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Introduzione

La moderna medicina, anche respiratoria, declina che la persona con un problema di salute, in
particolare cronico, debba essere valutata nella sua globalita psicofisica, prendendo coscienza non
solo delle sue aspettative di salute fisica, ma anche di quelle psico-relazionali, ponendosi come
obiettivo la qualita di vita del paziente. Agisce pertanto ricercando la beneficialita del paziente,
confrontandosi con la cronicizzazione e le sue dinamiche, evitando terapie o esami strumentali futili
ed eccessivi mirati ad una guarigione improbabile. La relazione di cura e fiducia tra paziente e medico
e al centro della legge 219/2017 che sancisce come ogni cittadino, adeguatamente informato, abbia il
diritto di gestire responsabilmente la sua storia personale anche in merito al percorso di malattia.

Il presente documento nasce dalla collaborazione tra esperti e propone un modello etico di medicina
respiratoria cui ogni singola realta puo fare riferimento per declinare protocolli gestionali in relazione

ai propri indicatori, sanitari e territoriali, ed alle risorse disponibili.

“Meglio aggiungere vita ai giorni che non giorni alla vita”

(Rita Levi Montalcini)

Presidenti AIPO-ITS — SICP — ARIR - SIMRI

Metodologia

Partendo dal Documento intersocietario AIPO-SICP “Cure Palliative e trattamento della dispnea
refrattaria nell’insufficienza respiratoria cronica” (Maggio 2015), la metodologia del lavoro di
aggiornamento si & basata sulla suddivisione in capitoli affidati ad esperti riuniti in un Gruppo di
Lavoro (GdL) multidisciplinare che ha scelto gli outcome attraverso una revisione sistematica della
letteratura convenzionale su motore di ricerca (PubMed) e di letteratura grigia o pubblicazioni non
convenzionali (pubblicazioni di istituzioni internazionali, libri bianchi,...). Gli outcome primari di
aggiornamento indicati dal panel di esperti sono stati:

- sottolineare I’emergenza epidemiologica delle malattie respiratorie croniche anche non
neoplastiche, in particolare la Broncopneumopatia Cronica Ostruttiva (BPCO) e la fibrosi
polmonare idiopatica (IPF);

- definire i principali sintomi alla base della fragilita clinica dei pazienti respiratori cronici

(anoressia/cachessia, fatigue) e la loro gestione condivisa;



- P’individuazione precoce di segni e sintomi con bisogni di Cure Palliative, identificando nel
concetto di refrattarieta, in particolare per la tosse, la dispnea ed il dolore, la principale
motivazione del distress psicofisico derivante dalla persistenza del sintomo;

- la necessita di obiettivare attraverso scale numeriche sintomi soggettivi quali la dispnea ed il
dolore e i conseguenti disturbi del tono dell’umore, al fine di ottimizzare il percorso
terapeutico, farmacologico (comprensivo di oppiacei in caso di refrattarieta del sintomo) e
non farmacologico (pneumologia riabilitativa, ventilazione meccanica, supporto psicologico),
in un’ottica di “bisogni complessivi” della persona malata;

- definire le modalita di accesso ad un percorso di pianificazione condivisa delle cure
multidisciplinare con particolare attenzione alle modalita di comunicazione con il paziente ed
il suo nucleo familiare;

- considerare il/i familiare/i caregiver fondamentale/i nel processo di cure e con necessita di
supporto non solo formativo tecnico, ma anche psicologico;

- sottolineare la modulazione del percorso di cure condiviso durante tutta la traiettoria di
malattia sino all’*“end-stage”, con particolare riferimento alla pianificazione condivisa delle
cure che mette in grado le persone di definire gli obiettivi e le preferenze circa futuri
trattamenti sanitari e cure, di parlare di questi con la famiglia e i sanitari curanti, di registrare
e di aggiornare tali preferenze, se appropriato;

- spiegare al meglio i concetti fondamentali della legge 22 dicembre 2017, n. 219 “Norme in
materia di consenso informato e di disposizioni anticipate di trattamento” (DAT);

- fornire un’analisi della tematica palliativa nell’eta di transizione, a fronte delle molteplici
patologie respiratorie a diagnosi nell’eta pediatrica prese successivamente in carico dallo
pneumologo dell’eta adulta, con i relativi aspetti di tipo medico, ma anche psicologico.

Il panel si é riunito sistematicamente (Luglio 2018 - Ottobre 2019) all’Ospedale Bellaria di
Bologna per confronto diretto sul metodo e contemporaneamente verifica di qualita dell’attivita
di ricerca bibliografica, ma ha anche mantenuto un confronto costante attraverso una periodica
comunicazione online. Il Documento opera in una prospettiva multidisciplinare nel panorama
sanitario delle Cure Palliative nelle cronicita respiratorie in Italia e presenta un taglio certamente
pil operativo rispetto ad una linea guida: si rivolge a tutte le figure sanitarie coinvolte in un
percorso di cure condivise (Pneumologi, Fisioterapisti respiratori, Infermieri professionali,
Medici di Medicina Generale, Palliativisti) permettendo di focalizzare il tema ed offrendo

strategie efficaci di gestione condivisa.



1. Quando, come, dove e perche iniziare le cure palliative nei malati respiratori

Danila Valenti, Antonella Serafini, Fabrizio Moggia, Anna Maria Cuomo, Franco Falcone

La presenza di insufficienza respiratoria acuta o cronica e spesso interpretata come la fase terminale
delle malattie respiratorie croniche evolutive, neoplastiche e non; tra queste in particolare la BPCO e
I’IPF. In questi pazienti si osserva una grande variabilita nella pratica di fine vita, principalmente
perché i medici non sono sempre in grado di predire correttamente la sopravvivenza. C’e bisogno di
fare chiarezza sul processo decisionale da seguire prima del manifestarsi dell’insufficienza
respiratoria acuta. In effetti, una scarsa qualita della vita percepita non e necessariamente correlata
con una chiara volonta di rifiutare il supporto meccanico invasivo o non invasivo. Da tempo é stato
suggerito di iniziare le Cure Palliative piu precocemente, insieme alle terapie specifiche, rispetto a
quando i sintomi raggiungono maggior gravita. | pazienti eleggibili per le Cure Palliative, che in
alcuni studi hanno rappresentato piu del 50%, sono quelli che lamentano dispnea, dolore, stanchezza
e depressione. Tra le misure di comfort per la palliazione, I’0ssigeno viene spesso prescritto in modo
non appropriato anche quando i criteri per I’ossigenoterapia domiciliare a lungo termine non sono
soddisfatti; inoltre il confronto con le concentrazioni di ossigeno presenti nell’aria atmosferica non
ha dimostrato benefici sulla dispnea refrattaria.

L’unico farmaco con un effetto comprovato sulla dispnea refrattaria € la morfina, anche se la
letteratura recente indica I’utilizzo delle benzodiazepine per controllare I’ansia che puo
accompagnare la dispnea refrattaria. Infine, la ventilazione non invasiva puo essere eventualmente
utilizzata solo come misura di comfort per la palliazione per ridurre al minimo gli effetti avversi.

In Europa, I’attenzione alle cure di fine vita in ambito ospedaliero, in particolare nell’Unita di Terapia
Intensiva (UTI), € aumentata solo nell’ultimo decennio. Uno studio di Carlucci e Nava del 2012 in
cui e stata condotta una ricerca su MEDLINE, ha rilevato che piu di 1.000 articoli relativi alle cure di
fine vita sono stati pubblicati tra il 2001 e il 2008 rispetto a solo 336 pubblicati prima del 2001. Questi
studi sono stati pubblicati principalmente in Nord America, anche se negli ultimi anni in Europa il
problema delle cure di fine vita ha guadagnato molta attenzione. Sono stati condotti pochissimi studi
su pazienti affetti da malattie respiratorie croniche, sia nella fase di stabilita clinica che durante una
esacerbazione acuta delle loro malattie. Durante il periodo alla fine della vita sono necessarie
decisioni potenzialmente importanti. La corretta definizione di ogni possibile intervento & spesso
oggetto di dibattito tra clinici, bioetici, figure religiose e politici.

Le Cure Palliative costituiscono gli interventi mirati a prevenire e alleviare la sofferenza
controllando i sintomi e fornendo un ulteriore supporto ai pazienti e alle famiglie al fine di mantenere

e migliorare la loro qualita di vita durante tutte le fasi della malattia cronica potenzialmente letale.
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La Cura di fine vita e la cura (comfort, supporto o cura dei sintomi) fornita a una persona nelle sue

fasi finali della vita.

Contesto

La nostra societa sta diventando sempre pit multiculturale e multietnica con una diversita di credenze
religiose e le carenze nelle cure di fine vita tendono a essere piu pronunciate nelle popolazioni delle
minoranze etniche. Riconoscere questo pluralismo e quindi fondamentale per garantire cure di fine
vita di alta qualita. Solo il 15% dei pazienti in UTI conserva la capacita decisionale, quindi & spesso
impossibile discutere con loro le decisioni riguardo le terapie, mentre raramente la famiglia del
paziente e coinvolta nella decisione (in tali circostanze i parenti valutano negativamente la
comunicazione con il personale ospedaliero). Relativamente al problema dei pazienti affetti da
disturbi polmonari cronici, I’Audit Nazionale BPCO 2008 ha identificato che solo il 13% degli
specialisti Pneumologi fornisce informazioni a pazienti con BPCO severa quando sono stabili e solo
il 25% dei pazienti con dipendenza da ossigeno ha discusso di assistenza medica. E evidente quindi
che i pazienti con BPCO ricevono poche informazioni, ma I’informazione &€ fondamentale per le
persone che fanno scelte a proposito delle cure e sulla loro vita. E ovvio che non ¢ appropriato
discutere di questi problemi durante I’esacerbazione di malattia anche se cio si verifica
frequentemente. Pertanto i medici non dovrebbero presumere che uno stato di cattiva salute sia
associato a una maggiore probabilita di rifiutare il trattamento di mantenimento della vita. Per evitare
la possibilita che solo il giudizio clinico e la “percezione” da parte del medico possano essere i fattori
principali per la scelta del trattamento, un recente consenso sulle Cure Palliative per i pazienti con
malattie respiratorie ha raccomandato che le Cure Palliative includano I’identificazione e il rispetto
dei pazienti e famiglie. Cio evidenzia la necessita di una chiara comunicazione tra medico e paziente.
Un altro punto importante € la definizione dei tempi in cui mettere sul tavolo le problematiche legate
all’End Of Life (EOL). Al momento non disponiamo di parametri predittivi di mortalita a breve
termine nei pazienti con BPCO. In una recente review, Curtis ha ipotizzato che un paziente con due
0 piu delle seguenti caratteristiche potrebbe essere un buon candidato per la discussione sul fine vita:
volume espiratorio forzato in 1 s (FEV1) pari al 30% previsto; dipendenza da ossigeno; uno o piu
ricoveri ospedalieri nell’anno precedente per una esacerbazione acuta della BPCO; insufficienza
cardiaca sinistra o altre comorbilita; perdita di peso o cachessia; stato funzionale diminuito; aumento
della dipendenza dagli altri ed eta > 70 anni. Questo metodo di identificazione di un paziente che
dovrebbe essere considerato un candidato “ideale” per le Cure Palliative puo essere soggetto a
critiche. Se il punteggio pu0 essere utilizzato per identificare i pazienti con cui discutere i trattamenti
di fine vita, potrebbe non essere cosi sensibile per identificare i pazienti che necessitano

4



principalmente di supporto palliativo per alleviare la dispnea e altri sintomi. Per questo motivo, il
COoNnsenso sopra menzionato suggerisce di iniziare precocemente le Cure Palliative, in associazione
con le cure attive e specifiche quando vi € un’aumentata intensita dei sintomi in base alla percezione
del paziente e della famiglia o quando si verifica un’esacerbazione acuta. In altre parole, le Cure
Palliative dovrebbero essere disponibili in qualsiasi momento durante il corso della malattia
respiratoria cronica quando il paziente diventa sintomatico. Cio significa che é necessario definire
altri criteri per identificare il paziente candidato per le Cure Palliative, in quanto I’obiettivo di queste
ultime é anche quello di identificare e trattare i sintomi correlati alla patologia. Infatti, € ampiamente
noto che i pazienti con BPCO lamentano sintomi quali mancanza di respiro, dolore, stanchezza e
depressione che in alcuni studi hanno rappresentato una prevalenza molto superiore al 50%. Alcuni
studi hanno confrontato lo stato di salute del paziente con BPCO con pazienti affetti da neoplasia.
Questi ultimi hanno accesso a Cure Palliative multidisciplinari incentrate sul sostegno al paziente e
alla loro famiglia per mantenere una ragionevole qualita di vita. Sfortunatamente, la presa in carico
in Cure Palliative di pazienti affetti da BPCO in Europa € variabile e nel complesso assai limitata.
Una revisione sistematica di letteratura nel 2018 ha identificato 13 domini (ampi settori) di supporto
necessario ai malati con BPCO: 1) comprensione della malattia BPCO, 2) gestione dei sintomi e dei
farmaci, 3) stile di vita sano, 4) gestione dei sentimenti e delle preoccupazioni, 5) convivenza positiva
con BPCO, 6) pianificazione del futuro, 7) ansia e depressione, 8) supporto pratico, 9) lavoro e
alloggio, 10) famiglie e relazioni intime, 11) vita sociale e ricreativa, 12) indipendenza e 13) servizi
di trasporto. A questa va aggiunto tutto I’aspetto spirituale/esistenziale, notevolmente assente.

Gia nel 2005 uno studio aveva evidenziato due aree che possono influenzare la qualita delle cure
ricevute dai pazienti con BPCO: 1) il ruolo della depressione, un problema comune nei pazienti con
BPCO nella comunicazione medico-paziente; 2) il ruolo della pianificazione preventiva in questa
comunicazione.

Preso atto dei dati di letteratura e della valutazione congiunta del Gruppo Multidisciplinare,
Multiprofessionale e Multisocietario che ha redatto il presente documento viene proposto un
approccio multidisciplinare (Multi-Disciplinary and Multi-Professional COPD and IPF Team, MD-
MP-COPD and IPF Team) per una efficace e competente lettura dei bisogni espressi ed inespressi

del paziente e della famiglia affetta da BPCO e fibrosi polmonare e per una presa in carico condivisa.

Composizione del MD-MP-COPD and IPF Team

- Core team: Pneumologo, Infermiere specialista in Malattie Respiratorie, Fisioterapista specialista
in patologie respiratorie, Medico specialista in Cure Palliative, Infermiere specialista in Cure
Palliative, Medico di Medicina Generale (MMG).



- Extended team: Psicologo, Assistente sociale, Fisiatra, Nutrizionista.

Criteri di eleggibilita

Sono assistiti nell’ambito dell’ambulatorio di Cure Palliative precoci i pazienti con BPCO e IPF
sintomatici o paucisintomatici e/o familiari che, dopo valutazione multidisciplinare congiunta, si
ritiene possano avere beneficio da una presa in carico globale di Cure Palliative per almeno 2 delle
situazioni sotto riportate:

1) la presenza di sintomi non controllati (dispnea, tosse, dolore, paura, crisi di panico, depressione,
stipsi, astenia);

2) una risposta negativa alla domanda sorprendente (Mi stupirei se il paziente dovesse morire
nell’arco del prossimo anno?” Risposta negativa: “NO, non mi stupirei’);

3) pazienti e familiari che necessitano di un supporto nella pianificazione del percorso di cura;

4) pazienti e familiari in difficolta nel percorso di accettazione della consapevolezza della prognosi
del congiunto (non consapevolezza della progressione di malattia e della non efficacia dei
trattamenti);

5) uno o piu ricoveri ospedalieri nell’anno precedente per una esacerbazione acuta della BPCO e della
IPF;

6) insufficienza cardiaca sinistra o altre comorbilita;

7) perdita di peso o cachessia;

8) stato funzionale diminuito;

9) aumento della dipendenza dagli altri ed eta > 70 anni;

10) FEV1 pari al 30% previsto;

11) dipendenza dall’ossigeno.

Modalita di richieste/segnalazione
- Lo Pneumologo identifica, in base ai criteri di eleggibilita condivisi, i pazienti e le famiglie
che potrebbero essere presi in carico in Cure Palliative precoci da discutere nel team.
- Segnala il paziente alla Centrale di Coordinamento della Rete delle Cure Palliative o al locale
Servizio di Cure Palliative per la presa in carico precoce.
- La Centrale di Coordinamento della Rete delle Cure Palliative o il locale Servizio di Cure
Palliative contattano il MMG per condividere la strategia e per valutare quale ambulatorio di

Cure Palliative attivare.



Viene definita una giornata per la riunione del MD-MP-COPD and IPF team in cui vengono
visitati i pazienti presso gli ambulatori di Pneumologia in collaborazione con la Rete delle
Cure Palliative.

Viene identificata una prima fascia oraria per discutere multidisciplinarmente con i
Palliativisti:

1) le situazioni cliniche nuove identificate dallo Pneumologo;

2) i pazienti gia presi in carico.

Si concorda la strategia comunicativa e di intervento.

Modalita di presa in carico

Vengono visti congiuntamente i pazienti che, dopo la valutazione multidisciplinare, sono stati
considerati elegibili per la presa in carico precoce in Cure Palliative.

Dallo Pneumologo viene presentata al paziente e alla famiglia I’équipe di Cure Palliative
e il programma di presa in carico.

Viene concordata la data per la successiva visita ambulatoriale presso I’ambulatorio delle
Cure Palliative (visite del paziente, colloqui con il paziente, colloqui con il/i caregiver,

colloqui con i familiari).

Presso I’ambulatorio di Cure Palliative:

Prima della prima visita: si prendono contatti con il MMG (se non presente al meeting team)

per concordare la strategia comunicativa e di intervento.

Finalita della presa in carico della visita ambulatoriale di cure palliative

Le finalita della presa in carico come visita ambulatoriale di Cure Palliative sono le seguenti:

presa in carico con Cure Palliative precoci e globali del malato e della famiglia;

trattamento di tutti i sintomi somatici, compresa la dispnea, la tosse ed il dolore, correlati alla
malattia;

valutazione del livello di consapevolezza del paziente e dei familiari della prognosi della
malattia e valutazione dell’opportunita di rendere piu consapevole il paziente, se possibile,
sulla prognosi;

supporto nella gestione del senso di impotenza;

valutazione dei bisogni psicologico-relazionali del paziente e della sua famiglia;

sostegno ed aiuto nelle scelte terapeutiche per il paziente;

pianificazione condivisa delle cure;

collaborazione con lo MMG e il Servizio di Pneumologia;



- sostegno al MMG e al Servizio di Pneumologia nel percorso di comunicazione con il malato
e la famiglia;

- collaborazione con lo MMG e il Servizio di Pneumologia per evitare approcci di ostinazione
diagnostica e terapeutica negli ultimi mesi di vita;

- accompagnamento del paziente e della famiglia nell’accettazione della fase avanzata di
malattia finalizzato al raggiungimento della migliore qualita di vita possibile per il malato e
per la famiglia.

Impegni dell’ambulatorio di Cure Palliative
1) Assicura la presa in carico globale sia del malato che della famiglia, con il controllo dei sintomi
disturbanti, il supporto alle problematiche psicologiche e contatta I’assistente sociale per le relative
problematiche;
2) garantisce la prima visita multidisciplinare con lo Pneumologo e la prima visita
multidisciplinare con il medico Palliativista e Infermiere palliativista;
3) attiva eventualmente le altre professionalita necessarie (Psicologo, Fisiatra, Fisioterapista,
Nutrizionista, etc.);
4) garantisce la valutazione della consapevolezza della diagnosi e della prognosi del paziente e della
famiglia;
5) supporta il percorso di comunicazione della diagnosi e della prognosi;
6) supporta il paziente, la famiglia e il medico nei processi decisionali e nella pianificazione
condivisa delle cure;
7) garantisce i contatti telefonici programmati necessari per la titolazione dei farmaci utili al
controllo dei sintomi disturbanti e i contatti telefonici per il supporto psico-relazionale;
8) garantisce e programma i controlli clinici e/o i contatti successivi;
9) garantisce i colloqui con la famiglia per allineare le informazioni e per valutare i bisogni
psicologico-relazionali dei familiari;
10) garantisce il supporto relazionale e se necessario psicologico (attivando lo psicologo dell’équipe
di cure palliative) al caregiver e agli altri familiari;
11) contribuisce a contenere il ricorso a terapie inappropriate e ad approcci di ostinazione diagnostica
e terapeutica negli ultimi mesi di vita e a terapie futili;
12) assicura I’accompagnamento del paziente e della famiglia nell’accettazione della fase avanzata
di malattia finalizzato al raggiungimento della migliore qualita di vita possibile per il malato e

per la famiglia;



13) registra gli interventi, le valutazioni relative alla consapevolezza e I’evoluzione delle stesse nel
corso della malattia;

14) garantisce contatti e confronti telefonici e via mail periodici con lo MMG, il medico e
I’infermiere del Servizio di Pneumologia e i componenti dell’extended team;

15) garantisce la continuita delle cure (confrontandosi con il MMG per attivare la modalita piu
adeguata di assistenza domiciliare) e valuta I’inserimento in pre-lista per I’hospice;

16) per i pazienti gia presi in carico in Cure Palliative precoci ambulatoriali, sentito il core team,
propone il ricovero in hospice;

17) alimenta il sistema informativo;

18) attiva percorsi di audit.
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2. Integrazione tra le figure professionali dedicate alla presa in carico palliativa

Raffaela Giacobbe

Nelle Cure Palliative risulta indispensabile ricercare ed instaurare una collaborazione tra varie figure
professionali quali i MMG, gli specialisti delle Cure Palliative e gli specialisti della patologia di base
dei pazienti: Pneumologi, Oncologi, Fisioterapisti, Psicologi, Psicoterapeuti, Infermieri ed altri
ancora. Lo scopo di tale integrazione € quello di individuare correttamente i pazienti, pianificare i
loro piu specifici e pit adeguati percorsi clinico-assistenziali paralleli alle cure standard. Tutto cio e
indispensabile soprattutto per la patologia respiratoria cronica, in primis la BPCO che ha mostrato
negli ultimi anni un aumento della prevalenza dei sintomi ed un incremento della mortalita. Date le
significative esigenze fisiche, psicosociali e comunicative delle persone con BPCO, le linee guida
raccomandano che i pazienti con malattia avanzata debbano avere un accesso precoce alle Cure
Palliative in concomitanza con una terapia ottimale orientata alla malattia. Tutti i professionisti della
salute hanno un ruolo chiave nel fornire Cure Palliative a questi pazienti. Quando sono fornite dal
solo medico curante (quale MMG o specialista) si parla di Cure Palliative generaliste o di approccio
palliativo, mentre le cure specialistiche sono quelle fornite da professionisti con qualifiche
specialistiche e/o esperienza significativa in Cure Palliative. | team di Cure Palliative specialistiche
non solo supportano il medico curante nell’approccio palliativo, ma svolgono un ruolo importante
nella cura di pazienti che presentano sintomi impegnativi o esigenze piu complesse. Per i pazienti con
BPCO avanzata I’approccio palliativo e le Cure Palliative specialistiche devono rappresentare aspetti
complementari e indispensabili per la loro assistenza. Nella realta, nonostante le raccomandazioni
delle linee guida pneumologiche, il riferimento alle cure palliative specialistiche si verifica raramente.
Negli Stati Uniti solo I’1,7% dei pazienti con BPCO in stadio terminale riceve Cure Palliative
specialistiche a partire dal momento del ricovero per riacutizzazione. Nel Regno Unito ed in Australia
rispettivamente il 16,7% e il 17,9% ha accesso a Cure Palliative specialistiche nell’ultimo anno di
vita. | pazienti con BPCO di grado severo hanno invece documentate necessita di accedere alle Cure
Palliative.

