’atto respiratorio (6).
La CPAP ¢ diventata la modalita ventilatoria di scelta per gli eventi di natura ostruttiva duran-
te il sonno perche agisce garantendo la pervieta delle vie aeree, evitandone il collasso. La CPAP
e principalmente indicata nelle apnee ostruttive del sonno (OSAS), ma anche nelle malattie
polmonari ostruttive, in cui una pressione positiva di fine espirazione intrinseca (PEEPi) au-
menta il lavoro respiratorio (7).

La Ventilazione in Bi — level PAP si basa invece sulla erogazione di un supporto respiratorio a 2
differenti livelli. Il principio sul quale si basa questa metodica € quello per il quale la pressione
necessaria a mantenere pervie le vie aeree e differente nell’ambito dello stesso ciclo respiratorio
e richiede valori superiori in fase inspiratoria e minori in fase espiratoria. Mediante Bi-level PAP
e possibile, di conseguenza, regolare separatamente una Pressione Positiva Espiratoria (EPAP,
PEEP), piu bassa, ed una Pressione Positiva Inspiratoria (IPAP) piu alta. La EPAP/PEEP con-
sentira di eliminare piu agevolmente I'aria espirata, prevenire il re-breathing della CO_, man-
tenere pervie le vie aeree superiori, favorire il reclutamento alveolare, favorire ’aumento della
capacita funzionale residua; ridurre la tendenza alla formazione di micro e macro atelettasie.

Il paziente puo essere inserito in un programma di ventilazione in acuto per un quadro di in-
sufficienza respiratoria acuta o cronica riacutizzata oppure cronicamente quando presenta una
progressione lenta verso differenti gradi di insufficienza respiratoria ipossico — ipercapnica.

Pneumologia Pediatrica n. 17 25



DOMICILIAZIONE

Un paziente ventilato € considerato dimissibile se ha raggiunto la stabilita clinica. I parametri
da considerare saranno il mantenimento di un’adeguata ossigenazione con FiO, < 40% e EPAP/
PEEP < 5 cmH, O, nonché la stabilita dell’ossigenazione anche in caso di aspirazione tracheale o
cambio cannula (8). Pazienti che richiedono un supporto ventilatorio 24 h/die non sono general-
mente candidabili alla NIV e pertanto sono sottoposti ad intervento di tracheotomia, in entram-
bi i casi € essenziale che sia garantita la pervieta delle vie aeree con minimo rischio di inalazione
in caso di NIV, o stoma tracheale consolidato in caso di ventilazione per via tracheostomica.
Talvolta e necessario integrare la VM con ossigenoterapia, laddove presenti problematiche del
parenchima polmonare. In tutti i pazienti ventilati, ed ancor pit in quelli trattati con ossigeno,
va garantito il controllo della capnia entro limiti di sicurezza con il ventilatore domiciliare.
Nel caso dei pazienti tracheostomizzati, dopo un primo cambio di cannula eseguito a circa 7
giorni dall'intervento, le successive sostituzioni della cannula saranno eseguite ogni 3 setti-
mane, dai genitori stessi, inizialmente supervisionati dagli operatori. E richiesto per la domi-
ciliazione un buon controllo delle perdite tra la cannula e la tracheotomia, o dalle vie aeree
superiori, e pertanto tale dato sara accertato da un esame polisonnografico pre-dimissione.
Per quanto riguarda la NIV, & fondamentale la scelta della maschera piu adeguata, che eserciti la
minore pressione possibile sulla cute, compatibilmente con un’efficace ventilazione, minimizzando
le perdite. Le maschere nasali sono indicate soprattutto nel paziente con insufficienza respiratoria
cronica stabile; quelle oronasali e facciali, meno confortevoli, vanno impiegate preferibilmente nel
paziente in fase di scompenso; i boccagli vengono raramente impiegati nel bambino.

L’ipoplasia medio-facciale e stata descritta soprattutto in pazienti che hanno iniziato la NIV
durante i primi anni di vita e quindi € necessario monitorare la crescita maxillo-mandibolare
cosi com’e indispensabile cambiare regolarmente il punto di pressione della maschera nasale
per prevenire fenomeni compressivi.

L’inalazione € una potenziale complicanza della NIV in eta pediatrica ed il suo rischio e teori-
camente maggiore se si impiega una maschera facciale in un bambino piccolo e/o incapace di
proteggersi rimuovendo rapidamente la maschera stessa.

Rilevanti problemi di compliance alla NIV possono verificarsi a causa di sintomi nasali come
eccessiva secchezza, congestione, rinorrea o epistassi. Questi sintomi possono essere prevenu-
ti, limitati o risolti attraverso 'umidificazione ed il riscaldamento dell’aria.