Anche la pianificazione preventiva delle cure (advance care planning), che per definizione dovrebbe
includere la discussione sui desideri di fine vita di ogni paziente, si verifica raramente.
Un recente sondaggio online svolto in Australia, Nuova Zelanda e Regno Unito ha ottenuto risposte
dal 33,0% di 1.047 medici che lavorano in Medicina Palliativa e 702 in Medicina Respiratoria,
escludendo le risposte incomplete sulla gestione del paziente. Lo studio, oltre ad esaminare gli
ostacoli alle Cure Palliative specialistiche, ha evidenziato che la maggior parte degli Pneumologi si

sente in grado di fornire un approccio palliativo riconoscendo il ruolo dello specialista palliativista
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nella cura dei pazienti con BPCO avanzata e I’importanza delle discussioni sulla pianificazione

preventiva delle cure con i MMG, i pazienti e i loro familiari. Gli argomenti chiave sui quali

concordare comprendono:

I’utilita nel futuro della Cardiopulmonary Resuscitation (CPR);

I’utilita nel futuro della ventilazione meccanica e/o del ricovero in Unita di Terapia Intensiva
Respiratoria (UTIR);

le Cure Palliative piu indicate per il dolore, la dispnea e I’ipossiemia severa;

la prognosi quoad vitam in mesi o anni;

il cambiamento del trattamento in senso palliativistico;

la nomina di un decisore sostitutivo (fiduciario, amministratore di sostegno, tutore) che puo
essere un medico od un familiare;

il luogo di assistenza desiderato che pud essere il proprio domicilio, un hospice o I’ospedale

il luogo di morte desiderato;

gli obiettivi, i valori, i desideri, le speranze e le paure del paziente;

I’accertamento che il paziente comprenda e conosca il proprio stato di salute;

i desideri futuri per I’utilizzo degli antibiotici e la ventilazione meccanica non invasiva (N1V);
le Disposizioni Anticipate di Trattamento (DAT);

I’organizzazione delle volonta testamentarie del paziente.

Gli autori concludono che gli attuali modelli di lavoro sono considerati inadeguati per I’insufficiente

comunicazione e collaborazione tra i molti professionisti della salute spesso coinvolti nella cura delle

persone con BPCO avanzata. Pertanto € auspicabile una sempre maggiore integrazione tra gli

specialisti in un team multidisciplinare al fine di perseguire il piano di cure piu appropriato.
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3. Epidemiologia delle malattie respiratorie

Giovanni Viegi

L’Organizzazione Mondiale della Sanita (OMS) ha stimato che nel 2015 circa 3 milioni di persone
nel mondo sono morte a causa della BPCO, cioe il 5% di tutte le morti avvenute in quell’anno.
Tuttavia, la BPCO & ancora una malattia sottostimata e, soprattutto, trascurata in tutto il mondo, piu
di altre infermita di minor peso. Si prevede che, a causa dell’epidemia del fumo e dell’invecchiamento
della popolazione (la grande maggioranza dei decessi per malattie respiratorie croniche si registra tra
le persone di 65 anni o piu), la BPCO diventera la terza causa di morbilita entro il 2020 e la quinta
causa di disabilita. Nel 2015, in Italia, piu di 22.432 persone sono decedute a causa di malattie
respiratorie croniche (46% di tutte le malattie respiratorie). Le ultime stime di mortalita per BPCO
(anno 2015) indicano un tasso di 3,8 decessi per 10.000 residenti (4,4 per i maschi e 3,1 per le
femmine). Tuttavia, questi dati sono sottostimati a causa della modalita di compilazione dei certificati
di morte, che riportano solo la causa terminale di decesso; infatti, considerando i pazienti deceduti
con BPCO (causa principale) e non solo per BPCO (causa secondaria), la stima della mortalita
associata a BPCO raddoppia. Recentemente, per mezzo di tecniche di interpolazione con il sistema
informativo geografico (GIS), é stata stimata una prevalenza media di BPCO in Europa pari a 12,4%,
con valori variabili da 5% a oltre 20%. In Italia sono colpite circa 3,5 milioni di persone (59 x 1.000;
125 x 1000 se over 65). Le indagini epidemiologiche di Pisa hanno messo in evidenza aumenti
significativi nella popolazione generale della prevalenza di BPCO (da 2,1% nel periodo 1985-1988,
2,6% nel 1991-1992 a 6,8% negli anni 2009-2011), di tosse usuale (da 11,4% nel 1985-88, 14,4% nel
1991-1992 e 16,5% nel periodo 2009-2011) e di ostruzione bronchiale (da 10,8% nel 1991-1992 a
21,1% nel 2009-2011). I dati ricavati dalle Schede di Dimissione Ospedaliera (SDO), pubblicati dal
Ministero della Salute nei Rapporti annuali dei ricoveri, indicano che i ricoveri per BPCO sono
progressivamente diminuiti negli anni: da 121.395 nel 1997 a 35.849 nel 2016. Da questo dato non
si puo stimare il peso della morbilita per BPCO in Italia, in quanto nella maggior parte dei casi i
ricoveri per riacutizzazioni BPCO sono stati classificati con DRG (raggruppamento omogeneo di
diagnosi) dell’insufficienza respiratoria piuttosto che con quello della BPCO: il DRG per
insufficienza respiratoria, infatti, mostra un andamento notevolmente in crescita (da 12.103 nel 1997
a 145.624 nel 2016). Tale decisione amministrativa non sanitaria comporta che, rispetto alla
popolazione europea, il tasso di ricoveri per BPCO in Italia nel 2016 risulta pit basso (0,7 per 1000
persone) che negli agli altri Paesi europei (solamente Cipro mostra un tasso minore di 0,5): il valore
piu elevato si riscontra in Romania (4,5), mentre dati intermedi si osservano in Francia (1,4), in UK

(2,5) e in Germania (3,4). Per quanto riguarda altre malattie respiratorie croniche meno frequenti, ma
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altrettanto gravi: I’IPF che colpisce oltre 100.000 persone in Europa, di ogni etnia o gruppo sociale,

e in Italia circa 16 persone ogni 100.000 (www.malatirari.it/site/associazioni/ama-fuori-dal-buio).

La mortalita a 5 anni della IPF (50-70%) e piu elevata di quella del cancro intestinale (40%), del
cancro della mammella (13%) e del cancro della prostata (2%) ed e simile a quella del cancro del
polmone (85%). | dati disponibili suggeriscono, per 100.000 abitanti, prevalenze variabili tra 1,25 e
23,4 in Europa e tra 25,6 e 31,6 in Italia; I’incidenza annuale é compresa tra 0,22 e 7,4 in Europa e
tra 7,5 e 9,3 in Italia. | due terzi dei casi insorgono dopo i 60 anni.
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4. Malattie polmonari rare nell’ambito delle Cure Palliative

Raffaela Giacobbe

I pazienti con malattie rare (tra le 3.000 e le 6.000 entita nosologiche), molto eterogenee tra di loro e
la cui prevalenza in Europa € pari a 1 caso su 2.000 persone, subiscono condizioni cronicamente
debilitanti ed invalidanti, sovente a prognosi infausta e con difficolta di cura in quanto spesso non
esistono terapie specifiche. L’80% presenta un’eziologia genetica, mentre le altre sono conseguenza
di infezioni batteriche, virali, contatto con allergeni o fattori ambientali se non idiopatiche e possono
presentarsi gia dalla nascita o dall’infanzia (il 75% colpisce I’eta pediatrica) oppure comparire
nell’eta adulta ed evolvere progressivamente verso I’insufficienza respiratoria cronica. Presentano
un’ampia gamma di sintomi di esordio che spesso ritardano la diagnosi. Il contributo della ricerca €
fondamentale a fronte delle scarse conoscenze attuali. La complessita della loro gestione clinica e le
forti ripercussioni sociali che costringono spesso i pazienti ad un’esistenza solitaria hanno un forte
impatto emotivo sui pazienti ed i loro familiari a causa della progressiva percezione di essere
abbandonati ed “orfani”” nel mondo dell’assistenza sanitaria.

Tra le malattie rare del polmone I’IPF e una malattia progressiva, seriamente invalidante, correlata a
fattori di rischio intrinseci (genetici, senescenza, sesso, microbioma polmonare), comorbilita
(reflusso gastroesofageo, apnea ostruttiva del sonno, diabete mellito, infezione da Herpes virus) e
fattori di rischio estrinseci (fumo di sigaretta, esposizioni ambientali, inquinamento atmosferico),
diagnosticata principalmente negli adulti pit anziani ed € la patologia interstiziale piu comune in tutto
il mondo con una prevalenza di 8,6/100.000 abitanti (es. in Finlandia). Nonostante i progressi nel
trattamento farmacologico della IPF e nei trapianti polmonari, rimane una patologia con alta mortalita
e morbilita. La mediana di sopravvivenza varia dai due anni ai sette anni. L’impatto dei sintomi sulla
vita quotidiana e sulle relazioni sociali € molto forte: la dispnea refrattaria e la tosse costituiscono i
sintomi piu comuni. Le linee guida raccomandano un’integrazione precoce della presa in carico
palliativa in parallelo al trattamento farmacologico o al trattamento chirurgico di trapianto.
Nonostante le raccomandazioni sono segnalati soltanto pochi studi, ma in fase “end life”, in pazienti
con malattia evoluta. Molti pazienti vanno incontro ad exitus in ospedale, ma il processo di cure
durante questa fase finale della patologia € ampiamente sconosciuto. Soltanto il 6% di pazienti affetti
da IPF riceve cure palliative a fronte del 19% di pazienti affetti da neoplasia polmonare; non vengono
effettuate valutazioni palliative e I’accesso in hospice &€ molto raro. Nella fase end-stage vengono
ancora effettuati test di laboratorio piuttosto che procedure intensivistiche (ventilazione meccanica
non invasiva), prescritti antibiotici per la difficolta a distinguere in questa fase una riesacerbazione,

un’infezione in corso oppure la fase della terminalita, anche in relazione alla totale assenza di
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decisioni di fine vita valutate anticipatamente. Tra le malattie rare del polmone vanno segnalate
inoltre la Linfangioleiomiomatosi (LAM) nella forma sporadica che interessa quasi esclusivamente
donne in eta fertile e nella forma che si associa a sclerosi tuberosa (malattia genetica), I’ipertensione
arteriosa polmonare, le vasculiti polmonari (granulomatosi di Wegener, malattia di Behcet), le
bronchioliti, la proteinosi alveolare polmonare, il deficit di al1-antitripsina, I’istiocitosi polmonare a
cellule di Langerhans, la polmonite da ipersensibilita, la discinesia ciliare primitiva, la
tracheobroncopatia osteocondroplastica. Tra le malattie rare va segnalata la malattia di Pompe o
glicogenosi di tipo 2, sostenuta da deficit genetico dell’enzima alfa-glucosidasi acida, responsabile
della alterata decomposizione del glicogeno con conseguente accumulo nel tessuto muscolare,
cardiaco ed epatico e conseguenti serie disfunzioni di organo.

La ricerca nelle malattie rare ha portato a risultati soddisfacenti: nella malattia di Pompe, di cui esiste
una forma infantile ed una forma dell’eta adulta a progressione piu lenta, e stato messo a punto un
potente mezzo di screening che consente una diagnosi precoce (validazione del deficit genetico).
Grazie a tecniche di ingegneria molecolare, dal 2006 é disponibile una terapia enzimatica sostitutiva,
che ha permesso nei neonati di migliorare la sopravvivenza complessiva, la sopravvivenza libera dal
ventilatore, la cardiomiopatia e lo sviluppo motorio, mentre nei pazienti con malattia di Pompe a
esordio tardivo ha portato alla stabilizzazione del decorso della malattia con miglioramenti motori e
polmonari. Tali patologie costituiscono un problema reale e complesso perché I’esperienza dei
sanitari & condizionata dalla raritd epidemiologica. Risulta fondamentale formare specialisti con
competenze adeguate a riconoscerne precocemente i sintomi, esplorare le diagnosi differenziali ed
offrire le opzioni di trattamento piu avanzate, acquisendo conoscenze ed esperienze nella cura di tali
pazienti, anche con la disponibilita di esperti, per organizzare un’assistenza sicuramente difficile che
richiede un trattamento altamente specialistico oltre che di presa in carico psicologica a fronte del
crescente isolamento sociale durante la traiettoria di malattia. Recenti ricerche hanno dimostrato che
in generale un approccio multidisciplinare ben organizzato per le Cure Palliative comporta risultati
migliori rispetto ad un modello di assistenza standard. E fondamentale promuoverne I’informazione
presso I’opinione pubblica (nel 25% dei casi i pazienti o i loro familiari non sono informati
dell’eventuale eziologia genetica) cosi come la condivisione con centri di esperienza, sanitari tutti,
laboratori, pazienti e familiari offre un valore aggiunto nella gestione di tali patologie. E auspicabile
che i governi nazionali sviluppino strategie per incoraggiare la ricerca clinica sulle malattie rare ed i

sistemi sanitari per curarle al meglio.
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5. Traiettorie delle malattie respiratorie

Antonella Serafini, Franco Falcone

La respirazione € il processo cellulare di produzione di energia mediante la combustione degli
elementi nutrizionali con ossigeno e scarico di acqua e anidride carbonica, alimentato dalla struttura
toraco-polmonare che scambia Oz e CO> con I’ambiente esterno e dal circolo ematico che trasporta i
gas tra la struttura di scambio e le centrali chimiche mitocondriali. La ventilazione e I’attivazione
neurochimica dei determinanti meccanici del ricambio dei gas tra ambiente esterno e circolo: €
automatica in condizioni di riposo ed € incrementabile ad ogni aumento del bisogno di prestazioni.
La perdita di funzione puo originare in ogni settore; la conseguente soggettiva e variabile percezione
di difficolta nell’eseguire la ventilazione (dispnea) € il segno precoce della limitazione di uno o piu
determinanti della funzione respiratoria. Le patologie respiratorie hanno tre prevalenti profili:
I’infezione, la neoplasia e la degenerazione dei determinanti meccanici e fisici della ventilazione e
dello scambio dei gas.

Nuovi paradigmi sono stati recentemente proposti nella patogenesi della malattia polmonare
ostruttiva cronica (BPCO) e della IPF, evidenziando sorprendenti somiglianze nonostante le loro
evidenti differenze cliniche, radiologiche e patologiche. Vi sono prove crescenti a sostegno di un
modello patogenetico in cui sia nella BPCO che nell’IPF I’azione cumulativa di una senescenza
accelerata del parenchima polmonare (determinata dalla disfunzione telomerica e/o da una varieta di
fattori genetici predisponenti) e I’attivita nociva del danno ossidativo indotto dal fumo di sigaretta
sono in grado di compromettere gravemente il potenziale rigenerativo di due compartimenti cellulari
precursori polmonari (precursori epiteliali alveolari in IPF, cellule precursori mesenchimali in
BPCO/enfisema). Il conseguente divergente disordine delle vie coinvolte nel rinnovamento del
tessuto polmonare puo portare al distinto rimodellamento anomalo del tessuto e al deterioramento
funzionale che caratterizzano il parenchima alveolare in queste malattie (fibrosi irreversibile e nido
d’ape bronchiolare in IPF, enfisema e inflammazione cronica delle vie aeree nella BPCO). Prevalente
generatore di dispnea é il danno a carico di tre componenti strutturali: il sistema di conduzione
bronchiale, la struttura elastica alveolare e la membrana alveolo-capillare di scambio dei gas. Nelle
patologie della struttura di conduzione aerea del polmone la reattivita alla flogosi cronica della parete
bronchiale determina spasmo dei muscoli peribronchiali, iperattivita secretoria delle ghiandole
mucipare con incremento di secrezioni endobronchiali, permeabilita capillare con accumulo di liquidi
extracellulari ed edema parietale a cui consegue limitazione del flusso aereo bronchiale, in particolare
espiratorio, con iperinflazione dinamica, alterazione del rapporto ventilazione perfusione, tosse,

espettorazione e possibile infezione. La flogosi cronica della parete bronchiale evolve verso
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I’irrigidimento della parete e I’irreversibilita dello spasmo muscolare. Nel cedimento e riduzione
quantitativa della struttura elastica della membrana alveolare, il danno emerge come enfisema
polmonare e perdita della stabilita dei gas alveolari per iperinflazione statica, e ovviamente dinamica,
del diametro alveolare fino a rottura delle pareti, compresa la componente capillare, e confluenza
bollosa di varie dimensioni e sede. Le reazioni della struttura connettivale interstiziale di sostegno
dell’apparato broncoalveolare ad agenti flogogeni in gran parte ignoti esitano, con processi cronici e
in parte granulomatosi, in proliferazione pseudoriparativa fibrotizzante della componente
mesenchimale della membrana alveolare che riduce progressivamente la compliance polmonare e la
diffusione fisica dei gas attraverso la membrana alveolo-capillare.

Nella storia naturale delle patologie respiratorie alcuni dei fattori causali come il fumo di tabacco,
I’esposizione a inalanti professionali, allergici o infettivi noti sono prevenibili con educazione
sanitaria, interventi in ambito lavorativo, vaccinale e diagnosi precoce 0 screening.
L’ antibioticoterapia € un trattamento causale ben codificato. La riabilitazione respiratoria e la
rieducazione allo sforzo con cura del trofismo muscolare per interrompere il circolo vizioso dispnea-
ipomotricita-decondizionamento muscolare, ancorché ben codificati, sono trascurati o negletti. Nelle
malattie croniche evolutive la percezione della dispnea é sicuramente presente nella fase di ipossiemia
da sforzo, ma anche in fasi precedenti come percezione della limitazione della prestazione fisica. La
dispnea, “soggettiva esperienza di difficolta respiratoria, caratterizzata da sensazioni qualitativamente
distinguibili, di varia intensita che consegue all’interazione di molteplici fattori fisiologici,
psicologici, sociali e ambientali e puo indurre risposte fisiologiche e comportamentali secondarie”
secondo I’American Thoracic Society (ATS), costituisce pertanto un’anomala e sgradevole
consapevolezza del proprio respiro difficoltoso e costituisce un problema clinico importante quanto
il dolore. E un sintomo soggettivo che pud non essere coerente con i riscontri obiettivi e come tale &
difficile fornirne una definizione univoca; differenti sono le descrizioni verbali (“fame d’aria”,
“respiro affannoso”, etc.). Analogamente al dolore, tecniche di neuroimmagine hanno documentato
il ruolo del sistema limbico e paralimbico nella percezione della dispnea. In ogni fase della storia
naturale delle patologie respiratorie emerge la necessita di affrontare, prevenendolo, il sintomo
dispnea, ma anche di curarlo sino alla palliazione attraverso la presa in carico della persona nella sua
globalita, organica e psicosociale, delineando approcci differenti “patient-tailored” che affrontino
anche ansia, paure e altre emozioni strettamente legate alla percezione del sintomo. Quando la dispnea
non é controllata dalla terapia farmacologica (in assenza di oppiacei) e non, € necessario modularne
la “percezione centrale” con trattamenti psicosociali e farmacologici.

La variabilita dei sintomi attraverso i quali si esprimono i danni molteplici dei determinanti della

funzione respiratoria e la loro correlazione con la dispnea e lo stato di ansia/depressione conseguente
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(scarsa igiene personale, isolamento, irritabilita, ostilita, perdita di autostima) possono essere
inquadrabili attraverso indicatori numerici. Oltre ai parametri oggettivi di stadiazione di malattia (ad
es. ostruzione al flusso ed iperinsufflazione nella BPCO), la misurazione dell’ossigenazione del
sangue arterioso attraverso la saturimetria [rapporto, espresso in percentuale (0-100), tra
I’emoglobina legata all’ossigeno e il totale di emoglobina che circola all’interno dei vasi sanguigni
arteriosi] e I’utilizzo di misurazioni o scale attraverso le quali il paziente attribuisce un indicatore
numerico al proprio livello di sforzo percepito come dispnea, permettono di obiettivare al meglio quel
sintomo soggettivo (Tab. 1). La misurazione delle scale di dispnea in un percorso educazionale del
paziente e dei suoi caregiver di pianificazione anticipata e condivisa delle cure permette di
ottimizzare I’intervento palliativo attuandolo il piu precocemente possibile, al fine di garantire una
soddisfacente Qualita di Vita (QdV) nella malattia. Non esistono raccomandazioni preferenziali

nell’uso di una scala rispetto all’altra.

Tabella 1. Indicatori numerici del livello di dispnea e di ansia/depressione.

Pulsossimetria digitale: valori di SpO> tra 90 e 95% sono sospetti, valori < 90% sono certi per

riduzione della PaO,, valori < 85-80% indicano un grave rischio di ipoPaO-

Scale dispnea
. MRC (0-4)
. Scala di BORG (0-10)
. CAT (> 10)
- SGRQ (su una scala da 0 a 100, punteggi piu bassi indicano una funzione respiratoria migliore)

Scala ansia/depressione
- H.A.D.S. (0-7 = n.n.; 7-10 = borderline anormale; 11-21 = anormale)
MRC: Medical Research Council; CAT: COPD Assessment Test; SGRQ: St. George’s Respiratory

Questionnaire.
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6. Stadiare la gravita delle malattie respiratorie

Carlo Barbetta, Giuseppe Peralta

| pazienti che accedono ai sistemi sanitari sono mossi in prima istanza dalla comparsa di sintomi. Pur
essendo questi un importante segnale d’allarme e biomarker del controllo ottenuto sulla patologia di
base essi possono essere aspecifici e costituire solo parziali indicatori dell’evoluzione della patologia.
Un approccio esclusivamente symptom-oriented potrebbe pertanto ritardare la diagnosi di patologie
potenzialmente trattabili, cosi come un approccio disease-oriented potrebbe condurre a perseguire
risultati su outcome poco importanti e non contribuire al miglioramento della qualita di vita del
paziente. Le patologie croniche che colpiscono I’apparato respiratorio sono caratterizzate da un
inevitabile incremento della sintomatologia e la possibilita di fornire una copertura ai sintomi
adattabile alle condizioni cliniche del paziente e un obiettivo da perseguire come consigliato dalle
linee guida. Oltre a fornire un punto di vista oggettivo e quantificabile, i questionari specifici per la
valutazione di sintomi e qualita di vita costituiscono anche uno strumento importante per valutare
I’efficacia dei trattamenti intrapresi. Una patologia cronica dell’apparato respiratorio puo esordire
spesso con la tosse, uno dei principali segnali d’allarme che conduce il paziente o i suoi familiari a
richiedere una valutazione sanitaria. L’inquadramento del sintomo tosse deve iniziare con una
accurata raccolta di informazioni sulle caratteristiche della tosse (tosse produttiva per presenza di
secrezioni nei bronchi, tosse secca persistente e stizzosa, tosse abbaiante; ritmo circadiano; fattori
scatenanti; ansia generata dagli attacchi tussigeni), eventuale presenza di comorbilita, possibili
concause del sintomo e suscettibili di ulteriore incremento della terapia di fondo. La tosse puo essere
valutata con specifici questionari (scala visuale analogica - VAS, Leicester cough questionnaire, etc.)
oppure con sistemi elettronici (opzione scomoda, al momento riservata a trial clinici/contesti di
ricerca) (Tab. 2). L’anamnesi farmacologica permette di escludere cause iatrogene di tosse.
Analogamente alla tosse, la dispnea & una condizione di profondo discomfort che puo tuttavia
insorgere in maniera pi subdola. E infatti presente un meccanismo di autolimitazione che porta a
diminuire le attivita fisiche condizionanti lo sviluppo del sintomo, con il rischio di innescare una
spirale che porta al progressivo calo della tolleranza all’esercizio fisico. Come la tosse, la dispnea
puo essere percepita sia in maniera acuta che cronica, essere scatenata/aggravata da particolari
attivita, avere impatto sulla qualita di vita, essere causata da altre comorbilita non respiratorie e
sensibile al trattamento rivolto alla patologia di base sino alle Cure Palliative qualora non fosse
responsiva ad ulteriori terapie specifiche. La dispnea e I’impatto sulla vita quotidiana possono essere
misurati con appositi questionari. Registrare il grado di dispnea e I’impatto sulla qualita di vita €

importante al fine di ottimizzare i trattamenti e garantire un approccio personalizzato patient-tailored.
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Durante I’iter diagnostico e di follow-up del paziente affetto da patologie croniche dell’apparato
respiratorio indagini strumentali (spirometria, imaging toracico, emogasanalisi arteriosa) possono
non essere necessariamente ripetuti, oppure programmati a carenze periodiche in accordo alle linee
guida e ai protocolli locali. Quando a un incremento della sintomatologia riportata, sostenuto da esami
diagnostici, consegua una responsivita a precisi trattamenti specifici, si puo ottenere un
miglioramento della qualita di vita (es. drenaggio di versamenti pleurici di nuova insorgenza,
incremento della terapia broncodilatatrice in pazienti affetti da patologie ostruttive croniche etc.).
Nella pratica un ruolo importante € rivestito da indicatori effettivi di attivita fisica svolta quali i
contapassi (accelerometri). Sono strumenti facilmente integrabili nelle attivita quotidiane
(braccialetti, applicazioni per smartphone) generalmente ben tollerati e in grado di fornire un
feedback diretto, sia al paziente che al caregiver, sul livello di attivita fisica tollerabile nonostante la
patologia respiratoria cronica sottostante. Trial clinici hanno dimostrato come il numero di passi
eseguiti durante la giornata correli con la sopravvivenza e con il performance status del paziente,
oltre che con indici funzionali. Questi dispositivi permettono inoltre di monitorare I’effetto nel tempo
di programmi di riabilitazione e di identificare i pazienti con buon indice funzionale, ma che restano
inattivi al domicilio, al fine di concentrare su questo gruppo gli sforzi riabilitativi.

La valutazione della qualita di vita mediante questionari e/o interviste strutturate € in grado di fornire
importanti feedback anche in merito all’impatto della patologia respiratoria cronica sulla sfera
psicologica e soggettiva del paziente; in un’ottica di razionalizzazione delle risorse € buona prassi
concentrare gli sforzi di counselling sui pazienti/caregiver che maggiormente necessitano di supporto
psicologico. Durante la traiettoria di evolutivita della malattia respiratoria cronica € definito obiettivo
importante il controllo dei sintomi, ma é altrettanto ignorata la necessita urgente di procedure che
assicurino il sollievo dalla dispnea refrattaria. Secondo Cherney e Portenoy (1994) si definisce
refrattario un sintomo “quando non e adeguatamente controllabile nonostante sia stato fatto ogni
sforzo per identificare una terapia tollerabile che non comprometta la coscienza”. La dispnea
refrattaria € una difficolta respiratoria che persiste a riposo o con un’attivita minima nonostante
terapia ottimale della condizione sottostante. Il non controllo della dispnea refrattaria costituisce
un’omissione significativa nella buona prassi medica: € necessario trattare la patologia di base, ma
anche avviare terapia farmacologica con oppioidi per il sollievo dal distress psicologico che ne
consegue. Utili tool per identificare i pazienti affetti da dispnea refrattaria e con possibili esigenze di
Cure Palliative sono costituiti da FEV: e scala MRC (pazienti affetti da BPCO; si ricorda I’utilita
della scala MRC nella IPF); quali corollari nella rimodulazione delle cure nella BPCO pu0 essere

predittivo di mortalita il BODE index e la surprise question in tutti i pazienti cronici evolutivi,
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neoplastici e non (Tab. 3), sempre in un’ottica collaborativa di discussione multidisciplinare,
integrando psicologia e Cure Palliative specialistiche con cure respiratorie e primarie.

I pazienti con BPCO severa (FEV1 < 50%) ed uno score MRC di 3-4, nonostante terapia ottimale di
tutte le cause reversibili della dispnea, possono beneficiare di trattamento con oppioidi. Nella
traiettoria di malattia BPCO, il BODE index (Tab. 4) costituisce un ulteriore importante indicatore di
mortalita: i pazienti con piu alti punteggi all’indice BODE sono risultati a maggior rischio di exitus
nei mesi successivi. Infine i pazienti con negativita di risposta alla surprise question sono candidabili
ad una rimodulazione delle cure per il sollievo dal distress psicofisico derivante dalla persistenza del
sintomo. Il timing della surprise question é peraltro difficilmente realistico in ambito pneumologico
a fronte delle differenti traiettorie di malattia: € meglio definibile nel malato neoplastico con decorso
pit lineare, mentre é piu difficile nel paziente con BPCO oppure affetto da interstiziopatia poiché

presentano una traiettoria imprevedibile.

Tabella 2. Scale validate per la misurazione della tosse e sistemi elettronici.

QUESTIONARI

Scala Analogica Visuale - VAS

Leicester cough questionnaire

SISTEMI ELETTRONICI*

*Riservati a trial clinici e di ricerca

Tabella 3. Indicatori di dispnea refrattaria.

MRC: 3-4

BODE index: 4-10

FEV1i: <50%

Surprise Question*: negativa

*Documento AIPO/SICP 2015
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Tabella 4. BODE index score: indicatore di mortalita nei pazienti BPCO.

BODE index score % mortalita a 12 mesi | % mortalita a 24 mesi | % mortalita a 52 mesi
0-2 2 6 19
3-4 2 8 32
4-6 2 14 40
7-10 5 31 80
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7. 1 sintomi

Dispnea e tosse

Carlo Barbetta

La tosse € un atto motorio coordinato da un riflesso, costituito da una inspirazione profonda ed una
successiva espirazione forzata con espulsione di aria ad elevata velocita. La vibrazione generata dai
tessuti crea il caratteristico suono che puo variare di tonalita. Puo presentare un andamento acuto o
cronico.

La dispnea € la sensazione soggettiva caratterizzata dalla percezione di una inadeguata capacita
respiratoria, tale da impedire lo svolgimento di attivita fisiche e che richiede al paziente I’interruzione
dello sforzo fisico o comunque I’adozione di atteggiamenti volti a ridurre il carico di lavoro per
I’apparato respiratorio.

Tosse e dispnea possono costituire i sintomi d’esordio per le patologie croniche che coinvolgono
I’apparato respiratorio e possono presentarsi sia come sintomi singoli che associati in cluster. A
livello encefalico e stata riconosciuta la presenza di specifici pattern per la percezione e gestione del
sintomo. In particolare in presenza di sintomi refrattari, lo scopo delle terapie rivolte alla patologia di
base e quello di ridurre I’impatto dei sintomi sulle attivita quotidiane; tuttavia il controllo fornito dai
trattamenti apparato-specifici pud non essere ottimale gia nelle prime fasi della patologia. La
progressione comporta un incremento del carico psicologico con impatto sulla qualita di vita nel caso
in cui non venga fornita una appropriata risposta per il management dei sintomi. Dispnea e tosse
costituiscono i sintomi piu frequenti: il 94% dei pazienti ne ha sofferto nell’ultimo anno di vita
lasciando un profondo impatto negativo nei congiunti. Va segnalato che i pazienti affetti da patologie
non oncologiche manifestano dispnea per tempi piu prolungati ed in maniera piu intensa. Dispnea e
tosse non colpiscono il paziente solo nel singolo momento, ma costituiscono un’esperienza
multimodale e multisensoriale. Le limitazioni infatti non sono solo dovute alla necessita di gestire il
flare up, ma comportano I’adozione di uno stile di vita volto a ridurre il piu possibile le situazioni che
possono favorire il manifestarsi o I’insorgenza del sintomo. La limitazione nelle attivita quotidiane
non colpisce solo i pazienti: caregiver e congiunti infatti rischiano di trovarsi nella condizione di
dover rimodulare le proprie attivita quotidiane. Non & infrequente una condizione di stress e
isolamento sociale nei caregiver oltre a difficolta nel trovare supporto da parte degli ambienti socio-
sanitari e lavorativi.

Il primo accesso ed inquadramento del paziente puo fornire dati importanti per attivare piani di
gestione volti a fornire al paziente strumenti per anticipare le esacerbazioni. Sia dispnea che tosse
possono costituire I’output di patologie che colpiscono apparati diversi; € importante di conseguenza
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favorire percorsi multidisciplinari nella gestione della patologia. Le analisi preliminari eseguite
possono far emergere condizioni concomitanti. L’emocromo pu0 mettere in evidenza un’anemia
misconosciuta ed il dosaggio del peptide natriuretico (BNP/proBNP) una condizione di scompenso
cardiaco. La spirometria deve sempre essere eseguita nella valutazione basale di un paziente affetto
da patologia cronica delle vie respiratorie.

La mancata adeguata gestione della tosse e della dispnea pud avere inoltre un importante impatto
economico e sui servizi sanitari. Un’analisi qualitativa condotta sui pazienti che si sono recati al
Pronto Soccorso per crisi dispnoica ha permesso di evidenziare come un’inadeguata gestione del
sintomo si traduca in un accesso ai servizi di emergenza, con impatto profondo in termini di costi ed
effetto negativo per il paziente ed i familiari, legato in prima istanza alla possibilita di lunghi tempi
d’attesa nel Pronto Soccorso e alla inevitabile possibilita di ritardata valutazione da parte di specialisti

nell’inquadramento e gestione del/dei sintomo/i e a ricoveri inappropriati.
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Anoressia

Paola Martucci

L’anoressia, ovvero la perdita involontaria di appetito che determina un ridotto introito calorico, si
associa a perdita di peso ed é uno dei fattori che maggiormente contribuisce alla cachessia e perdita
di massa muscolare; questo stato metabolico si presenta con frequenza relativamente alta nei pazienti
con BPCO (15-40%). La cachessia, prevalente nel fenotipo enfisematoso della BPCO, determina non
solo una ridotta funzione muscolare scheletrica e una ridotta capacita di esercizio fisico, ma
rappresenta anche un fattore prognostico negativo come determinante di mortalita indipendente dal
grado di ostruzione delle vie aeree. Se un introito dietetico apparentemente normale in pazienti con
BPCO puo essere insufficiente a soddisfare le piu elevate richieste energetiche legate alla patologia
di base, tanto pit lo e un ridotto apporto dietetico causato dall’anoressia nel cui determinismo

rientrano in genere I’uso di nicotina, il discomfort fisico, I’astenia, la dispnea, la depressione, I’ansia,
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il dolore cronico, I’impiego di farmaci, lo stato di costipazione e il senso di gonfiore intestinale legati
ad alterazioni della motilita viscerale ed associati ad una sensazione di sazieta precoce. Altri fattori
potenzialmente in grado di favorire la perdita di appetito sono alterazioni disfunzionali dei

chemorecettori gustativi ed olfattivi descritti in pazienti BPCO in ossigenoterapia.
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Il dolore nel paziente respiratorio

Anna Maria Cuomo

Il dolore, in particolare se coesiste in una persona affetta da qualche patologia, & un sintomo che,
quando cronico, rappresenta un problema medico e sociale maggiore, condiziona fortemente la
qualita di vita delle persone e dei loro familiari, la forza lavoro e in generale la societa. Molto si e
studiato e molto troviamo in letteratura sul dolore da neoplasia, poco o nulla sul dolore concomitante
alle patologie respiratorie non oncologiche soprattutto croniche e in fase terminale. Nel paziente
neoplastico il dolore e presente dal 30% dei casi al momento della diagnosi, al 65-85% nelle fasi
avanzate di malattia e la gestione si avvale di un corredo farmacologico oramai consolidato basato su
farmaci oppiacei e non, su adiuvanti e su altri trattamenti anche non farmacologici.

L’esposizione al fumo di tabacco ambientale tra i non fumatori aumenta il rischio di cancro ai polmoni
di circa il 20%. Inoltre tra le comorbilita che possono accompagnare la BPCO, oltre al tumore
polmonare, le bronchiectasie, le malattie cardiovascolari, I’osteoporosi, la debolezza dei muscoli
scheletrici, I’ansia, la depressione e le disfunzioni cognitive, ricordiamo che il dolore pud
accompagnare i sintomi eterogenei della BPCO con una prevalenza segnalata che va dal 44%
all’88%.
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Per classificare il dolore in un paziente respiratorio possiamo considerare quattro categorie;

identificare in quale di queste categorie cada il paziente e utile nel disegnare un piano di trattamento

appropriato anche se non sono infrequenti cause multifattoriali di insorgenza di questo sintomo. Le

categorie di dolore sono:

1.

dolore muscoloscheletrico (es. dolore al rachide, sindrome dolorosa miofasciale, dolore della
caviglia);

dolore neuropatico, sia periferico (inclusa la neuralgia post-herpetica, la neuropatia diabetica) che
centrale (dolore post-stroke o da sclerosi multipla);

dolore infiammatorio (es. artropatia inflammatoria, infezioni);

dolore meccanico-compressivo (es. calcoli renali, dolore viscerale da espansione di masse

tumorali).

Queste categorie non si escludono a vicenda poiché, per esempio, il mal di schiena puo essere

considerato sia muscoloscheletrico che meccanico-compressivo se risulta dalla compressione di una

radice nervosa.

Il dolore é stato definito come il “5° segno vitale” sia nel setting ospedaliero che ambulatoriale e la

sua valutazione dovrebbe essere di routine di ogni incontro medico-paziente.
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Fatigue

Michele Vitacca, Marta Lazzeri

Definizione e adattamento

Pazienti con patologie respiratorie avanzate soffrono di molti sintomi correlati e sinergici tra loro.
Tra questi la fatigue, intesa come affaticamento, e una sensazione soggettiva di stanchezza o
esaurimento precoce particolarmente descritta nei pazienti con BPCO soprattutto durante le ultime
fasi del decorso della malattia. Tra i pazienti con BPCO moderata e severa, circa il 50% soffre di
affaticamento da lieve a grave. La fatigue € un fenomeno instabile e dinamico che puo originare da
varie situazioni funzionali e sociali presentandosi con vari gradi di gravita. Non meno importante,
I’affaticamento € solo parzialmente spiegato dalla gravita della patologia e dai sintomi legati alla
mancanza di respiro. E un sintomo complesso a causa di una combinazione di fattori precipitanti e
perpetuanti, influisce sulla capacita di svolgere le attivita quotidiane e sulla qualita della vita del
paziente. Essa aumenta a causa della gravita della malattia soprattutto in presenza di comorbilita come
la cardiopatia e la depressione. La presenza di fatica aumenta la dispnea, mentre la fatica e la dispnea
sono piu severe in presenza di ansia e depressione. Nonostante la sua alta prevalenza e le significative
conseguenze negative sulla salute, la fatica rimane spesso non diagnosticata e non trattata. Cio
potrebbe essere dovuto alla sottorappresentazione di domande sulla fatica all’interno degli strumenti
di valutazione dello stato di salute. L’ affaticamento puo essere valutato sia a riposo, in un momento
specifico del giorno (ad es. prima di coricarsi, dopo il pranzo), sia durante I’attivita fisica. Accanto ai
fattori precipitanti (ad oggi poco conosciuti), si presume che vari fattori fisici, sistemici, psicologici
e comportamentali possano perpetuare I’affaticamento nei pazienti con BPCO. La fatigue € spesso
associata a dispnea, tosse, perdita di peso, perdita muscolare periferica, astenia, cattiva qualita del
sonno, ansia, depressione, delirio, crampi, spasticita e dolore. Le cause che portano a questi sintomi
sono spesso correlate e sinergiche. L’affaticamento é associato a riduzione della qualita della vita,
aumento dei tassi di ospedalizzazione, riduzione dei livelli di attivita fisica ed intolleranza
all’esercizio fisico, aumentato rischio di mortalitd nella BPCO. Attualmente non esiste alcun
intervento specifico per trattare tutti gli aspetti di questo sintomo. L’esercizio e i movimenti di
conservazione della energia possono essere utili per alleviare la fatica migliorando la capacita
funzionale residua e facendo ottenere piccoli guadagni e piccoli benefici psicologici. La fatica deve
quindi essere considerata come un fenomeno sfaccettato che dovrebbe essere trattato con un

approccio interdisciplinare sia nella fase di palliazione che nella fase di fine vita.
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8. Di cosa, dove e come muoiono i malati respiratori

Anna Maria Cuomo, Massimo Monti

Rispetto alle problematiche del titolo forse la risposta piu certa € rispetto a “di che cosa muore un
malato respiratorio”. A questo proposito la letteratura internazionale ci ha permesso di sapere che
questi malati nel 31,0 % dei casi muoiono per cause respiratorie, nel 23,9% di neoplasia polmonare,
nel 13,0% per problemi cardiaci e di altro nel restante dei casi.

Le cause respiratorie che portano il malato a essere ospedalizzato sono I’insufficienza respiratoria e
le polmoniti. Nel 56% dei casi la morte avviene in ospedale (UTI, Medicine, Geriatrie), luogo dove
questi pazienti non dovrebbero morire. Perché i malati respiratori muoiono cosi spesso in ospedale?
In genere i sintomi progrediscono in maniera diversa in presenza di patologie diverse. Ad esempio,
in alcuni malati terminali di neoplasia, I’energia, le condizioni generali e lo stato di benessere
peggiorano solitamente in misura significativa solo nell’ultimo mese o nei due mesi antecedenti alla
morte. Durante questo tempo, il malato mostra un sensibile deterioramento e I’approssimarsi della
morte diventa evidente. La BPCO o una grave cardiopatia causano un declino costante intervallato
da episodi di gravi esacerbazioni che spesso sono seguiti da un miglioramento; generalmente, il
decesso giunge dopo un episodio 0 un peggioramento che si sviluppa entro pochi giorni dalla
stabilizzazione. Poter stimare di cosa e quando un paziente respiratorio morira € difficile, ma
aiuterebbe a gestire il fine vita dei pazienti respiratori in modo piu appropriato.