In particolare 'umidificazione trova applicazione nella VMI al fine di mantenere i gas in-
spiratori in condizioni simili a quelle fisiologiche, ovvero ad una temperatura di 32°-34°C a
livello tracheale, con un’umidita relativa del 100% e con un’umidita assoluta trai 33 ei 37
mg di H O/L [9]. Una scelta mirata va eseguita per il circuito, ovvero I'elemento che collega
I'interfaccia al ventilatore, optando per un circuito singolo, attraverso il quale I’aria passa sia
in inspirazione che in espirazione, come nella maggior parte delle NIV, oppure montando un
doppio tubo che prevede il flusso inspiratorio ed espiratorio attraverso vie separate come av-
viene generalmente per la VMI.

Nei ventilatori domiciliari con un solo tubo & prevista la presenza di una valvola espiratoria che
consenta I'eliminazione dell’aria espirata oppure I’aggiunta di un sistema dispersivo, whisper
o plateau valve, o ancora la presenza sulle maschere di piccoli forellini attraverso cui avvenga
la rimozione della CO,,.

Nel caso della VMI ¢ indicato un circuito con doppio tubo che, evitando il fenomeno del rebre-
athing, risulta maggiormente efficace nella rimozione della CO,.

Condizione necessaria alla ventilazione meccanica a domicilio ¢ la capacita di liberarsi delle
secrezioni bronchiali autonomamente o con assistenza. Inoltre occorre garantire un apporto
nutrizionale adeguato a mantenere la crescita e lo sviluppo di questi pazienti mediante la pre-
scrizione di diete e/o integrazioni alimentari speciali, somministrate, nel caso in cui la deglu-
tizione fosse compromessa, per sondino nasogastrico oppure, nell’evenienza di alto rischio di
inalazione, mediante gastrostomia endoscopica percutanea (PEG).
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Per la domiciliazione del paziente ventilato, 'abitazione dovra essere adeguata e rifornita del
materiale necessario, gia collaudato. Dal centro di riferimento dovra essere prescritto e tra-
smesso ai centri distrettuali tutto il materiale, insieme alla stima del consumo annuale. Se il
supporto ventilatorio e richiesto per piu di 16 ore al giorno € doveroso fornire il paziente di due
ventilatori per assicurare la VM in caso di guasto di uno degli apparecchi.

L’assistenza deve essere garantita in caso di urgenza ma anche mediante controlli da parte
degli home care provider e del personale di assistenza domiciliare con frequenza idonea a ga-
rantire il corretto funzionamento del ventilatore.

Devono essere verificati parametri come il volume corrente, la frequenza respiratoria, la con-
centrazione di ossigeno erogata (quando necessaria), le pressioni e gli allarmi.

L’entita della compliance del paziente va verificata sulla base dei dati registrati dal ventilatore
dei quali € possibile effettuare il download e 'analisi dei dati su computer.

Bisogna rassicurare i genitori e ricordare che la ventilazione si adatta al paziente e non il con-
trario. L’invio a domicilio del paziente ventilato prevede una serie di passaggi ed un training
completo alla VM. La domiciliazione di questa tipologia di pazienti consente di unire il tratta-
mento respiratorio al miglior confort di natura psicosociale e familiare, a costi inferiori rispet-
to all’ospedalizzazione.

Affinché si proceda con una ventilazione a domicilio, sono necessarie appropriate procedure
diagnostiche, la giusta titolazione del ventilatore, 'adeguata formazione di famiglie e perso-
nale assistenziale sul territorio nonché I'impostazione di un attento programma di follow-up.
Il tipo di monitoraggio deve essere proporzionale al quadro clinico del paziente. Una volta ini-
ziata la VM é indicato eseguire una poli-sonnografia o ossi-capnografia per valutare I'effettiva
risoluzione dell’ipo-ventilazione notturna ed eventualmente apportare le modifiche necessarie
al setting del ventilatore.

Prima della dimissione il paziente deve essere ventilato con il ventilatore che verra utilizzato a
casa ed i settaggi dello stesso devono essere invariati per almeno una settimana in presenza di
stabilita del compenso respiratorio. I controlli successivi saranno stabiliti sulla base dell’anda-
mento clinico del paziente, entro i 12 mesi successivi (10).

Parallelamente alla crescita del bambino, il setting del ventilatore andra controllato ed even-
tualmente adattato al fine di garantire un adeguato scambio gassoso.