Formulare una prognosi é predire il decorso piu probabile e I’esito di una malattia o la probabilita di
recupero dalla malattia stessa. | pazienti spesso credono/desiderano che il medico sia in grado di
prevedere quanto tempo sia rimasto loro da vivere, ma i medici, in genere, non riescono ad offrire
una previsione accurata e precisa dei giorni che rimangono da vivere a un individuo. Spesso quindi €
piu utile per loro dare un’indicazione di termini legati a esiti ragionevolmente prevedibili, illustrando
le ipotesi migliori e peggiori. La verita e che, in linea generale, nessuno sa quando una persona morira.
I tempi indicati spesso si rivelano sbagliati; molteplici, infatti, sono le variabili che influenzano il
tempo in cui un soggetto riesce a convivere con la malattia. A volte succede che alcuni malati, anche
se gravi, vivono mesi 0 anni piu del previsto, molto oltre i tempi ritenuti possibili. Viceversa altri
muoiono rapidamente. Se un paziente desidera avere accanto una persona particolare nel momento
della morte, si devono prendere provvedimenti per esaudire tale volonta per un tempo indefinito.
Tuttavia, talvolta & necessario stimare la sopravvivenza; per esempio, la prognosi per poter essere
presi in carico dai Servizi di Cure Palliative e generalmente inferiore a dodici mesi. Anziché chiedere
al medico un tempo “preciso” di sopravvivenza potrebbe essere preferibile chiedere quale sia la tipica

aspettativa di vita, ossia una ragionevole stima di sopravvivenza minima e massima per quel
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determinato paziente in quello stadio di malattia. Se il medico cerca di essere troppo ottimista o non
realista, un soggetto gravemente malato e la sua famiglia troveranno, alla fine, questa “speranza”
fuorviante e riduttiva. 1l paziente gravemente malato e i familiari hanno il diritto di accedere a tutte
le informazioni disponibili e alla prognosi piu realistica possibile; questo eviterebbe gli innumerevoli,

a volte, accessi al Pronto Soccorso, il ricovero in terapie intensive e il decesso in luoghi non idonei.
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9. Terminologia delle decisioni di fine vita nel malato respiratorio

Stefano Nava, Paola Martucci, llaria Bassi

L’attenzione alla comunicazione nel “fine vita” ha il suo fondamento nella evidenza che essa migliora
gli aspetti medici, psicologici e relazionali sia per i pazienti affetti da patologie in fase avanzata con
limitata aspettativa di vita che per i loro familiari. Le difficolta nel pronosticare le fasi terminali di
malattie respiratorie croniche come la BPCO o I’'IPF rappresentano importanti barriere
all’applicazione di Cure Palliative precoci ed inoltre rendono difficile definire un timing per quanto
riguarda la morte che spesso é vissuta come inaspettata da medici e pazienti. Spesso infatti questi
ultimi sopravvivono a vari episodi di riacutizzazione e non e raro che non siano consapevoli di essere
affetti da una malattia progressiva, incurabile e fatale. Vari studi dimostrano che anche i familiari ed
in generale i caregiver hanno bisogno di informazioni riguardo gli eventi attesi nel corso della
malattia ed in particolare in merito a cosa considerare emergenza. Quando le conversazioni hanno
luogo, spesso si svolgono in fasi molto avanzate di malattia, in ambienti non consoni (setting per acuti
0 iperacuti, altamente stressanti, con personale spesso indaffarato) e con medici che non hanno
stabilito una relazione di cura precedente con il malato e i suoi familiari.

Passo fondamentale é introdurre il piu precocemente possibile una discussione riguardo al fine vita
nel paziente respiratorio prima dell’“end stage” che é definito dalla task force della European
Respiratory Society come un soggetto con insufficienza respiratoria affetto da BPCO, con un FEV1
inferiore a 750 mL ed una storia di almeno un ricovero per insufficienza respiratoria globale, o una
sindrome restrittiva con un FEV: inferiore a 600 mL ed almeno un ricovero per insufficienza
respiratoria globale.

Nel discutere di argomenti relativi alla prognosi del paziente e al fine vita ci si confrontera con una
terminologia che necessita di essere chiaramente spiegata e compresa da tutti i soggetti coinvolti, con
tono gentile ed empatico e con termini adeguati impiegando frasi che non contengano preferibilmente
la parola “morte” o altri termini che possono generare confusione e mancanza di chiarezza su cosa
viene detto. Preferire ad esempio il termine “malattia severa” piuttosto che “malattia terminale” che
reca con sé una connotazione negativa. Molti sono i termini del bagaglio culturale del fine vita cui ci
si riferisce quando si mettono in atto provvedimenti selezionati dal paziente, dai suoi familiari e dal
personale sanitario in merito alle opzioni terapeutiche e di supporto da intraprendere nelle ultime fasi
di vita.

Cure palliative e End Of Life Care (EOLC). Spesso i termini “Cure Palliative” e “cure di fine vita”
si sentono per la prima volta quando qualcuno che conosciamo sta morendo o non sta rispondendo in

maniera adeguata ai trattamenti specifici della malattia. “Fine vita” & un termine che suscita timore.
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“Cure Palliative” & apparentemente una terminologia piu delicata, ma i cui contenuti devono essere
adeguatamente spiegati. Nella conversazione in cui si introducono le Cure Palliative i termini
impiegati sono elementi critici. Si spieghera pertanto che esse forniscono sollievo dal dolore e da altri
sintomi inevitabili; affermando la vita e considerano morire come un processo normale, non si intende
né affrettare né rinviare la morte. Le parole integrano gli aspetti psicologici e spirituali della cura del
paziente, offrono un sistema di supporto per aiutare i pazienti a vivere il piu attivamente possibile
fino alla morte; le Cure Palliative offrono un sistema di supporto per aiutare la famiglia a far fronte
alla malattia del paziente ed al proprio lutto. Utilizzando un approccio di gruppo per rispondere ai
bisogni dei pazienti e delle loro famiglie, compresa la consulenza per il lutto, tendono a migliorare la
qualita della vita e potrebbero anche influenzare positivamente il decorso stesso della malattia.
Le Cure Palliative comprendono le EOLC; pertanto, questi termini devono essere sempre piu
utilizzati insieme in quanto entrambi sono componenti essenziali per I’assistenza olistica alla fine
della vita. Le cure di fine vita sono destinate ai pazienti la cui morte é prevista entro poche ore o
giorni, che hanno condizioni avanzate e progressivamente incurabili, in condizioni generali di
fragilita, a rischio di morire per una crisi acuta improvvisa e quelli con condizioni acute
potenzialmente letali causate da improvvisi eventi catastrofici. 1l termine puo anche applicarsi a
neonati estremamente prematuri le cui prospettive di sopravvivenza sono molto scarse.

Disposizioni Anticipate di Trattamento (DAT). Le DAT indicano la pianificazione preventiva delle
cure che i pazienti vorrebbero ricevere in caso di incapacita futura a decidere. L’Advanced Care
Planning (ACP) e un processo comunicativo coordinato tra malato, familiari e operatori sanitari che
ha lo scopo di chiarire quali siano i valori in cui crede il paziente, le sue preferenze riguardo i
trattamenti e gli obiettivi terapeutici attesi in caso del sopraggiungere di una perdita della capacita
mentale. Si tratta di un processo in divenire che deve essere rivisto regolarmente durante il corso della
malattia. Vari lavori hanno dimostrato che I’ACP migliora la qualita delle cure incluso quelle di fine
vita, consente al paziente di morire dove desidera, permette un migliore utilizzo dei servizi di hospice,
una riduzione della ospedalizzazione e di trattamenti intensivi non desiderati. Riduce inoltre lo stress
vissuto dai familiari che talvolta devono prendere decisioni cliniche per il loro congiunto e migliora
gli outcome psicologici nei parenti e negli operatori sanitari che si sono presi cura del malato, dopo
il suo decesso. L’ACP riduce i costi del periodo di fine vita, ma non i tempi di sopravvivenza.
Processo decisionale condiviso. Le informazioni che gli operatori sanitari condividono con i pazienti
variano a seconda delle circostanze. L’approccio alla discussione deve tener conto di desideri e
priorita del paziente e del livello di conoscenza e comprensione della sua condizione, della prognosi,
delle opzioni di trattamento, la complessita del trattamento, la natura e il livello di rischio associato

a indagini o trattamenti.
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Revoca (“Withdrawal”). Decisione pianificata di sospendere trattamenti precedentemente istituiti
(es. riduzione della frazione inspirata di ossigeno, sospensione della ventilazione meccanica,
estubazione, sospensione dell’infusione di vasopressori).

Rifiuto (“Withholding”). Decisione pianificata di non istituire trattamenti che sarebbero altrimenti
raccomandati, quali intubazioni, ventilazione meccanica, dialisi, trasfusioni, nutrizione e idratazione.
Ordine DNI (“Do Not Intubate”) e ordine DNR (“Do Not Resuscitate”). Messa in atto di
trattamenti invasivi che non includano pero I’intubazione (DNI) o la rianimazione cardio-polmonare
(DNR).

Ventilazione non invasiva come “tetto terapeutico” del supporto ventilatorio. Decisione elettiva
di non sottoporre il paziente a ventilazione meccanica invasiva.

Trattamento potenzialmente inappropriato. Il termine “inappropriato” & da preferire alle parole
“futile” o “inefficace” per indicare I’alta probabilita che il/i trattamento/i abbia/no successo, o
destinato/i a raggiungere un obiettivo controverso. In secondo luogo, la parola “potenzialmente”
indica che i giudizi sono preliminari, piuttosto che definitivi, e richiedono una revisione prima di
essere messi in atto.

Sedazione palliativa. Abbassamento intenzionale della vigilanza sino alla perdita della coscienza per
I pazienti con sintomi gravi e refrattari che inducono una sofferenza giudicata intollerabile dal malato
e solo dopo che si € ricorso a tutte le competenze disponibili per gestire il sintomo di riferimento. Il
livello di sedazione dovrebbe essere proporzionale al livello di sofferenza e, come per tutti i
trattamenti, i pazienti, se in grado e se opportuno, dovrebbero partecipare alla decisione di attuarla.
Doppio effetto. L essenza del principio del doppio effetto & che un atto eseguito con buone intenzioni
puo essere moralmente lecito, nonostante la possibilita che possa produrre effetti negativi. L utilizzo
di oppiacei e farmaci sedativi a scopo palliativo per la necessita di alleviare il dolore grave, la dispnea
refrattaria, lo stato di ansia é tale da giustificare I’accettazione di una remota possibilita di abbreviare
la vita del paziente, peraltro non comprovata dalle evidenze scientifiche disponibili sia sulla pratica
della sedazione palliativa sia sul trattamento del dolore o della dispnea con alte dosi di oppiacei.
Surrogato/i. Individuo/i adulto/i disposto/i a prendere decisioni di trattamento medico per conto di
un paziente che manca di capacita decisionale in conformita con le disposizioni di legge.
Beneficialita. Il principio di beneficialita deriva dall'obbligo fiduciario di agire sempre nel migliore
interesse del paziente. Nella malattia terminale, poiché i benefici di un intervento curativo sono
trascurabili, rinunciarvi & nell’interesse superiore del paziente.

Non maleficienza. Ogni trattamento comporta qualche danno, anche se minimo, ma esso non deve

essere sproporzionato se confrontato con i benefici del trattamento. Nel contesto dell’lEOLC, la non
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maleficenza implica di evitare di prolungare la sofferenza ricorrendo a interventi medici
potenzialmente inappropriati e di considerare adeguatamente i rischi e i danni degli interventi.
Conversazioni e decisioni di fine vita. La discussione sulle decisioni di fine vita deve essere di
elevata qualita e comprendere alcuni aspetti fondamentali, quali la comprensione dei valori morali
del paziente e delle sue aspettative. La strategia da applicare si basa su conversazioni aperte e franche
tra operatori sanitari e pazienti che dovrebbero essere sempre piu frequenti con I’avvicinarsi della
fase di fine vita, prerequisito imprescindibile per una “buona morte”. Un elemento che
frequentemente complica il processo decisionale e la compromissione dello stato cognitivo laddove
le decisioni di fine vita vengono discusse con i familiari o comunque con soggetti a conoscenza delle
preferenze del paziente. Una revisione sistematica ha dimostrato come solo nei due terzi dei casi il
paziente e il “surrogato” avessero espresso opinioni simili riguardo al fine vita, pertanto il paziente
dovrebbe essere reso protagonista della discussione ogni qualvolta cio sia possibile. In un simile
contesto, utilizzare una terminologia definita e comprensibile riguardo alle possibili decisioni
applicabili nel fine vita, agevola sia il paziente che i suoi familiari nella scelta dell’opzione piu vicina
ai propri desideri.

Eutanasia - Suicidio medicalmente assistito. Procurare intenzionalmente il decesso di una persona
la cui qualita di vita sia irrimediabilmente compromessa, su sua esplicita ed informata volonta, come

parte delle cure mediche offerte.
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10.L’importanza di una corretta comunicazione

Anna Maria Cuomo

Nella legge 22 dicembre 2017, n. 219 “Norme in materia di consenso informato e di disposizioni
anticipate di trattamento”, il comma 8 dell’ Art. 1 recita: “Il tempo della comunicazione tra medico e
paziente costituisce tempo di cura”. Questo pero € ancora uno dei problemi aperti nel campo medico
anche se non € un problema “moderno”. Partiamo da molto lontano quando Ippocrate (460 a.C.)
affermava: “Nascondi la maggior parte delle cose al paziente che assisti. Dai le prescrizioni
necessarie con allegria e serenita... non rivelando niente sul futuro del paziente o sulla sua attuale
condizione. Per molti pazienti... peggiori la situazione... facendo previsioni su quello che accadra”.
Nel primo codice dell’etica medica dell’American Medical Association del 1847 si asseriva: “La vita
dell’ammalato puo essere accorciata non solo dagli atti, ma anche dalle parole e dal comportamento
del medico. E quindi dovere sacro di proteggere I’ammalato attentamente a questo riguardo ed
evitare tutto quello che tende a scoraggiarlo e a deprimerlo”. Tanto tempo é passato, tanta strada si
e fatta e non solo nella cura del paziente, ma anche nella comunicazione. A questo proposito e
soprattutto negli ultimi anni, nel rapporto medico-paziente si € passati dall’utilizzare un modello
paternalistico all’enfatizzare I’autonomia e I’autorita del paziente. La revisione della letteratura ha
dimostrato che dal 50% al 90% dei pazienti vuole essere informato in modo esaustivo di fronte a una
diagnosi di fase terminale. Ma una considerevole minoranza di pazienti ancora non desidera essere
informata completamente e quindi € compito dei medici sondare quanto il singolo paziente desideri
conoscere della sua malattia e della prognosi. Quale € allora la giusta strada per una corretta
informazione del paziente? Per quanto riguarda il paziente neoplastico e le sue preferenze nella
comunicazione in merito alla malattia, Parker e coll. riportano il risultato di un questionario proposto
ad ammalati di cancro che mette in evidenza come da questi venga ritenuto piu importante che il
medico sia aggiornato, che offra la migliore terapia, ma che abbia anche il tempo di rispondere con
sincerita alle domande rivolte dal paziente, rispetto ai bisogni di consolazione. Bayle e coll. nello
studio in cui hanno intervistato 167 Oncologi interessati al problema della comunicazione delle “bad
news” hanno valutato le difficolta dei medici a comunicare le “cattive” notizie; la difficolta maggiore
e rappresentata dalla comunicazione dello stop a ulteriori terapie oncologiche. Sempre dallo stesso
studio emerge che sono i medici dei Paesi non occidentali in particolare e piu raramente i medici dei
Paesi occidentali che molto spesso non comunicano “cattive” notizie, a meno che la richiesta non
arrivi dallo stesso paziente e, se richiesto dalla famiglia, si astengono dalla comunicazione col

paziente.
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La preparazione del medico si e sempre basata sulle sue competenze tecniche e non sulle capacita
comunicative. In ambito oncologico sono state prodotte delle linee guida sulla comunicazione delle
cattive notizie, ma solo poche di queste sono basate sull’evidenza.

Vale la pena ricordare il protocollo ABCDE, acronimo di:

A = Advance preparation - Preparazione anticipata.

B = Build a therapeutic environment/relationship - Costruisci un ambiente/relazione terapeutico.

C = Communicate well - Comunica bene.

D = Deal with patient and family reactions - Affronta le reazioni del paziente e dei familiari.

E = Encourage and validate emotions - Incoraggia e comprova le emozioni.

e il protocollo SPIKES ampiamente accreditato in ambito scientifico e finalizzato alla
comunicazione medico-paziente di notizie negative circa la salute di quest’ultimo. Lineare e pratico,
si articola attraverso 6 fasi per raggiungere i quattro obiettivi di questo genere di dialogo: ottenere
informazioni dal paziente, trasmettere informazioni mediche, supportare il paziente e stimolarne la
partecipazione nello sviluppo della strategia di trattamento da adottare. SPIKES ¢ I’acronimo di:

S = Setting up the interview - Preparare il colloquio.

P = assessing the patient’s Perception - Inquadramento del paziente.

| = obtaining the patient’s Invitation - Invitare il paziente a parlare.

K = giving Knowledge and information to the patient - Conoscenza e informazione.

E = addressing the patient’s Emotions with empathic responses - Indirizzare le emozioni.

S = Strategy and Summary - Strategia del colloquio e sommario.

Anche “La Carta di Firenze” suggerisce poche regole che possono costituire le fondamenta di un
nuovo rapporto, non paternalistico, tra medico e paziente. Il paziente ha diritto alla piena e corretta
informazione sulla diagnosi e sulle possibili terapie, ma ha anche diritto alla liberta di scelta
terapeutica, scelta che deve essere vincolante per il medico. Gli effetti di determinate modalita
comunicative sul comportamento sono state messe in evidenza da Thomas Gordon (1918-2002) che
e stato un pioniere nello studio e I’insegnamento della buona comunicazione e che ha definito
“barriere della comunicazione” quelle modalita comunicative che peggiorano la comunicazione ed
ottengono risultati opposti a quelli desiderati. Il medico potrebbe anche limitarsi ad assumere un ruolo
puramente informativo, ma ci0 non é corretto né etico perché il suo ruolo principale ¢ quello
terapeutico; in altri termini I’ampliamento delle conoscenze del paziente non puo essere fine a sé
stesso, ma e in funzione del maggior benessere possibile per il paziente stesso ed e compito del
medico affiancarlo in questo percorso.

Di seguito vengono riportate le regole di Thomas Gordon:
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e Ascolto passivo: restare in silenzio, prestare attenzione anche alla comunicazione non
verbale, quindi “tendersi”” verso I’altro guardandolo negli occhi senza chiudersi (es. braccia
conserte).

e Messaggi di comprensione: “Capisco... Ti ascolto... Sto cercando di capire...”, cenni con il
capo, mantenere lo sguardo.

e Messaggi di incoraggiamento: “Continua pure... Dimmi... Spiegami pure...”.

e Ascolto attivo: riflettere il contenuto del messaggio dell’altro restituendoglielo con parole
diverse (parafrasando, riflettendo i sentimenti dell’altro, riepilogando).

L’ascolto efficace é a) empatico: raccogliere informazioni da chi parla, con attenzione a contenuti e
stati d’animo, astenendosi dal giudicare e assumendo un atteggiamento che miri al rapporto e alla
fiducia; b) reattivo: dimostrare attenzione a chi parla (atteggiamento attivo, non passivo) in modo da
incoraggiare il prosieguo della comunicazione con continui feedback; c) selettivo: intervenire con
osservazioni limitate ma incoraggianti, portando un po’ piu avanti I’idea del nostro interlocutore su
argomenti effettivamente rilevanti. Questa definizione accentua la responsabilita dell’ascoltatore nel
processo comunicativo. Le persone che si sentono ascoltate tendono ad aumentare I’autostima, a
mantenere un buon livello emotivo e a collaborare con I’interlocutore.

L’ascolto empatico implica apertura, sospensione del giudizio, dei propri pensieri e attenzione alla
comunicazione verbale e non verbale, alla comunicazione razionale ed emotiva. E auspicabile che,

col tempo, il paziente possa beneficiare di un approccio univoco, fondato sull’*“ascolto globale” e

sull’*umanizzazione” della malattia: soggetto attivo e partecipe, protagonista del proprio
benessere/malessere psicofisico.

Nell’ambito della palliazione pero la circolarita della comunicazione non comprende solo la coppia
medico-paziente, ma coinvolge, ovviamente in modo diverso, anche altre figure sanitarie, il caregiver
e a volte tutta la famiglia. La comunicazione nelle Cure Palliative dovrebbe avere come elemento
cardine, sia a livello implicito che esplicito, il concetto di “integrare” quello che la malattia ha
disintegrato a livello biologico e psicologico, I’esperienza di parcellizzazione che il paziente ha
vissuto nel corso della malattia, passando dai diversi ambulatori, reparti e a volte ospedali.
Fondamentale e porre la cura all’interno di una continuita terapeutica (ospedale, assistenza
domiciliare, eventualmente hospice) e creare una corretta alleanza miscelando il linguaggio della

“conoscenza” con quello dell’esperienza (passato, presente e futuro) del soggetto.

46



Bibliografia di riferimento

- Baile WF, Buckman R, Lenzi R, et al. SPIKES-A six-step protocol for delivering bad news:
application to the patient with cancer. Oncologist 2000;5:302-11.

- Baile WF, Lenzi R, Parker PA, et al. Oncologists' attitudes toward and practices in giving
bad news: an exploratory study. J Clin Oncol 2002;20:2189-96.

- Batten JN, Kruse KE, Kraft SA, et al. What does the word “treatable”” mean? Implications
for communication and decision-making in critical illness. Crit Care Med 2019;47:369-76.

- Buckman R. Breaking bad news: why is it still so difficult? Br Med J (Clin Res Ed)
1984;288:1597-9.

- Cox A, Jenkins V, Catt S, et al. Information needs and experiences: an audit of UK cancer
patients. Eur J Oncol Nurs 2006;10:263-72.

- Fallowfield L, Jenkins V. Communicating sad, bad, and difficult news in medicine. Lancet
2004;363:312-9.

- Friedrichsen M, Milberg A. Concerns about losing control when breaking bad news to
terminally ill patients with cancer: physicians' perspective. J Palliat Med 2006;9:673-82.

- Gilligan T, Coyle N, Frankel RM, et al. Patient-clinician communication: American Society
of Clinical Oncology consensus guideline. J Clin Oncol 2017;35:3618-32.

- Lakin JR, Jacobsen J. Softening our approach to discussing prognosis. JAMA Intern Med
2019;179:5-6.

- Mirza RD, Ren M, Agarwal A, Guyatt GH. Assessing patient perspectives on receiving bad
news: a survey of 1337 patients with life-changing diagnoses. AJOB Empir Bioeth
2019;10:36-43.

- PangY, TangL, Zhang Y, etal. Breaking bad news in China: implementation and comparison
of two communication skills training courses in oncology. Psychooncology 2015;24:608-11.

- Parker PA, Baile WF, de Moor C, et al. Breaking bad news about cancer: patients' preferences
for communication. J Clin Oncol 2001;19:2049-56.

- Rabow RW, McPhee SJ. Beyond breaking bad news: how to help patients who suffer. West J
Med 1999;171:260-3.

- Rao A, Ekstrand M, Heylen E, et al. Breaking bad news: patient preferences and the role of
family members when delivering a cancer diagnosis. Asian Pac J Cancer Prev 2016;17:1779-
84.

- Whitney SN, McCullough LB, Fruge E, et al. Beyond breaking bad news: the roles of hope
and hopefulness. Cancer 2008;113:442-5.

47



11.Caregiver e familiari

Formazione e sostegno dei caregiver

Antonella Serafini, Giuseppe Peralta

La formazione del caregiver alla gestione del paziente ¢ fondamentale per determinare I’efficacia
degli interventi terapeutici, per supportare la conoscenza e la comprensione della malattia ed il
riconoscimento dei segni e dei sintomi della morbilita correlata, per valutare I’aderenza al trattamento
ed il corretto utilizzo dei presidi sanitari, oltre alla possibilita di sviluppare con un adeguato
addestramento, competenze di base sulla gestione non farmacologica ad esempio della dispnea
(tecniche di rilassamento esercizi di base). La crescente evidenza sul valore dei servizi di Cure
Palliative ambulatoriali precoci, domiciliari di base e specialistici e hospice, dimostra notevoli
miglioramenti nei trattamenti e nelle disposizioni di trattamento. Tuttavia, gran parte della letteratura
e ancora di natura generica o incentrata su patologie prevalentemente di natura neoplastica. In tale
ottica risulta essenziale approfondire le specificita che caratterizzano le traiettorie di malattia che,
soprattutto per le patologie non oncologiche, delineano scenari completamente diversi. Il caregiver
si trova dinanzi a una gestione spesso prolungata e complessa, derivante da patologie croniche, o
dinanzi a traiettorie brevi ed aggressive come nel caso della Usual Interstitial Pneumoniae (UIP).
Tutto cio rende essenziale una corretta informazione e formazione precoce dei caregiver finalizzata
anche alla compliance in ottica palliativa, derivante dallo sviluppo in équipe multidisciplinari di
competenze relative a setting diversi in relazione alle patologie, alla tempistica, al rinforzo delle
strategie di coping (strategie mentali e comportamentali messe in atto per fronteggiare una situazione
stressante), alla prevenzione del distress. Definiamo pertanto ulteriori contesti sulla cui gestione
necessita adeguata e approfondita formazione del caregiver. Comune a tutti lo sviluppo delle
competenze relative a:

- gestione del pulsossimetro

- gestione dell’ossigeno nell’insufficienza respiratoria da sforzo
Attenzione specifica poi va rivolta a:
1. Patologie con tracheostomia e eventuale Ventilazione Meccanica Invasiva (VMI):

- aspirazione endotracheale (indicazioni)

- cure quotidiane legate alla tracheostomia

- segnali di allarme

- manutenzione del materiale e lavaggio

- gestione del ventilatore e conoscenza allarmi

- gestione dell’ansia del paziente e del caregiver durante I’aspirazione
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2. Ventilazione meccanica non invasiva (NIMV):

accendere il ventilatore

appoggiare la maschera sul volto

utilizzo di fogli di idrocolloidi sui punti di pressione per evitare ulcere da pressione, far
adattare il paziente alla maschera, fissarla con le apposite cuffie e controllare eventuali perdite
riconoscimento degli allarmi

gestione di eventuali ulcere da pressione

gestione delle crisi dispnoiche durante le procedure d’igiene del cavo orale

acquisizione di competenze di base per la gestione non farmacologica delle componenti

psicogene della dispnea durante la movimentazione

3. Tecniche di air-stacking con AMBU nel paziente neuromuscolare:

assunzione di due o piu insufflazioni d’aria somministrate attraverso il pallone AMBU
pausa di 5”

espirazione lenta

4. Cough Assist Mechanical in-Exsufflator nel paziente neuromuscolare

connettere I’apparecchio alla corrente

posizionare I’apparecchio su piano rigido

posizionare il filtro

accomodare il paziente, possibilmente seduto (carrozzina o letto a 45°)

durante la seduta

5. Capo del paziente ben fisso (ad es. su poggiatesta).

6. Maschera ben aderente al volto; se il paziente non riesce a tenere la maschera, aiutare il paziente.

7. Se si utilizza in tracheostomia: cuffiare la cannula:

seguire le istruzioni ricevute

pulizia del circuito secondo istruzioni

8. Alti flussi:

gestione della ventilazione

gestione delle olive nasali
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Il supporto alla famiglia

Raffaela Giacobbe, Paola Martucci, Cristina Cinti

L’inguaribilita di una malattia che colpisce il paziente investe gravemente anche il nucleo familiare.
I caregiver e i familiari si ritrovano a dover affrontare diversi compiti gravosi dal punto di vista
emotivo: reggere I’impatto con la diagnosi del congiunto ed essergli di sostegno, gestire il percorso
della malattia del proprio familiare e elaborare il lutto conseguente alla perdita. Tutto questo si
inserisce in un contesto dove la vulnerabilita o I’adattabilita delle famiglie nell’affrontare la patologia
del proprio caro dipende dalla qualita delle relazioni familiari, anche precedenti alla malattia. Vien
da sé che vanno adottati diversi approcci da parte dell’équipe sanitaria per supportare i familiari nella
corretta gestione della situazione di malattia.

In uno studio australiano del 2017 si & mostrato come il supporto ai caregiver da parte dell’équipe
sanitaria prima e dopo la morte del loro parente non e stato considerato ottimale dagli stessi. Solo il
39,4% dei familiari del defunto ha riferito di essere stato espressamente interrogato in merito al loro
pre-lutto emotivo-psicologico e solo la meta di essi ha percepito di aver ricevuto abbastanza sostegno
dai servizi di Cure Palliative. La condizione di malattia terminale pone, infatti, la famiglia davanti a
un lutto anticipatorio che innesca una serie di reazioni emozionali, cognitive ed esistenziali quali:
vissuti depressivi, sentimenti di rabbia e colpa, meccanismi difensivi di negazione e rimozione,
strategie di adattamento alla perdita, ambivalenza tra disinvestimento emotivo e continuita
esistenziale. 1l sostegno al nucleo familiare, pertanto, deve partire dal suo coinvolgimento nella
relazione terapeutica con I’intera équipe, al fine da facilitare il loro ruolo di sostegno nei confronti
del malato. A supporto dei benefici degli interventi sui familiari viene uno studio sistematico recente
pubblicato nel 2019 che ha visto coinvolti 48 caregiver in due sessioni di intervento da 60 a 90 minuti
rispettivamente. L’outcome primario era il supporto emotivo e cognitivo percepito e il benessere
psicologico. Ai partecipanti € stata offerta la prima sessione dell’intervento e, circa una settimana
dopo, e stata effettuata la seconda sessione. L’intervento clinico é stato sviluppato sulla base del
Calgary Family Assessment Model (CFAM), del Calgary Family Intervention Model (CFIM), del

modello Iliness Beliefs e di resilienza. | risultati hanno mostrato un supporto emotivo e cognitivo
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significativamente piu alto dopo le sessioni e una riduzione significativa dei sintomi di stress e di

distress dovuto alle cure assistenziali.
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12.Come gestire i sintomi: approccio farmacologico e non farmacologico

Management dei sintomi respiratori: dispnea, tosse e gestione delle secrezioni

Carlo Barbetta

Molti pazienti affetti da patologie croniche sviluppano sintomi di pertinenza respiratoria che limitano
I’autonomia del paziente, peggiorano la qualita di vita e si accompagnano a distress psicologico sia
nel paziente che nel caregiver. La dispnea quando presente va indagata e quantificata. Per fornire una
terapia personalizzata al paziente & importante capire qual € il grado di attivita fisica che viene
inficiato e I’intensita del sintomo attraverso strumenti, questionari e scale di valutazione validate. Gli
interventi farmacologici e non farmacologici vedono nell’utilizzo di questi strumenti un indicatore
della loro efficacia. Ove possibile le condizioni anatomo-patologiche che causano la dispnea
dovrebbero essere il piu possibile inquadrate e le terapie organo-specifiche massimizzate. Quando
tali trattamenti non sono piu sufficienti per presenza di sintomi refrattari € disponibile una ampia
gamma di molecole ad azione centrale e neuromodulatrice che hanno come obiettivo quello di ridurre
la percezione centrale della dispnea, innalzando di conseguenza la capacita di esercizio fisico e
restituendo I’autonomia nelle attivita quotidiane.

Gli oppioidi e analoghi di sintesi sono i farmaci ad oggi piu studiati per il trattamento della dispnea
cronica refrattaria. 1l loro utilizzo, specie nelle formulazioni a lento rilascio, € ben tollerato dai
pazienti senza fenomeni di tachifilassi. Gli episodi di abuso nella real life sono limitati ed € ormai
ampiamente dimostrato come la depressione del drive respiratorio non sia un effetto avverso comune.
Gli oppioidi pertanto costituiscono una opzione sicura e facilmente gestibile al domicilio anche come
terapia cronica e continuativa. Durante il ricovero ospedaliero se non sono disponibili opzioni
farmacologiche a lento rilascio la somministrazione in continuum mediante sistemi di infusione puo
essere una valida opzione alternativa. | trial clinici ad oggi dimostrano che una dose di 20 mg/die di
morfina e ben tollerata ed in grado di fornire una adeguata copertura del sintomo senza peggioramenti
del sensorio o riduzione della sopravvivenza. L’utilizzo degli oppioidi puo essere accompagnato da
effetti collaterali (i piu frequenti nausea e vomito), che tendono tuttavia a regredire entro 72 ore. La
nausea secondaria all’utilizzo di oppioidi, se presente, risponde solitamente a farmaci come
metoclopramide e/o domperidone; in caso di persistenza puo essere efficace I’aloperidolo.

Sono disponibili e validate da trial clinici anche opzioni non farmacologiche come la ventilazione
meccanica non invasiva, i ventilatori portatili, tecniche di rilassamento e respirazione.

La tosse e un sintomo altamente invalidante. Essa costituisce per sua natura un segnale d’allarme

dell’apparato respiratorio (alte e basse vie respiratorie, parenchima polmonare, mantice respiratorio),
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puo essere inoltre favorita/scatenata anche da patologie ad origine extra-toracica (processi espansivi
a livello addominale, alterazione del sensorio, disfagia, etc.). Il paziente affetto da tosse cronica ed
invalidante va valutato attentamente per evitare che quadri morbosi potenzialmente reversibili
vengano trascurati. Se terminato questo processo Vi sia persistenza del sintomo i trattamenti ad oggi
pit efficaci possono essere costituiti da oppioidi e loro derivati/molecole con analogo sistema di
azione (morfina, codeina, destrometrofano), anestetici locali come lidocaina e bupivacaina, fino ad
arrivare a trial targettizzati sul singolo paziente utilizzando molecole neuromodulatrici come
I’amitriptilina ed il gabapentin; in questo caso il trial farmacologico richiede un controllo
dell’efficacia ed una eventuale sospensione della terapia se non vi e stato un miglioramento clinico.
D’altro canto un impairment patologico del riflesso della tosse puo essere a sua volta fonte di disturbo,
in quanto riduce la capacita di eliminare e gestire le secrezioni. A questo SCOpo possono essere
utilizzate delle tecniche di carattere fisioterapico come il training dei muscoli espiratori (Expiratory
Muscle Training, EMT), la tosse manualmente assistita (Manually Assisted Cough, MAC), la
stimolazione funzionale (Functional Electrical Stimulation, FES). Per quanto riguarda invece il
rantolo secondario al ristagno di secrezioni nelle alte vie respiratorie scopolamina, glicopirronio e

hioscina sono opzioni farmacologiche efficaci.
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Anoressia

Paola Martucci

L’aumento di IL-1B provoca fortemente anoressia, aumento del consumo di energia, perdita di
proteine muscolari e rilascio di leptina delle cellule adipose che a loro volta portano alla
malnutrizione. La malnutrizione conseguente costituisce uno dei principali fattori di rischio di
mortalita dei pazienti BPCO.

Se inizialmente il focus del trattamento della sindrome anoressia/cachessia era quello di fornire un
adeguato introito calorico per bilanciare le elevate richieste energetiche nei pazienti con BPCO, piu
di recente I’attenzione si & focalizzata sulla necessita di ottimizzare I’introito proteico e I’introduzione
di altri nutrienti incluso il calcio e la vitamina D, rilevanti in presenza di comorbilita come
I’osteoporosi. Per le loro proprieta antianoressizzanti sono stati proposti per applicazione clinica
anche analoghi della grelina, un ormone intestinale che mediante la modulazione dell’increzione
dell’ormone della crescita determina un’attivazione del pathway anabolico nel muscolo scheletrico
dell’'uomo. Gli antiossidanti naturali presenti negli alimenti possono essere utilizzati nella
prevenzione e nel trattamento dello stress ossidativo e dell’infiammazione nella BPCO. Diversi studi
hanno valutato I’effetto del supplemento di acido linoleico coniugato (CLA) come antiossidanti
naturali sui livelli di stress ossidativo e sui livelli sierici di metalloproteasi della matrice 2 e 9 (MMP2
e MMP9) nei pazienti con BPCO.

Uno degli integratori utilizzati € infatti il CLA (acido grasso polinsaturo), che si trova naturalmente
nelle fonti animali. Negli ultimi anni € stata prestata crescente attenzione agli effetti benefici del CLA
sullo stato di salute delle persone. Il consumo di CLA riduce il livello sierico di IL-1f nei pazienti
con BPCO, aumenta il punteggio dell’appetito, I’apporto calorico medio e I’apporto medio di
macronutrienti nei pazienti con BPCO.

Oltre ad interventi dietetici e farmacologici, I’approccio cognitivo comportamentale nel management
dell’anoressia & ancora scarsamente esplorato nei pazienti con BPCO. Puo essere utile modificare le
abitudini alimentari introducendo una varieta di alimenti energetici e ottimizzando i tempi dei

pasti/snack in rapporto ai sintomi e all’attivita, assicurando una dieta ben distribuita nel corso del
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giorno, preferendo cibi graditi al paziente e favorendo I’assunzione, per primo, del cibo a maggior
contenuto energetico; limitare I’ingestione di liquidi durante i pasti per evitare il senso di sazieta
precoce; non usare broncodilatatori in prossimita di un pasto e se indicato adottare strategie per
espettorare prima dei pasti, mangiare lentamente e disporre di piatti pronti in caso che I’aumento della
dispnea renda difficile la preparazione dei pasti; evitare I’ingestione di cibi che inducono
naturalmente flatulenza e bibite con aggiunta di gas carbonici; per contrastare la costipazione,
aumentare I’introito di fibre facilmente masticabili e assimilabili e liquidi per migliorare la motilita
gastrointestinale, e praticare esercizio fisico, se tollerato. Modificare la consistenza dei cibi per
facilitarne la masticazione e I’ingestione e suggerire un trattamento specialistico in caso di problemi

dentari.
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Terapia del dolore nel paziente respiratorio
Anna Maria Cuomo

Perno fondamentale della terapia del dolore, anche non neoplastico, € una valutazione comprensiva
del paziente, essenziale per sviluppare un efficace piano di trattamento. Sebbene ci siano aspetti unici
per ogni dolore lamentato da una persona, ci sono molti elementi comuni per la valutazione del

sintomo indipendentemente dalla descrizione soggettiva. Una approfondita storia anamnestica e
57


https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Ghobadi%20H%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=27843307
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Matin%20S%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=27843307
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Nemati%20A%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=27843307
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Naghizadeh-Baghi%20A%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=27843307
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/27843307
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Matin%20S%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=29765212
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Nemati%20A%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=29765212
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Ghobadi%20H%5BAuthor%5D&cauthor=true&cauthor_uid=29765212
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/29765212
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/29765212

I’esame fisico del paziente sono elementi fondamentali per una corretta valutazione. Almeno
inizialmente dovrebbero essere poste al paziente domande a risposta aperta per accertare la natura del
dolore. Le scale numeriche di valutazione, come per la dispnea, sono importanti per dare al dolore
una dimensione (Visual Analogic Scale: VAS; Numerical Rating Scale: NRS) e la corretta, adeguata
terapia e vanno utilizzate di routine.
Molto importante da definire sono i fattori correlati al sintomo:

e localizzazione del dolore

e irradiazione

e intensita

e caratteristiche/qualita

e aspetti temporali: durata, insorgenza, cambiamenti dall’insorgenza

e costanza o intermittenza

e caratteristiche di ogni breakthrough pain

e fattori esacerbanti/scatenanti

o fattori che alleviano/palliano il dolore

Esami di laboratorio, imaging e altri test diagnostici in casi selezionati possono essere appropriati.
L’eziologia del dolore toracico varia da condizioni che mettono in pericolo la vita ad altre
relativamente benigne. Le piu comuni cause di dolore toracico sono condizioni muscoloscheletriche
e gastrointestinali. Alcuni studi hanno stimato che approssimativamente da 1/3 a 1/2 dei pazienti
soffre di dolore toracico muscoloscheletrico, mentre dal 10 al 20% lamenta cause gastrointestinali, il
10% soffre di angina stabile, il 5% di una malattia respiratoria e approssimativamente dal 2 al 4% ha
un’ischemia miocardica acuta. L’approccio farmacologico e I’opzione terapeutica piu utilizzata per
migliorare il dolore persistente.
Le principali categorie di agenti farmacologici per il trattamento del dolore includono farmaci
analgesici non oppioidi, oppioidi e adiuvanti (usati per trattare gli effetti collaterali associati ai
farmaci per il dolore o che potenziano I’analgesia):

e farmaci analgesici non oppioidi (acido acetilsalicilico, paracetamolo, anti-infiammatori non

steroidei, anti-COX-2)

e tramadolo

e oppiacei

e agonisti az-adrenergici

e antidepressivi (triciclici e inibitori del reuptake di serotonina-norepinefrina)

e antiepilettici (gabapentin, pregabalin e altri anticonvulsivanti)
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e miorilassanti

e antagonisti dei recettori per N-Methyl-D-Aspartato (NMDA)

e analgesici topici
Molto di cio che si fa nella gestione del dolore cronico proviene dall’esperienza nel dolore da cancro.
L approccio della World Health Organization's (WHQO) analgesic ladder (scala analgesica) alla cura
del dolore da cancro, che fu pubblicato nel 1980, sottolinea un approccio al controllo del dolore basato
sulla sua severita. La scelta di un’iniziale strategia terapeutica appropriata dipende da un’accurata
valutazione della causa del dolore e dal tipo di sindrome dolorosa cronica. In particolare il dolore
neuropatico dovrebbe essere distinto dal dolore nocicettivo. Il dolore neuropatico ¢ il risultato della
trasmissione errata di segnali ai centri del dolore situati nel nostro cervello o di una condizione
morbosa che interessa il sistema nervoso e come tale puo essere centrale o periferico.
Le cause di dolore neuropatico sono molteplici e includono il diabete mellito, la neuralgia
posterpetica, lo stroke. Il dolore nocicettivo invece e causato da stimoli che possono minacciare o
realmente provocare danni tessutali. 1l dolore nocicettivo & spesso dovuto a problemi
muscoloscheletrici, infiammazione o problemi meccanico-compressivi. Per molti pazienti il
trattamento iniziale del dolore neuropatico coinvolge sia farmaci antidepressivi (triciclici o inibitori
del reuptake della serotonina e norepinefrina) o gli alpha-2/delta ligandi dei canali del calcio
(gabapentin and pregabalin) con I’aggiunta di terapia topica (lidocaina topica) quando il dolore e
localizzato.
I farmaci oppioidi dovrebbero essere presi in considerazione come scelta di seconda linea.
L’approccio farmacologico al dolore nocicettivo prevede soprattutto farmaci non narcotici e oppioidi.
Il paracetamolo é tipicamente raccomandato come prima linea di terapia per il dolore da osteoartrite
e il dolore cronico da lombalgia. Il paracetamolo pero € meno efficace degli antinfiammatori non
steroidei ed & potenzialmente epatotossico alla dose di 4 gr al giorno.
Una prima via alternativa da utilizzare e rappresentata da un farmaco non steroideo orale che puo
essere efficace per una lombalgia cronica o una osteoartrite da media a moderata. | farmaci oppioidi
dovrebbero essere utilizzati nei pazienti che non traggono beneficio dal tentativo con analgesici non

oppioidi e antidepressivi.
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Ossigenoterapia e supporto ventilatorio
Stefano Nava, Fabrizio Moggia

L’ossigenoterapia supplementare e frequentemente utilizzata nella palliazione della dispnea nei
pazienti terminali, in quanto & percepita come uno strumento in grado di offrire sollievo, sia dai
pazienti che dai parenti e dai caregiver. Tuttavia, la sua reale efficacia nella gestione della
sintomatologia dispnoica rimane controversa: numerose sono infatti le evidenze della incapacita
dell’ossigenoterapia standard di alleviare la dispnea, sia nei pazienti affetti da neoplasia che nei malati
con scompenso cardiaco, polmonite e BPCO. Attualmente, I’unica evidenza di grado elevato per
I’utilizzo dell’ ossigenoterapia standard con I’obiettivo di ridurre la dispnea proviene da una revisione
Cochrane comprendente 33 studi e 901 pazienti, in cui € stata dimostrata la capacita
dell’ossigenoterapia di alleviare la dispnea da sforzo nei pazienti BPCO normossiemici o lievemente
ipossiemici che non incontrano i criteri per la prescrizione di ossigenoterapia a lungo termine.

Il motivo per cui I’ossigenoterapia non € in grado di determinare un significativo miglioramento della
dispnea, sia nei pazienti adeguatamente ossigenati che nei soggetti ipossiemici, risiede nella
complessita fisiopatogenetica del sintomo: la dispnea & dovuta solo in parte ad una bassa saturazione
arteriosa di ossigeno che e il parametro su cui agisce I’ossigenoterapia. Sono infatti spesso coinvolti
altri fattori, quali comorbilita cardiache e polmonari, sepsi, cachessia, ansia.

Oltre alla dubbia e limitata capacita di ridurre il sintomo dispnea, I’ossigenoterapia & costosa e puo
determinare uno stress psicologico non indifferente per I’individuo che la riceve. Se si opta comunque
per un trial con ossigenoterapia per alleviare la dispnea, si dovrebbero selezionare esclusivamente
pazienti con un livello da moderato a severo di distress respiratorio e con ipossia, sospendendo il
trattamento nel caso in cui il soggetto non riferisca un miglioramento nell’arco di pochi giorni.

In contrasto con quanto dimostrato per I’ossigenoterapia standard, gli studi condotti sull’utilizzo della
ossigenoterapia ad alti flussi (HFNT) hanno prodotto risultati incoraggianti: infatti, in virtu dei
vantaggi in termini fisiologici e soggettivi rispetto all’ossigenoterapia standard, la HFNT potrebbe
fornire risultati superiori nel miglioramento del comfort e nella riduzione della dispnea. Fra tali
vantaggi rientrano il mantenimento della funzione mucociliare tramite la fornitura di un gas riscaldato
ed umidificato, che come conseguenza previene la disidratazione delle vie aeree e favorisce la
mobilizzazione delle secrezioni, e la possibilita di effettuare un wash-out dell’anidride carbonica
dallo spazio morto anatomico. Attualmente, pochi studi sono stati condotti sull’utilizzo della HFNT
nella gestione della dispnea in pazienti terminali. | due studi osservazionali condotti da Peters et al. e
da Epstein et al. hanno dimostrato rispettivamente una significativa riduzione del distress respiratorio

in pazienti terminali con insufficienza respiratoria acuta ed un miglioramento o stabilita del comfort
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e della dispnea. L unico studio randomizzato controllato condotto a riguardo ha dimostrato come non
vi siano differenze significative nel miglioramento della dispnea, valutata tramite NRS e scala di
BORG modificata, fra la ventilazione meccanica non invasiva e I’ossigenoterapia ad alto flusso:
entrambi i presidi determinavano infatti una riduzione statisticamente significativa nei punteggi della
dispnea. Nel complesso, le evidenze attualmente disponibili sono scarse ma incoraggianti; di
conseguenza, raccomandiamo I’utilizzo dell’HFNT nella gestione della dispnea nei pazienti con
patologia respiratoria terminale.

L’utilizzo della NIV nei pazienti Do Not Intubate (DNI) e come misura palliativa € stato fonte di
controversie nella comunita scientifica per molti anni, nonostante sia noto come I’applicazione di una
assistenza pressoria durante la respirazione permetta di ridurre il carico di lavoro inspiratorio, un
elemento che influisce in modo determinante sul sintomo Infatti, mentre alcuni autori sostenevano
I’utilizzo della NIV per ridurre il distress respiratorio, altri ritenevano che I’utilizzo della NIV nei
pazienti DNI fosse inappropriato (in quanto la NIV rappresenta una forma di supporto vitale) e
potenzialmente in grado di provocare distress e prolungare le sofferenze dell’individuo. Per tale
ragione, la Society of Critical Care Medicine ha istituito una task force in modo tale da delineare gli
obiettivi della NIV nel contesto palliativo; sono stati cosi identificati due scenari principali: un primo
in cui il paziente soprassiede all’intubazione ma desidera utilizzare la NIV con I’obiettivo di ottenere
la risoluzione del quadro acuto, ed un secondo in cui la NIV viene applicata esclusivamente per lenire
il sintomo dispnoico. Un primo studio pilota condotto in pazienti appartenenti al secondo scenario ed
affetti da neoplasia ha dimostrato la capacita della NIV di ridurre rapidamente la dispnea nella
maggior parte dei soggetti, mentre uno studio successivo condotto su una popolazione analoga ha
prodotto risultati opposti. In seguito, un ampio studio multicentrico ha dimostrato non solo la
superiorita della NIV rispetto all’ossigenoterapia standard di alleviare la dispnea, ma anche la
possibilita di ridurre I’utilizzo di oppiacei nei pazienti trattati con NIV, in modo da permettere di
mantenere le capacita comunicative dei pazienti in fin di vita. In base ai risultati sopra riportati, la
recente task force ERS/ATS sulla NIV suggerisce di offrire la NIV nei pazienti terminali con dispnea,
nonostante il ridotto numero di studi disponibile.

Essendo pero la dispnea di origine complessa e multifattoriale, non necessariamente la NIV € lo
strumento ottimale per il trattamento di questo sintomo e pertanto ovviamente, quando utilizzata a
scopo puramente palliativo, la scelta di continuare 0 meno deve essere lasciata esclusivamente al

paziente.
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13. La gestione del programma riabilitativo e la rimodulazione della cura verso
la palliazione

Barbara Garabelli, Mara Paneroni, Marta Lazzeri

Gli interventi di Riabilitazione Respiratoria (RR) sono volti alla prevenzione della disabilita, al
raggiungimento del massimo recupero possibile della condizione pre-morbosa, alla riduzione delle
complicazioni nonché alla palliazione dei sintomi.

L’effetto sulla riduzione sintomatologica e stato documentato anche in pazienti con gravi deficit della
funzionalita respiratoria o ricoverati in area critica. Percio, nella fase avanzata di molte patologie
respiratorie croniche, alcuni obiettivi della RR e delle Cure Palliative si sovrappongono: entrambe
sono rivolte alla gestione dei sintomi, all’indipendenza funzionale e al miglioramento della qualita
della vita. La gestione degli aspetti palliativi pertanto deve essere considerata un continuum rispetto

all’intervento riabilitativo, come evidenziato nella figura 1.
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Figura 1. Modello di integrazione «patient-tailored» tra presa in carico riabilitativa (linea continua)
e palliativa (linea tratteggiata), declinato dall’inizio della malattia cronica e durante tutto il decorso
della malattia in base alle esigenze funzionali del paziente, ma anche alle sue preferenze, sino alla
fasi terminali della malattia dove aumenta I’intensita del «care» palliativo. Ripreso e modificato da
Lanken et al. AJRCCM 2008.

L’aggravamento del quadro clinico conseguente all’evolutivita della malattia, o ad eventi acuti
intercorrenti, richiede un monitoraggio periodico delle condizioni respiratorie, motorie e funzionali
del paziente, del grado di decondizionamento, dello stato di abilita funzionali quali i trasferimenti, la

deambulazione, la deglutizione, la tosse. Il Fisioterapista e I’equipe riabilitativa identificano gli
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obiettivi prioritari, definiscono il trattamento adeguato alle mutate condizioni cliniche o introducono
modifiche al programma per meglio assicurare beneficio al paziente.

Un’attenta valutazione del soggetto, mirata a rilevare i sintomi accusati dal paziente, i bisogni
individuali e le caratteristiche funzionali, & indispensabile per I’individualizzazione del programma e
la riuscita dello stesso. Le principali valutazioni atti a stilare un programma riabilitativo/palliativo
nonché al successivo monitoraggio nei pazienti con patologia respiratoria in fase avanzata sono

descritte in tabella 5.

Tabella 5. Principali sintomi e loro valutazione.

Segni e sintomi Valutazioni soggettive Misure
Dispnea Scale: BORG, VAS, mMRC

Questionari: CRQ (item dispnea)
Fatica/Intolleranza | Scale: BORG Sit to Stand, 6 Minute walking
allo sforzo Questionari: CRQ (item fatica) test, time up and go test, SPPB
Attivita della vita | Intervista al paziente/diario delle attivita | Contapassi, accelerometri
quotidiana triassiali, activity monitors
Tosse Intervista al paziente/diario | Misurazione della FVC

LCQ Misurazione del PCF
Ipersecrezione Intervista al paziente/diario | Misurazione quantitativa dello
bronchiale Auscultazione, scala di VAS sputum

CRQ: Chronic Respiratory Questionnaire; LCQ: Leicester Cough Questionnaire; mMRC: modified Medical
Research Council; PCF: Peak Cough Flow; SPPB: Short Physical Performance Battery; VAS: Visual Analogic
Scale.

Dispnea e fatigue

Nei pazienti con patologie respiratorie in fase avanzata é presente un’intolleranza allo sforzo dovuta
a dispnea e fatica muscolare con diminuzione della capacita di svolgere le attivita della vita
quotidiana. Nella gestione di entrambi questi sintomi € necessario valutare il livello di attivita fisica,
lo stato psicologico, le abitudini di sonno. L’esercizio ed un programma riabilitativo individualizzato
possono migliorare I’attivita fisica e I’indipendenza, anche in fasi relativamente avanzate della
malattia. La gestione della fatigue € in parte sovrapposta alla gestione della dispnea (entrambe

richiedono un approccio psicologico e, paradossalmente, I’aumento dell’attivita fisica puo essere utile
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al paziente). In pazienti con BPCO grave i programmi di allenamento fisico in modalita endurance
hanno mostrato efficacia, soprattutto nel diminuire la dispnea e migliorare le attivita, ma anche
nell’alleviare ansia e deficit cognitivi. L’intensita dell’esercizio deve essere adattata in relazione alle
caratteristiche del soggetto e alla sintomatologia presente. Maggiori benefici clinici si ottengono con
un allenamento ad alta intensita. Per permettere ai pazienti piu severamente compromessi il
raggiungimento di una maggiore intensita e durata di esercizio sono stati utilizzati con beneficio il
training intervallare, I’uso supplementare di ossigeno o miscele con elio-O2, I’aggiunta della
ventilazione meccanica non invasiva. Nelle fasi in cui la dispnea limiti in modo importante
I’esercizio, I’elettrostimolazione muscolare puo risultare utile nel preservare la riduzione di forza e
massa muscolare.

Per i soggetti molto limitati dalla dispnea puo essere efficace I’utilizzo di ausili per la deambulazione
che permettono anche [I’eventuale trasporto dei dispositivi portatili per |’erogazione
dell’ossigenoterapia e della ventiloterapia.

Oltre I’allenamento di endurance degli arti inferiori puo essere utile associare, nei soggetti che
presentano un deficit di forza dei principali gruppi muscolari, programmi di allenamento alla forza
che risultano ben tollerati poiché si associano a una minore sensazione di dispnea durante I’esercizio
e aiutano inoltre a contrastare I’osteoporosi frequentemente riscontrabile nei soggetti con patologia
respiratoria cronica in fase avanzata.

Uno degli aspetti fondamentali da considerare e trattare risulta poi la riduzione della quantita/qualita
del sonno ed é correlata al livello di attivita del paziente. Inoltre, diverse tecniche di risparmio
energetico possono migliorare la performance delle attivita quotidiane. Altri importanti elementi da
considerare al fine della riduzione della fatica sono gli interventi psicologici e di counselling volti a
migliorare il self-management, migliorare la resilienza psicologica del paziente, e gestire la

depressione.

Ipersecrezione bronchiale e tosse cronica

L’ingombro secretivo dipende da alterazioni della clearance periferica del muco oppure da deficit
della tosse e puo determinare discomfort, desaturazione arteriosa, aggravamento della dispnea e
complicanze quali infezioni, atelettasie e quadri di insufficienza respiratoria acuta. L’ingombro
secretivo puo inoltre facilitare lo sviluppo della tosse cronica, sintomo molto stressante per il paziente
respiratorio. | pazienti con patologie respiratorie in fase avanzata che sviluppino persistente ingombro
secretivo devono poter accedere ad un intervento fisioterapico volto alla disostruzione bronchiale
mediante tecniche manuali e/o ausili e strumenti meccanici. La fisioterapia respiratoria si € dimostrata

utile nel ridurre I’ingombro secretivo, sia in pazienti con malattie del polmone che in pazienti con
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difetti neuromuscolari, anche durante episodi di acuzie. Tutte le strategie volte a migliorare la
clearance delle secrezioni sono basate sulla modulazione dei flussi aerei e dei volumi polmonari
periferici. La scelta della tecnica dipendera dall’alterazione fisiopatologica sottostante e dall’efficacia
individuale e dovra essere adattata al paziente al mutare delle condizioni cliniche, promuovendo la
massima autonomia di gestione e la massima tolleranza della manovra.

Al fine della riduzione della tosse cronica puo essere utile inoltre porre attenzione all’igiene delle vie
respiratorie superiori (naso, laringe) e ad una corretta idratazione.

Una recente review ha sintetizzato i principali interventi fisioterapici proposti in ambito di palliazione
delle patologie respiratorie croniche in fase avanzata, tramite I’analisi di studi clinici controllati
randomizzati RCT e quasi-RCT (quando il metodo applicato non garantisce una casualita assoluta)
riguardanti interventi farmacologici e non farmacologici. La tabella 6 sintetizza gli interventi

fisioterapici riportati nella review.

Tabella 6. Principali interventi fisioterapici per pazienti con patologie respiratorie croniche in fase

avanzata.
Sintomo/disfunzione Intervento
Dispnea e fatica e Programma di esercizio fisico individualizzato

e Utilizzo di sistemi di monitoraggio dell’attivita fisica
quotidiana e dell’esercizio

e Supporti tecnologici per il mantenimento di un
programma di esercizio domiciliare (DVD, fogli
informativi, programma scritto)

e Piano di gestione delle attivita quotidiane

e Utilizzo di strategie di conservazione dell’energia

e Posture per ridurre il lavoro respiratorio a riposo, durante
I’esercizio, in fase di recupero post esercizio

e Prescrizione di ausili per la deambulazione,
trasferimenti, attivita della vita quotidiana

e Respirazione a labbra socchiuse

e Applicazione dell’elettrostimolazione muscolare

e Utilizzo della ventilazione meccanica non invasiva
durante esercizio (se indicato)

e Utilizzo dell’ossigenoterapia durante esercizio (se
indicato)
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Ipersecrezione bronchiale e e Utilizzo di tecniche manuali o meccaniche di assistenza

tosse cronica alla tosse

e Utilizzo delle tecniche di disostruzione bronchiale
periferica, privilegiando sistemi meccanici che
consentano anche una riduzione del lavoro respiratorio

e Piano d’azione per la gestione degli eventi di
riacutizzazione bronchiale

o Igiene delle alte vie aeree

e Umidificazione attiva mediante sistemi ad alti flussi

Dolore muscoloscheletrico e Corretto posizionamento
e Mobilizzazione passiva/attiva assistita
e Taping neuromuscolare

Ansia e Tecniche di pacing respiratorio
e Tecniche di rilassamento

La severita e le fasi avanzate di malattia non rappresentano una limitazione alla riabilitazione
pneumologica, anzi i pazienti piu severamente limitati possono presentare una maggiore variazione
rispetto alle condizioni basali di inizio trattamento sia nella capacita di sostenere esercizio fisico che
nella percezione di dispnea, rispetto ai pazienti con minore limitazione funzionale.

Inoltre, é stato dimostrato come un servizio multiprofessionale integrato, strutturato tramite accessi
ambulatoriali durante le crisi dispnoiche, che combini interventi medici, fisioterapici, occupazionali,
palliativi e psicologici, permetta un miglioramento del controllo della sintomatologia, con una
tendenza all’aumento dei livelli di attivita, riduzione della depressione e della dispnea durante
esercizio.

Purtroppo nell’attuale pratica clinica solo una piccola percentuale di pazienti con malattia respiratoria
cronica ha accesso alla riabilitazione pneumologica, passando cosi dalla cura farmacologica

direttamente alla gestione della terminalita.

La rimodulazione della cura verso la terminalita

Sebbene durante le ultime settimane di vita vi sia normalmente un incremento ed una sommatoria dei
sintomi con una maggior complessita gestionale, uno degli obiettivi dell’intervento dovrebbe essere
la soppressione degli stessi. A tal fine, la presa in carico dovrebbe essere ulteriormente rimodulata in
un’ottica di gestione integrata, aderendo strettamente al principio della beneficenza (il trattamento

che allevia i sintomi) e a quello dell’autonomia (il paziente accetta il trattamento).
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Il paziente deve essere libero di variare in modo flessibile il piano terapeutico (e percio anche quello

fisioterapico), e il personale sanitario dovrebbe porre particolare attenzione ad aspetti relazionali e

spirituali facilitando la possibilita di comunicare, il senso di comfort e la vicinanza dei familiari.
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14. 1l razionale e i risultati della terapia riabilitativa pneumologica

Marta Lazzeri, Michele Vitacca

La capacita di esercizio nei soggetti affetti da malattia respiratoria cronica, non solo BPCO e non solo
nelle fasi severe di malattia, risulta compromessa principalmente per I’insorgenza del sintomo
dispnea che provoca I’instaurarsi del ben noto circolo vizioso: dispnea — riduzione dell’attivita fisica
— decondizionamento — deplezione muscolare — dispnea che insorge sempre piu precocemente e
per carichi sempre meno elevati. Tale limitazione all’esercizio & pero un fenomeno complesso che
origina da numerose cause: la disfunzione dei muscoli periferici, I’iperinflazione dinamica,
I’aumentato carico dei muscoli respiratori, le alterazioni degli scambi gassosi e della funzione
cardiaca.

In particolare, per la muscolatura scheletrica si assiste ad una progressiva riduzione di forza e
resistenza associata a modificazioni strutturali (tipo di fibre, numero di capillari, concentrazione dei
substrati energetici) conseguenti non solo alla ridotta attivita ma anche ad uno stato infiammatorio
cronico che determina una riduzione della capacita ossidativa e un aumento dei processi catabolici.
Queste condizioni sono spesso aggravate dal naturale declino della funzione respiratoria conseguente
all’invecchiamento e alla storia naturale della patologia oltre che dalla presenza di altre comorbilita.
Sono frequenti, inoltre, alterazioni del tono dell’umore, quali ansia e depressione, che aggravano
ulteriormente il quadro di sedentarieta e diminuita tolleranza all’esercizio fisico.

La ridotta attivita fisica nei soggetti affetti da patologie respiratorie croniche e associata ad un
aumentato rischio di mortalita e di ospedalizzazione oltre che ad un incremento dei costi sanitari.
L’allenamento all’esercizio fisico é in grado di rallentare se non addirittura invertire tali processi,
rappresentando I’intervento piu efficace per migliorare la funzione muscolare, pur senza modificare

la funzione respiratoria basale.

Che cos’é la Riabilitazione Pneumologica?

Gli interventi terapeutici raccomandati dalle principali societa scientifiche internazionali e nazionali
prevedono la cessazione dell’abitudine tabagica, terapie farmacologiche e non farmacologiche quali
I’ossigenoterapia, il supporto ventilatorio e trattamenti chirurgici. Un ruolo centrale é rivestito dalla
Riabilitazione Pneumologica (RP) inscritta all’interno del modello di cure integrate, che rappresenta
il gold standard nella gestione delle malattie respiratorie croniche.

La RP, definita per la prima volta nel 1974 dall’American College of Chest Physicians, & un approccio
proattivo messo in atto con I’obiettivo di ridurre i sintomi, migliorare la qualita della vita, facilitare

I’adozione di stili di vita corretti e ottimizzare il controllo della malattia.
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L’American Thoracic Society e la European Respiratory Society hanno pubblicato numerosi
statement e, nell’aggiornamento piu recente (2013), la RP viene definita come “...un intervento
onnicomprensivo che si basa su una valutazione approfondita del paziente seguita da terapie su
misura che comprendono, ma non sono limitate a, esercizio fisico, educazione e modificazioni
comportamentali, progettato per migliorare la condizione fisica e psicologica delle persone affette
da patologie respiratorie croniche e promuovere I’aderenza a lungo termine di condotte vantaggiose
per la salute”.

Per RP pertanto non si intendono le singole strategie di intervento e di gestione della malattia (ad
esempio I’allenamento muscolare, I’eliminazione delle secrezioni bronchiali, I’utilizzo di supporti
per I’ossigenoterapia e la ventilazione meccanica, etc.), ma anche tutto cio che serve per rendere i
pazienti partecipi e attivi nella gestione della propria malattia attraverso un “collaborative self-
management™. 1l modello prevede che la presa in carico del paziente non si esaurisca con il
programma di RP, ma vi sia una rete di assistenza in grado di supportare la persona nel tempo
(Chronic Care Model).

I programmi di RP possono variare a seconda dei differenti sistemi sanitari, delle risorse disponibili,
del setting, del personale, delle caratteristiche dei pazienti coinvolti; tuttavia, un approccio mirato e
personalizzato viene considerato the corner stone e sono raccomandati, quali interventi con evidenza
di efficacia di grado di 1A, I’allenamento della muscolatura scheletrica alla resistenza e alla forza, a
bassa e alta intensita, degli arti superiori e inferiori.

Oltre all’esercizio fisico, un tipico programma di RP completo comprende la valutazione del paziente,

I’educazione, il supporto psicosociale e la consulenza nutrizionale.

Risultati e implementazione

La riabilitazione polmonare é efficace nel ridurre i sintomi tipici delle malattie respiratorie croniche,
dispnea e fatica muscolare, e nel ristabilire o migliorare le capacita di esercizio, aumentando la
funzione muscolare, ritardando I’affaticamento e migliorando la tolleranza allo sforzo.

Questo ha risvolti importanti e positivi sulle attivita e sulla partecipazione nella vita di tutti i giorni,
promuovendo I’autonomia e migliorando la qualita di vita (QoL), riducendo il declino funzionale
dopo riacutizzazione, il rischio di riammissioni in ospedale e la mortalita per tutte le cause. Tra i
benefici sono segnalati anche la riduzione dei disturbi dell’umore che, associati agli effetti positivi
sulla motivazione, rappresentano la condizione ideale per favorire I’aderenza alla terapia e le
modificazioni comportamentali (abbandono dell’abitudine tabagica, esercizio fisico regolare e

adeguato apporto nutrizionale) indispensabili per una adeguata gestione della patologia cronica.
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Nonostante i benefici siano ormai da tempo ampiamente dimostrati, a tutt’oggi la RP € sottoutilizzata
e spesso inaccessibile ai pazienti. Tra le principali cause di questo fenomeno si annoverano:
I’inadeguato stanziamento di fondi e risorse, I’inadeguato rimborso delle prestazioni, il ridotto
numero di centri specialistici e la loro distribuzione non omogenea sul territorio, la ridotta
prescrizione da parte degli specialisti medici, i vincoli burocratici (in alcuni casi la necessita
dell’autorizzazione del fisiatra), la scarsa consapevolezza e conoscenza riguardante il processo e i
benefici ottenibili da parte dei pazienti e dei caregiver, la mancanza di professionisti qualificati, lo
scarso collegamento tra cure primarie, ospedale e servizi territoriali.

Al contrario, un programma di RP rappresenta il luogo ideale per affrontare in modo completo la
pianificazione delle cure avanzate, con I’obiettivo di aumentare la comunicazione tra paziente,
famiglia e medico, e dovrebbe essere incluso sistematicamente e obbligatoriamente nel piano di cura

dei soggetti affetti da una patologia respiratoria cronica.
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15. Decisioni di fine vita

Danila Valenti, Fabrizio Moggia

Il punto di riferimento costituzionale nell’ambito delle scelte terapeutiche € rappresentato dal
principio del consenso informato, definito dalla Corte costituzionale come “vero e proprio diritto
della persona” e “principio fondamentale in materia di tutela della salute”, basandone i fondamenti
costituzionali negli articoli 2, 13 e 32 della Costituzione.

Il consenso informato segna il confine della legittimita di qualsiasi intervento terapeutico, anche
salvavita; diverse norme danno rilievo a questo principio a partire dalla legge istitutiva del Servizio
Sanitario Nazionale o la legge n. 180 del 1978 in tema di accertamenti e trattamenti sanitari volontari
e obbligatori in sintonia con quanto previsto dal panorama internazionale.

Gia nel 1969 Louis Kutner, avvocato e attivista per i diritti umani, si interrogava sul perché fosse
possibile utilizzare I’istituto del testamento per disporre dei beni materiali dopo la propria morte,
mentre nulla di simile era previsto per indicare sino a che punto si desiderasse consentire ai trattamenti
sanitari, in caso di perdita della coscienza non reversibile, introducendo il termine del living will,
tradotto in Italia in “testamento biologico”. Oggi, con la legge 219/2017, si deve parlare di
“Disposizioni Anticipate di Trattamento” (DAT) e di “Pianificazione Condivisa delle Cure” (PCC).

Le innovazioni tecnologiche e scientifiche, lo sviluppo di biotecnologie sempre piu avanzate hanno
portato a nuovi poteri di intervento sulla vita. Lo stesso Papa Bergoglio nel Messaggio papale ai
partecipanti al Meeting Regionale Europeo della World Medical Association sulle questioni del “fine
vita” (Vaticano, Aula Vecchia Del Sinodo, 16-17 novembre 2017) riconosce che: “Gli interventi sul
corpo umano diventano sempre piu efficaci, ma non sempre sono risolutivi: possono sostenere
funzioni biologiche divenute insufficienti, o addirittura sostituirle, ma questo non equivale a
promuovere la salute. Occorre quindi un supplemento di saggezza, perché oggi é piu insidiosa la
tentazione di insistere con trattamenti che producono potenti effetti sul corpo, ma talora non giovano
al bene integrale della persona™.

E ancora nello stesso Messaggio richiama I’articolo n. 2278 del Catechismo della Chiesa Cattolica
che recita: ““Le decisioni devono essere prese dal paziente, se ne ha la competenza e la capacita...”.
Le decisioni di fine vita si riferiscono alle valutazioni e alle decisioni che possono essere assunte
relativamente ai trattamenti medici, anche salvavita, in determinate situazioni cliniche. Le decisioni
di fine vita comprendono anche la “limitazione delle cure” che si definisce come “I’interruzione o il
non awvio di trattamenti diagnostici o terapeutici che, non contrastando piu validamente il processo
di malattia, non sono in grado di modificare una prognosi ormai certamente infausta e risultino

eticamente sproporzionati e/o clinicamente inappropriati. La limitazione delle cure puo avvenire per
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decisione autonoma di un malato cosciente o per decisione dei medici nel caso di un malato non piu
in grado di decidere per sé”.

Sono eticamente sproporzionati i trattamenti che per il malato comportino oneri superiori ai benefici
attesi. Gli oneri s’intendono come oggettivi, cioe previsti dalla scienza medica - gli effetti collaterali
dei trattamenti - o soggettivi, quelli percepiti come tali dal malato.

Sono invece clinicamente inappropriati i trattamenti che non corrispondono piu ai criteri di efficacia
e appropriatezza clinica, non essendo piu in grado di modificare positivamente la prognosi
(guarigione o stabilizzazione della malattia).

Le decisioni di fine vita vengono prese dall’équipe sanitaria, in caso di limitazione delle cure se
inappropriate e/o0 0 sproporzionate, oppure possono venire prese dalla persona malata se la vita che
si prospetta con I’intervento, anche salvavita (esempio: tracheostomia e ventilazione meccanica nel
paziente affetto da SLA in insufficienza respiratoria in end-stage) non risulta accettabile sulla base
del concetto di qualita e dignita di vita proprio della persona malata che prende la decisione di fine
vita.

La legge 219/2017 ha sancito definitivamente il valore vincolante non solo delle scelte del paziente
su cui viene dato un consenso o dissenso attuale (cioé il paziente stesso che dichiara di non volere
essere, per esempio, sottoposto a tracheotomia e ventilazione meccanica nel momento stesso in cui
queste procedure vengono proposte, scelta che presume una lucidita che clinicamente sappiamo poco
frequente proprio in quelle situazioni di urgenza in cui queste decisioni vengono talvolta prese) ma
anche del consenso o dissenso anticipato, cioé dichiarato in un tempo antecedente al momento in cui
e importante assumere una decisione da attuare in tempi brevi

In questo caso una scelta relativa alle decisioni di fine vita deve essere autonoma e libera.

Scelta autonoma

L’autonomia decisionale della persona malata va promossa e sostenuta attraverso una comunicazione
empatica e da una relazione medico-équipe sanitaria/persona malata che si esprime al meglio nella
medicina delle scelte condivise, nell’ambito della quale I’espressione delle volonta del paziente non
solo non compromette la relazione, ma sottolinea il valore della fiducia e della reciprocita tra le
persone chiamate in causa.

L’attribuzione di efficacia giuridica alle disposizioni anticipate di trattamento non trasforma il medico
in un mero esecutore (obiezione piu volte infondatamente richiamata): fornisce infatti un elemento
importante di valutazione, dando voce alla volonta del paziente nell’ambito di un quadro complessivo
che contempla anche il rispetto della professionalita del medico e degli altri professionisti dell’équipe,
presidiata dalla deontologia: “I’espressione delle volonta non compromette la relazione medico-
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paziente (...) rafforzando il ruolo del malato pur nella complessita, diversita e ricchezza di rapporti
che vedono un’ampia possibilita di sfumature fra autodeterminazione e delega totale”.

Una scelta autonoma (sia nell’ambito della autonomia relazionale che nell’ambito dell’autonomia
individuale) richiede una responsabilita e una maturita non solo individuale ma anche sociale: la
responsabilita della consapevolezza.

Ancora 0oggi emerge una scarsa cognizione sociale dell’importanza della consapevolezza. La persona
puod/deve decidere per sé, in Scienza e Coscienza. La costruzione della “Scienza” di una persona
malata, necessaria per potere, se vuole, valutare la propria situazione e quindi decidere, dipende dal
medico e dai sanitari che I’hanno in cura. E’ compito dei medici e degli infermieri e di tutta I’équipe
costruire la “scienza” del malato, comunicare cioe con empatia e umanita quelle informazioni
sanitarie che rappresenteranno la base delle conoscenze scientifiche dalle quali la persona malata
partira per poi decidere in base alla “sua” coscienza. Solo se la persona e consapevole puo essere
competente e valutare la sua qualita di vita, la sua malattia, la sua famiglia e, quindi fare, se possibile,
una scelta. Questo compito & ancora piu importante nel caso in cui queste conoscenze scientifiche
siano limitate o non permettano, al tempo della decisione da assumere, conclusioni definitive e/o dati
certi.

E’ percezione comune, tuttavia, che non sempre il raggiungimento della massima consapevolezza
possibile, in “quel” momento della malattia e per “quella” persona, rappresenti un obiettivo prioritario
nella quotidianita dell’agire medico e dell’équipe che ha in cura la persona malata.

Ancora oggi, in alcuni casi, i familiari chiedono “di non dire nulla alla persona malata”, di edulcorare
una verita nel tentativo di “proteggere” dalla verita, di non “farlo cadere in depressione”, con il
rischio di lasciare il paziente, solo, a gestire dubbi e paure che non pu6 cosi condividere ed elaborare.
I familiari che chiedono di omettere informazioni alla persona malata o dare informazioni non
veritiere vanno ascoltati, compresi nelle loro richieste, ma non vanno assecondati. Vanno legittimati
nella loro intenzione di proteggere (“lo sappiamo che lo fa per amore di sua madre”), ma vanno
aiutati a proporre un aiuto veramente efficace per il paziente.

Comunicare la diagnosi e lo stadio della malattia € compito dei medici e del personale sanitario che
ha in cura la persona in quanto la famiglia non puo essere caricata di questo impegno, gravoso anche
dal punto di vista emotivo.

Comunicazione non é sinonimo di informazione. La comunicazione comprende I’informazione, ma
non si esaurisce in essa. Una “comunicazione onesta”, non significa necessariamente “la verita a tutti
i costi”, ma significa comunicare “in un ambiente di verita”. L’obiettivo che il medico e I’équipe
sanitaria tutta hanno é il raggiungimento della massima consapevolezza possibile, per quella persona,

in quel momento, della malattia, in quel contesto familiare e di relazioni, con gradualita , delicatezza,
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rispetto anche dei tempi di metabolizzazione ed elaborazione di una persona. Ben altro, quindi, da
una rigida spietatezza comunicativa, ma altrettanto lontani da un approccio paternalistico-
protezionista che per principio ritiene che il malato non sia in grado di gestire (“sopportare”) una
consapevolezza piu 0 meno profonda, della malattia.

La persona malata deve avere il tempo di elaborare la notizia e di inviarci messaggi a feedback sul
livello di consapevolezza che in quel momento riesce/vuole/comunica di poter raggiungere.

La comunicazione onesta é rispettosa dei bisogni e dei tempi della persona che abbiamo in cura, di
quella specifica persona, nella consapevolezza dell’estrema variabilita di bisogni di comunicazione e
di informazione che le persone hanno: alcuni vogliono sapere tutto della malattia, altre hanno bisogno
di sapere solo in parte, altre ancora delegano totalmente ai familiari I’informazione. Molte persone
modificano il loro bisogno di sapere nel corso della malattia.

Una interessante meta-analisi su 51 studi prodotta da Hancock nel 2007 evidenzia una forte tendenza
dei medici a sottostimare il bisogno di informazioni dei pazienti, attribuendo loro una consapevolezza
maggiore di quella che in realta possiedono. Questa percezione porta a non approfondire alcuni aspetti
della malattia, partendo dal presupposto che gia siano da loro conosciuti. Un altro dato che emerge
dalla sistematica revisione di Parker et al. e che la maggior parte dei malati & favorevole a discutere
di diagnosi e di prognosi, “negoziandone” pero il contenuto con il medico. Secondo questa revisione
di letteratura il malato in realta vuole affrontare nella comunicazione gli argomenti che riguardano la
propria malattia, ma nel rispetto dei propri tempi e “negoziando” le informazioni. Spesso si ha
bisogno di comunicazioni graduali e delicate, ma veritiere, che rispettino le fasi di elaborazione.

Le reazioni alla diagnosi di una malattia grave possono infatti essere diverse, spesso sono a fasi. Gia
nel 1969 Elisabeth Kubler Ross identifico alcune fasi di elaborazione, quali la fase di stupore, di
negazione, di rabbia, di patteggiamento, di depressione, di analisi e di accettazione. In queste fasi,
che possono essere pit 0 meno sequenziali, presenti tutte o solo in parte, spesso riconosciamo i nostri
malati, ma anche i familiari dei malati.

“Comunicare la prognosi” non significa necessariamente “comunicare i tempi”, “dire quanto tempo
rimane”. Si riesce a trasmettere la comprensione della prognosi anche se non ci si sofferma sui tempi.
Vanno comunicate I’importanza e la complessita della situazione, non i tempi precisi che spesso non
siamo in grado di conoscere: le “medie” di sopravvivenza non rappresentano quella persona. Tutto
dipende anche da come si comunica. La comunicazione onesta tiene conto della profonda differenza
che esiste fra sostenere una speranza e alimentare un’illusione. La speranza permette scelte adeguate
e coerenti con la realta della situazione che il malato € messo, con delicatezza, gradualita e rispetto,

nelle condizioni di valutare. L’illusione impedisce un esame onesto della realta, rimanda ad una
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situazione irrealizzabile, non piu possibile, e non permette, quindi, di fare scelte in linea con quelle
che il malato farebbe se fosse consapevole.

La speranza ha una dimensione esistenziale che non € incompatibile con la consapevolezza del limite
(limite delle terapie, della efficacia di un farmaco, della propria vita). L’illusione, al contrario,
impedisce di fatto alla persona malata di avere una buona qualita di vita. La qualita di vita percepita
e, infatti, strettamente legata alle aspettative che si hanno rispetto al tipo di vita che ci si aspetta di
dover vivere. Ridurre la distanza (il Gap di Calman) fra la vita che la malattia ti obbliga a vivere e
I’idea della vita che si pensa di dover vivere o di poter tornare a vivere aiuta ad apprezzare la vita che
si sta vivendo. In questo modo si puo percepire una buona qualita di vita pur nella malattia, anche se
inferiore come qualitd a quella vissuta in precedenza: la migliore qualita di vita possibile nella
malattia. Se la comunicazione € condotta con umanita e trasmette alla persona malata la garanzia che
mai verra abbandonata nella malattia, allora e possibile trasmettere anche il quadro clinico piu grave.
Fondamentale e comprendere il bisogno di quella specifica persona e aiutarla sulla base del suo
specifico e attuale bisogno. E altrettanto importante aiutare anche i familiari a riconoscere il bisogno
del malato, ad accettarlo e ad agire di conseguenza, affrontando e superando, per il bene del malato,
le proprie difficolta.

Da tempo la legge e il codice di deontologia del medico e dell’infermiere tutelano il diritto della
persona malata ad essere informata in prima persona e a conoscere la propria malattia, per poter avere
gli strumenti per capire e decidere relativamente alle terapie e per fare le scelte migliori, per sé e per
la propria famiglia. Con la legge 219/2017 questo diritto viene ribadito e rinforzato, garantendo anche
il diritto a rifiutare le informazioni. L’articolo 1, comma 3 richiama infatti anche il diritto della
persona malata a rifiutare in tutto o in parte di ricevere le informazioni ovvero indicare i familiari o
una persona di sua fiducia incaricati di ricevere le informazioni in sua vece. E importante sottolineare
come tuttavia la legge sottolinei che “Il rifiuto o la rinuncia alle informazioni e I’eventuale
indicazione di un incaricato vengono registrati nella cartella clinica o nel fascicolo sanitario
elettronico”. La legge 22 dicembre 2017, n. 219 sottolinea I’importanza di chiedere al paziente se
vuole essere informato, e ribadisce la necessita di registrare il rifiuto del paziente all’informazione.
Un esempio di comunicazione adeguata é la seguente: “Caro signor Rossi, entro domani arriveranno
gli esiti di tutti gli esami che le sono stati fatti, la TAC e gli esami del sangue. Lei preferisce che
dell’esito degli esami ne parliamo direttamente con lei o preferisce che ne parliamo con le sue
figlie?”. La registrazione del rifiuto all’informazione (registrato come “a domanda posta, il signor
Rossi preferisce in questa fase della malattia non essere informato dell’esito degli accertamenti
diagnostici e della diagnosi e delega la figlia a ricevere le informazioni relative”) richiede che la

domanda venga posta.
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Questa sottolineatura vuole superare I’autoreferenzialita del medico nel suo giudizio sulla valutazione
relativa alla capacita/possibilita del paziente di “sopportare”/gestire I’informazione e la cattiva
notizia, e il rischio di proiezioni personali.

Sull’agire del medico relativamente alla comunicazione, infatti, potrebbero influire anche il proprio
vissuto e la propria posizione ideologica, con il rischio che la comunicazione non sia piu
personalizzata sul malato, bensi sul medico. Questo aspetto puo essere affrontato anche attraverso il
confronto con altre professionalita, nell’ambito di équipe multiprofessionali e multidisciplinari: il
confronto fra professionisti permette di recuperare la giusta prospettiva, di riconoscere le proiezioni
personali e di fare emergere i bisogni e la priorita del paziente anche relativamente ai bisogni

informativi.

Scelta libera

Le Cure Palliative sono I’emblema del non abbandono e del rispetto della persona inguaribile che
viene assistita garantendo la presa in carico globale, assicurando il sollievo dal dolore, la cura di tutte
le fonti di sofferenza, fisica, psicologica, sociale, spirituale e il supporto alla famiglia.

Le Cure Palliative sostengono la vita e guardano al morire come a un processo naturale; aiutano il
malato a vivere quanto piu attivamente possibile fino alla morte e hanno come primo obiettivo la
migliore qualita di vita possibile per la persona nella fase avanzata di malattia, alla luce del concetto
di qualita di vita che ciascun malato ha in sé, assicurando la migliore terapia per quel malato, con
quella malattia, in quel momento della sua vita, in quel contesto familiare.

Una societa eticamente matura, per permettere una scelta libera:

« deve sostenere concretamente le persone piu fragili e i malati piu indigenti nel diritto alla
migliore cura, quali le Cure Palliative, e concretamente deve richiamare tutti ad un impegno
economico a favore delle persone piu fragili, che proprio in quanto tali hanno bisogno di
maggiore tutela;

« deve diffondere e promuovere una cultura che riconosce alla persona anche il diritto di essere
tutelata in caso di malattia e il diritto di ricevere sostegno sociale e relazionale e non essere
emarginata dalla societa nella malattia;

« deve sostenere economicamente e culturalmente e rendere quindi sempre piu socialmente
accettabile qualunque tipo di vita, ancorché fragile e malata;

o deve sostenere e promuovere una cultura che permette alla persona di percepire il diritto di
vivere in modo degno la propria malattia grazie alla garanzia di un sollievo dal dolore e dalle

sofferenze pur nella malattia, come le cure palliative assicurano quotidianamente;
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deve garantire il diritto di morire con dignita e senza inutili sofferenze, ponendo in atto solo i
trattamenti che appaiono effettivamente proporzionati, con una presa in carico globale offerta
alla persona in una completa relazionalita di aiuto che si prenda cura di tutti i suoi bisogni

assistenziali.
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16. Disposizioni Anticipate di Trattamento (DAT) e Pianificazione Condivisa
delle Cure (PCC)

Danila Valenti

Il compito delle équipe sanitarie, in particolare delle équipe di Cure Palliative, € quello di assicurare
una presa in carico e una cura aderente ai bisogni e al concetto di qualita di vita della persona assistita,
favorendo un approccio basato sulla “prospettiva del paziente” e una relazione di cura che rispettera
la sua volonta e i suoi desiderata. Fino a quando la persona € in grado di esprimersi valgono le
indicazioni, siano esse scritte che verbali, del malato, che sempre puo rivedere. | desiderata del malato
possono infatti variare, cosi come le indicazioni che emergono possono essere riviste nel corso di
malattia, anche sulla base di un possibile nuovo senso attribuito alla propria vita in una nuova
situazione esistenziale.

Il problema si pone quando il malato non € piu in grado di esprimere le proprie volonta. La legge, dal
2017, norma questa parte del consenso informato, dando valore legale alle volonta espresse
anticipatamente al momento in cui dovranno essere rispettate.

La legge 22 dicembre 2017, n. 219 (*Norme in materia di consenso informato e di disposizioni
anticipate di trattamento”) stabilisce che “Ogni persona maggiorenne e capace di intendere e di
volere, in previsione di un’eventuale futura incapacita di autodeterminarsi e dopo avere acquisito
adeguate informazioni mediche sulle conseguenze delle sue scelte, puo, attraverso le DAT, esprimere
le proprie volonta in materia di trattamenti sanitari, nonché il consenso o il rifiuto rispetto ad
accertamenti diagnostici o scelte terapeutiche e a singoli trattamenti sanitari. Indica altresi una
persona di sua fiducia, di seguito denominata «fiduciario», che ne faccia le veci e la rappresenti nelle
relazioni con il medico e con le strutture sanitarie™.

In questa sede preme evidenziare la differenza che sussiste fra Disposizioni Anticipate di Trattamento
(DAT) e Pianificazione Condivisa delle Cure (PCC).

Nel caso delle PCC la possibilita/probabilita di perdere la capacita di intendere e di volere e, quindi,
di esprimere un consenso/dissenso, non é teorica e legata ad un evento imprevisto ma teoricamente
possibile anche se poco probabile (come avviene per le DAT), bensi ad una patologia nota, spesso
progressivamente evolutiva e ingravescente, la cui storia clinica e prevedibile nella sua evoluzione.
In gquesta situazione la relazione di cura & elemento cruciale nella potenziale realizzazione di quella
autonomia decisionale della persona malata che, secondo I’etica medica, il personale sanitario deve
promuovere.

Le DAT possono essere redatte da “ogni persona maggiorenne e capace di intendere e di volere, in

previsione di un’eventuale futura incapacita di autodeterminarsi e dopo avere acquisito adeguate
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informazioni mediche sulle conseguenze delle sue scelte”. La persona maggiorenne “puo, attraverso
le DAT, esprimere le proprie volonta in materia di trattamenti sanitari, nonché il consenso o il rifiuto
rispetto ad accertamenti diagnostici o scelte terapeutiche e a singoli trattamenti sanitari”.

Le DAT “devono essere redatte per atto pubblico o per scrittura privata autenticata ovvero per
scrittura privata consegnata personalmente dal disponente presso I’ufficio dello stato civile del
comune di residenza”. Le DAT possono pertanto venire redatte da chi NON e affetto da patologie o
da chi e affetto da patologie, preferibilmente con il supporto del medico, con la finalita di esprimere
consenso o dissenso a trattamenti che potrebbero essere proposti in caso di un’eventuale futura
incapacita di autodeterminarsi.

Devono essere consegnate personalmente presso I’Ufficio di stato civile del comune di residenza o
redatte e autenticate dal notaio.

La PCC, invece, viene pianificata e condivisa nell’ambito della “relazione tra paziente e medico
...... (...), rispetto all’evolversi delle conseguenze di una patologia cronica e invalidante o
caratterizzata da inarrestabile evoluzione con prognosi infausta”.

Il paziente “e, con il suo consenso, i suoi familiari... (...) o una persona di sua fiducia sono
adeguatamente informati... (...) in particolare sul possibile evolversi della patologia in atto, su quanto
il paziente puo realisticamente attendersi in termini di qualita della vita, sulle possibilita cliniche di
intervenire e sulle cure palliative”.

La PCC “espressa in forma scritta (ovvero nel caso in cui le condizioni fisiche del paziente non lo
consentano, attraverso video-registrazione o dispositivi che consentano alla persona con disabilita
di comunicare), € inserita nella cartella clinica e nel fascicolo sanitario elettronico”. La PCC “pu0
essere aggiornata al progressivo evolversi della malattia, su richiesta del paziente o su suggerimento
del medico”. La PCC viene redatta da chi ¢ affetto da una patologia cronica, invalidante e a prognosi
infausta insieme all’équipe sanitaria. Non deve essere consegnata presso I’Ufficio di stato civile ma
e inserita nella cartella clinica del paziente.

E’ possibile e opportuno indicare un fiduciario sia nelle DAT che nella PCC. La scelta del fiduciario
e importante: il fiduciario e una persona specifica che conosce profondamente i desiderata della
persona malata. La persona malata (nelle PCC) o non malata o malata (nelle DAT) nomina quel
fiduciario specifico alla luce della conoscenza che il paziente sa che il fiduciario ha di lui e della
convinzione che il fiduciario sapra rispettare le sue volonta e sapra, in caso di aree grigie di decisione
in cui sara coinvolto, prendere decisioni in linea con quelle che avrebbe preso il paziente “in vece”
del quale é chiamato a decidere, non essendo il paziente in grado di esprimere, in quel momento, le
proprie volonta. Ed € proprio nelle aree grigie decisionali che emerge la necessita dell’intervento del

fiduciario, che altrimenti, non si individuerebbe lasciando esclusivamente dichiarazioni anticipate.
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Tabella 7. Differenza fra Disposizioni Anticipate di Trattamento (DAT) e Pianificazione Condivisa

delle Cure (PCC).

DAT

PCC

Da chi viene redatta?

Le DAT possono pertanto venire redatte da chi
NON ¢ affetto da patologie o da chi é affetto da
patologie, preferibilmente con il supporto del
medico, con la finalita di esprimere consenso o

dissenso a trattamenti che potrebbero essere

La PCC viene redatta da chi é affetto da una
patologia cronica, invalidante e a prognosi
infausta insieme all’équipe sanitaria, con la
finalita di esprimere consenso o dissenso a

trattamenti che potrebbero essere proposti in

proposti in caso di wun’eventuale futura|caso di una eventuale futura incapacita di

incapacita di autodeterminarsi. autodeterminarsi.

Con I’aiuto di chi?

Preferibilmente con il supporto del medico. Insieme all’équipe sanitaria.

A chi deve essere consegnata?

Devono essere consegnate personalmente presso | Non deve essere consegnata presso I’Ufficio di

I’Ufficio di stato civile del comune di residenza | stato civile del comune, ma € inserita nella

0 redatte e autenticate dal notaio. cartella clinica del paziente.

Come deve essere elaborata la Pianificazione Condivisa anticipata delle Cure (PCC)
L’Associazione Europea di Cure Palliative (European Associations for Palliative Care, EAPC) ha
recentemente prodotto un Documento di Consenso Internazionale, attraverso il processo Delphi, che
esprime raccomandazioni per le pianificazioni anticipate di cura.

Il Documento, approvato dal Direttivo dell’EAPC nel Consiglio Direttivo del 14-15 marzo 2017 di
Barcellona, e stato pubblicato su The Lancet Oncology nel 2017 e tradotto in italiano sulla Rivista
Italiana di Cure Palliative per una maggiore possibilita di diffusione e divulgazione, con il contributo
di Luciano Orsi, Danila Valenti, Carlo Peruselli (“Presentazione della traduzione del documento di
consenso EAPC sulla Pianificazione Anticipata delle Cure”, Rivista Italiana di Cure Palliative, 2018).
Il Documento di Consenso Internazionale ha previsto una metodologia molto rigorosa che ha
coinvolto nella FASE 1 una task force internazionale, composta da 15 esperti (provenienti da 8 Paesi)
e che nella FASE 2 e 3 ha coinvolto un gruppo internazionale, multiprofessionale, multidiscipilinare

e multiculturale di 144 esperti di ACP (51 medici, 52 ricercatori, 26 fra bioeticisti, filosofi e giuristi,
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24 infermieri, 12 psicologi, 9 rappresentanti di pazienti, 8 politici, 2 assistenti sociali, 2 docenti, e un
Coordinatore di Programmi ACP) provenienti da 14 Paesi (UK, USA, Olanda, Australia, Germania,
Italia, Spagna, Irlanda, Belgio, Danimarca, Canada, Slovenia, Francia, Portogallo), di cui 82
dall’Europa, 16 dal Nord America e 11 dall’Australia. 1l Documento riporta due definizioni di
Pianificazione Anticipata delle Cure - PAC (una sintetica e una estesa) e una serie di raccomandazioni

per ACP, redatte sulla base di una meta-analisi della letteratura e votate, attraverso il processo Delphi.

Definizione estesa

La PAC mette in grado le persone in possesso della capacita decisionale di identificare i propri valori,
di riflettere sui significati e sulle conseguenze connesse a situazioni di gravi malattie, di definire gli
obiettivi e le preferenze circa i futuri trattamenti sanitari e le cure, e di discutere di questi con la
famiglia e i sanitari curanti. La PAC affronta i problemi propri di ciascuna persona nell’ambito delle
diverse dimensioni fisiche, psicologiche, sociali e spirituali. La PAC incoraggia le persone a
identificare un fiduciario che li rappresenti e a registrare e aggiornare regolarmente tutte le preferenze
in modo che, nel momento in cui diventassero incapaci di prendere in prima persona una decisione,

tali preferenze siano tenute in considerazione.

Definizione sintetica

La PAC mette in grado le persone di definire gli obiettivi e le preferenze circa futuri trattamenti
sanitari e cure, di parlare di questi con la famiglia e i sanitari curanti, di registrare e di aggiornare tali
preferenze, se appropriato.

Secondo il White Paper del’EAPC la PAC un processo che comprende I’identificazione dei valori e
la definizione degli obiettivi e delle preferenze circa futuri trattamenti sanitari e cure, e la loro
discussione con la famiglia e i sanitari curanti mettendo cosi in grado le persone di pianificare le
proprie cure future. Le revisioni sistematiche della letteratura forniscono solide prove relative
all’efficacia della PAC nell’incrementare, nella pratica clinica, la stesura di direttive anticipate e
I’effettuazione di colloqui centrati sulle cure future, oltre che di migliorare la coerenza fra le cure
erogate e gli obiettivi dei malati in una molteplicita di popolazioni di malati, compresi quelli
oncologici. La PAC puo migliorare la qualita della comunicazione medico-paziente, riduce i ricoveri
non desiderati, incrementa il ricorso alle cure palliative e aumenta la soddisfazione dei malati e la
loro qualita di vita.

Una revisione sistematica della letteratura condotta nel 2016 ha rilevato come la PAC sia stata accolta
con notevole favore da malati oncologici e dai loro curanti. L’interesse verso la PAC € in costante
aumento come testimoniato dal crescente numero di pubblicazioni scientifiche in merito, da
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programmi, leggi e campagne di educazione rivolte alla popolazione generale su tale tematica. In
origine la PAC era concepita come la sola compilazione di una direttiva anticipata da usare quando
sarebbe venuta meno la capacita della persona di indicare le proprie preferenze. Piu recentemente la
PAC ¢é stata sempre piu spesso interpretata come un complesso processo che comprende una
personale riflessione del malato sui propri desiderata, un dialogo con i curanti relativamente a questi
temi, la designazione di un fiduciario, la compilazione di direttive anticipate e modifiche
dell’organizzazione sanitaria. Questi sviluppi hanno determinato un crescente interesse verso la PAC,
coinvolgendo oltre all’ambito geriatrico anche quello oncologico. Le definizioni di PAC fino ad ora
proposte sono poco generalizzabili perché prevalentemente riferite alla realta nordamericana o
inglese o a specifici gruppi di malati o a specifiche discipline. Il documento propone indicazioni sulla
tempistica con cui attuare la PAC, su cui si e ritenuto necessario esprimere una raccomandazione.
Ad esempio, proporre troppo precocemente la PAC ad una persona potrebbe provocare una sua
riluttanza a volerla affrontare, mentre intraprendere una PAC durante un peggioramento clinico
critico o poco prima della morte potrebbe risultare troppo tardivo. Un elemento che potrebbe, inoltre,
complicare la gestione della PAC da parte dei professionisti sanitari, € rappresentato dalle differenze
nelle preferenze, nelle conoscenze e nelle capacita di comprensione delle condizioni di malattia da
parte dei malati.

La PAC pu0 includere sia la documentazione delle preferenze sia la nomina di un fiduciario che
prendera le decisioni al posto del malato. Le preferenze dovrebbero essere regolarmente aggiornate.
Altri punti chiave definiscono I’ambito della PAC come piu ampio della sola sfera dei bisogni fisici
poiché puo includere problemi nella sfera psicologica, sociale e spirituale. Inoltre, la PAC non
riguarda solo specifiche categorie di malati ma dovrebbe interessare tutti i soggetti con capacita
decisionale.

Le raccomandazioni relative agli elementi costitutivi della PAC riguardano I’esplorazione di quanto
la persona attualmente comprenda in merito alla PAC e I’adattamento alla disponibilita della persona
a intraprendere un percorso di PAC. Inoltre, si raccomanda che la PAC includa I’esplorazione dei
valori soggettivi e delle preferenze personali rispetto a future cure. Ove appropriato, la PAC dovrebbe
includere la comunicazione di informazioni sanitarie (ad esempio la diagnosi e la prognosi) e il fare
chiarezza sugli obiettivi e sulle preferenze circa futuri trattamenti sanitari e cure (includendo la
verifica di quanto questi siano realistici). Inoltre, la PAC dovrebbe prendere in considerazione la
possibilitd di completare delle direttive anticipate di trattamento e la nomina di un fiduciario,
specificando il suo ruolo in accordo con le leggi locali. La PAC dovrebbe anche incoraggiare le

persone a consegnare ai familiari e ai professionisti sanitari una copia delle direttive anticipate.
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Relativamente ai ruoli e ai compiti, si raccomanda che i professionisti sanitari personalizzino i
colloqui della PAC adeguandoli al livello della capacita di comprensione delle questioni sanitarie,
allo stile di comunicazione e al sistema valoriale delle singole persone. | professionisti sanitari devono
possedere le necessarie competenze e mostrare disponibilita a parlare della PAC e a fornire
informazioni chiare e coerenti alle persone e ai loro familiari. Inoltre, € raccomandato che un
facilitatore non medico possa supportare la persona nel processo di PAC e che I’attivazione della
PAC possa avvenire in un ambiente di cura o anche in un altro contesto. Riguardo gli aspetti medici
della PAC (come la comunicazione della diagnosi e I’esplorazione di quanto siano realistici gli
obiettivi e le preferenze per futuri trattamenti sanitari e cure) questi sono di competenza dei
professionisti sanitari.

Riguardo la tempistica della PAC, si raccomanda che le persone possano intraprendere una PAC in
ogni epoca della vita, ma che il contenuto della PAC debba essere piu mirato quando le condizioni
cliniche peggiorano o con I’avanzare dell’eta. In queste circostanze i dialoghi e la documentazione
relativi alla PAC dovrebbero essere regolarmente aggiornati poiché i valori e le preferenze possono
cambiare nel tempo. Inoltre, si raccomanda di promuovere una maggiore consapevolezza della PAC
nella popolazione.

Riguardo le politiche di implementazione e regolamentazione della PAC, si raccomanda che le
direttive anticipate dispongano sia di un modello strutturato (ad esempio un elenco da spuntare) sia
di un modello a testo libero. Le organizzazioni sanitarie sono incoraggiate a individuare momenti
“triggers” per attivare una PAC e implementare un sistema affidabile e sicuro per custodire le copie
delle direttive anticipate nella documentazione clinica delle persone. Si suggerisce ai governi, alle
assicurazioni e alle organizzazioni sanitarie di dedicare adeguati finanziamenti e supporti
organizzativi alla PAC; la legge dovrebbe riconoscere il valore giuridicamente vincolante delle
decisioni sanitarie definite nell’ambito di un percorso di PAC. In relazione agli obiettivi di studi o di
progetti di ricerca, si raccomanda di identificare e sviluppare una lista di elementi di valutazione e
indicatori di risultato di alta qualita, in modo da rendere i dati ottenuti standardizzati, rilevabili in

modo omogeneo e comparabili.
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17. La transizione nelle Cure Palliative

Elisabetta Bignamini, Valeria Caldarelli

Negli ultimi 50 anni in Italia, cosi come negli altri Paesi occidentali, il calo demografico, legato al
minor numero di figli per coppia, gli interventi di prevenzione primaria e secondaria e I’introduzione
di nuove tecnologie disponibili per i neonati di peso molto basso, per malattie congenite,
malformazioni e per malattie acquisite gravi hanno portato ad un aumento di bambini portatori di
disabilita.

La prevalenza in eta scolare di tali condizioni € valutabile intorno al 10 per 10.000 per le disabilita
gravi ed intorno al 30-35 per mille per quelle lievi o moderate ed € in continuo aumento. In tutti gli
studi questa popolazione e costituita per il 30% da pazienti affetti da forme neoplastiche e per il
restante 70% da patologie varie prevalentemente neurodegenerative, metaboliche e genetiche che
sono inguaribili ed invalidanti e che spesso si accompagnano ad Insufficienza Respiratoria Cronica
(IRC). Il Ministero della Salute italiano ha condotto uno studio sulle schede di dimissione ospedaliera
dal 2002 al 2004 che ha confermato la presenza sul territorio nazionale di 11.000 bambini eleggibili
alle Cure Palliative Pediatriche (CPP). Nel 75% dei casi la patologia neurologica, in senso lato, é la
principale causa di dipendenza da tecnologie mediche e tra questi pazienti I’IRC & il problema
prioritario. La SIMRI ha sviluppato, su stimolo di un gruppo di specialisti del settore, un osservatorio
finalizzato alla raccolta di dati clinici, tecnici e sociali utili a definire standard of care trasversali, di
pazienti che hanno iniziato la ventilazione a lungo termine in eta pediatrica in Italia,
indipendentemente dalla patologia di base, confermando il trend, gia descritto in altri Paesi europei,
di un importante aumento di questa popolazione (www.simri.it).

| dati internazionali su questi pazienti non sono molti, ma un’analisi eseguita dall’Association for
Children with Life-Threatening of Terminal Conditions and their Families e dal Royal College of
Paediatrics and Child Health ha evidenziato una mortalita annuale da patologie inguaribili nei
bambini da 1 a 17 anni pari a1 su 10.000 ed una prevalenza di patologie inguaribili, nella stessa fascia
d’eta, pari a 10 su 10.000.

Attualmente, queste condizioni di malattia sono gravate da problematiche molto specifiche e limitanti
che rendono difficile una risposta assistenziale adeguata: richiedono infatti interventi
multidisciplinari ad alta complessita la cui risposta piu adeguata € rappresentata dalle CPP.

Come rimarcato dall’OMS, I’obiettivo da perseguire in ambito sanitario non e solo garantire la salute,
ma anche la qualita di vita, rispondendo ai bisogni clinici, psicosociali, spirituali ed economici del

paziente e della sua famiglia.
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Tra i pazienti eleggibili alle CPP, i sintomi respiratori, come gia sottolineato, sono molto comuni e
purtroppo sono tra quelli che piu influiscono negativamente sulla qualita di vita. Tali sintomi si
verificano nel 25,6% dei bambini con condizioni genetiche, metaboliche o neurologiche progressive.
Le principali cause di sintomi respiratori nei pazienti eleggibili alle CPP sono: infezioni respiratorie,
anemia, dolore, ipotono muscolare, alterazioni cardio-vascolari, disfagia, sindrome da
microinalazione e reflusso gastro-esofageo. Ogni anno, centinaia di neonati e bambini sviluppano
IRC con dipendenza da supporto respiratorio e ventilatorio (ossigenoterapia, ventilazione meccanica
invasiva e non invasiva). Molti di questi bambini presentano altre condizioni gravi che portano a
limiti funzionali, fragilita medica e aspettativa di vita ridotta, quindi sono spesso pazienti eleggibili
alle CPP.

La letteratura propone quattro gruppi di bambini con patologie inguaribili, eleggibili alle Cure
Palliative:

- Gruppo 1: bambini con patologie per le quali esiste un trattamento specifico, ma che puo fallire
(neoplasie, insufficienza d’organo irreversibile, infezioni);

- Gruppo 2: bambini con patologie in cui la morte precoce é inevitabile, ma cure appropriate possono
prolungare ed assicurare una buona qualita di vita (infezione da HIV, fibrosi cistica, prematurita
estrema, anomalie cardiovascolari);

- Gruppo 3: bambini con patologie progressive, per le quali il trattamento € quasi esclusivamente
palliativo e puo essere esteso anche per molti anni (malattie neurodegenerative, metaboliche rare,
muscolari);

- Gruppo 4: bambini con patologie irreversibili ma non progressive, che causano disabilita grave e
morte prematura (paralisi cerebrale severa, disabilita per sequele di danni cerebrali e/o midollari).
Per molti anni le Cure Palliative non sono state offerte ai pazienti pediatrici e anche oggi solo una
piccola quota di pazienti ne usufruisce. Le cause sono da ricercarsi, in particolare, in una difficolta
culturale del personale sanitario e delle famiglie ad approcciarsi a questo tema e ad affrontarlo come
una modalita strutturata di risposta ai bisogni complessi di questi pazienti, che coinvolgono una
pluralita di servizi. Spesso, inoltre, le Cure Palliative vengono considerate appannaggio, come per
I’adulto, delle patologie oncologiche, perdendo di vista le peculiarita del paziente pediatrico non
oncologico.

Ne risulta quindi che la maggior parte dei pazienti pediatrici con patologie terminali muore in
ospedale, spesso in terapia intensiva, lontano dai propri familiari, con un impatto enormemente
negativo sulla qualita di vita del paziente e della famiglia. E noto invece come nella maggioranza dei
casi il luogo ideale in cui gestire la malattia e permettere un reinserimento sociale e rappresentato dal

domicilio, intorno al quale viene costruito il progetto di CPP.
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Questa popolazione di pazienti, e in particolare quelli dipendenti da tecnologia per le funzioni vitali
respiratorie, proprio grazie alla tecnologia e all’approccio multiprofessionale e multidisciplinare che
prende in carico i bisogni sopra accennati é arrivata alla “maggiore eta” anagrafica. Questo ha portato
i clinici a iniziare una discussione molto ampia sul tema della transizione di una popolazione
eterogenea, che richiede una risposta ai propri bisogni non identificabile in una specifica “specialita”
medica. Innanzitutto, il termine transizione viene normalmente utilizzato nella sua accezione piu
conosciuta, ossia “the purposeful, planned movement of adolescents and young adults with chronic
physical and medical conditions from child-centered to adult-oriented health care systems” che fa
coincidere il passaggio con gli aspetti organizzativi dello stesso, concentrandosi sulle azioni e gli
attori, senza valutare la preparazione del paziente e della famiglia. La seconda definizione “the
process by which youth with chronic conditions develop the skills and secure the resources to assure
that their health care needs are met as they transition from adolescence to adulthood” include invece
un aspetto importante, negato dalla precedente, che e quello della autonomia morale del paziente, che
in modo attivo, in un processo di autodeterminazione é stato aiutato a diventare consapevole delle
proprie scelte. Il problema e che i bambini con patologia respiratoria dipendente da tecnologia, che
diventano giovani adulti possono presentare situazioni cliniche in cui non € possibile raggiungere
questa autodeterminazione (es. gravi disabilita psico-cognitive) e quindi, il passaggio non
corrispondera mai alla reale autonomia morale. La medicina dell’adulto spesso non e preparata alla
presa in carico globale di pazienti con queste caratteristiche ed & per questo che la condivisione di
documenti intersocietari, come il presente, stimola la discussione e rappresenta una opportunita di

costruzione di una risposta condivisa ai complessi bisogni di questi giovani adulti.
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