Non disponiamo di un timing preciso per il monitoraggio di questi pazienti, tuttavia i controlli
vanno eseguiti in maniera piu ravvicinata nei neonati, lattanti e nei bambini in rapida fase di
accrescimento.

Indicativamente la frequenza dei controlli € ogni 4-6 mesi nel primo anno di vita, ogni 4-8
mesi tra il secondo e il quarto anno e ogni 6-12 mesi dopo il quarto anno.

Il settaggio del ventilatore va rivalutato anche tutte le volte che un evento acuto puo aver fatto
variare le caratteristiche meccaniche del sistema respiratorio (8).

Bisogna sempre rivalutare I'adeguatezza delle interfacce o dei tubi tracheostomici al fine di
evitare o minimizzare le complicanze rispettivamente cutanee, facciali e tracheali.

La domiciliazione del paziente ventilato prevede I'acquisizione da parte dei genitori di nozioni
teoriche ed abilita manuali necessarie alla gestione in autonomia del bambino. Tale formazione
avviene in genere nei reparti di cure intensive e semi-intensive ad opera di medici ed infermieri.
I caregiver dovranno essere in grado di utilizzare le apparecchiature elettromedicali (ventila-
tore, umidificatore, aspiratore chirurgico), gestire la tracheostomia (incluso il cambio cannula)
nei pazienti con VMI, porgere assistenza alla tosse oppure alla mobilizzazione delle secrezioni
bronchiali, al posizionamento della maschera e alla gestione delle perdite ed in altre metodi-
che necessarie per la corretta gestione del bambino (eventuale gestione della PEG, del catetere
venoso centrale a permanenza, del catetere vescicale, prevenzione delle lesioni da decubito),
somministrazione di farmaci per aerosol, rianimazione cardio-polmonare, riconoscimento dei
segni clinici di compromissione del compenso respiratorio (cianosi, tachipnea, respiro para-
dosso, sudorazione, tachicardia) ed utilizzo del saturimetro come conferma strumentale dei
segni clinici di inadeguata ventilazione.

Pneumologia Pediatrica n. 17 27



CONCLUSIONI

Attraverso la disponibilita di un team competente e multidisciplinare, (medici, infermieri, psi-
cologi, fisioterapisti, assistenti sociali, educatori) che svolga un ruolo di riferimento continua-
tivo ed unitario durante tutto il percorso assistenziale, e la presenza di genitori intenzionati e
capaci ad assolvere alle particolari necessita che il bambino avra a domicilio, puo essere possi-
bile assicurare un adeguato livello di supporto assistenziale e garantire importanti benefici in
termini di sviluppo psiconeurologico e di qualita della vita al paziente domiciliato in ventila-
zione meccanica a lungo termine (7, 8, 9).

RINGRAZIAMENTI:

Gli autori ringraziano le Dott.sse Costanza Evangelista ed Angelica Mazzocchi per il loro im-
portante contributo.

BIBLIOGRAFIA

(1)  Pavone FP, Rossi, Soldini S, et al. Ventilazione non invasiva in eta pediatrica: istruzioni per luso.
Prosp Ped. 2011; 41: 18-24.

(2) Elliott MW, Ambrosino N. Non invasive ventilation in children. Eur Respir J. 2002; 20: 1332-1342.

(3)  British Thoracic Society of Care Committee. Non-invasive ventilation in acute respiratory failure. Tho-
rax. 2002; 57: 192-211.

(4) Fauroux B, Boffa C, Desguerre I, et al. Longterm noninvasive mechanical ventilation for children at
home: a national survey. Pediatr Pulmonol. 2003; 35: 119-125

(5) Caggiano S, Pavone M, Verrillo E, et al. Ventilazione assistita nelle malattie neuromuscolari. Pneumol
Ped. 2016; 16: 63.

(6) Navalesi P, et al. Italian Journal of Medicine 2015; 3: 393-394-.

(7)  Fauroux B, Lofaso F. Non invasive mechanical ventilation in children. Eur Respir Mon. 2001;16: 244-
258.

(8) Linee guida per la ventilazione meccanica a pressione positiva domiciliare e le dimissioni protette
del paziente pediatrico con insufficienza respiratoria cronica-Regione Piemonte D.G.R. 13-14538 del
10.1.2005

(9) Agosto C, Testa R. Il bambino con insufficienza respiratoria cronica con tracheostomia e ventilazione
invasiva domiciliare: dall'ospedale al territorio. Pneumol Ped. 2009; 33: 16-23.

(10) Hull J, Aniapravan R, Chan E, et al. British thoracic society guideline for respiratory management of
children with neuromuscular weakness. Thorax 2012; 67:4019.

28 Pneumologia Pediatrica n. 17





