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Riassunte 
Premessa: La patologia neuromuscolare si manifesta in età pediatrica in maniera 
talora molto violenta, con insufficienza respiratoria e inefficace clearance delle vie 
aeree. In passato, questi pazienti erano abitualmente trattati, e talvolta lo sono an
cora, con la ventilazione meccanica mediante tracheostomia. La tracheostomia è es
sa stessa, però, responsabile di gravi disabilità fisiche, psicologiche, funzionali e so
ciali, ed è inoltre gravata da complicanze che possono essere anche molto gravi quali 
la decannulazione accidentale e l'ostruzione acuta, l'aumento del rischio infettivo, 
f alterazione della deglutizione e della fonazione. Per tali motivi stanno diffonden
dosi anche in Italia tecniche di supporto del respiro e della tosse di tipo non invasivo 
che permettono, soprattutto nei pazienti affetti da malattie neuromuscolari, una ge
stione anche domiciliare che evita il ricorso alla tracheostomia. 
Scopo: Scopo di questo studio è descrivere la nostra esperienza riguardante l'uso del 
dispositivo di in-essufflazione meccanica, in particolare prendendo in considerazio
ne i seguenti aspetti: applicabilità a domicilio, tolleranza, effetti avversi ed efficacia. 
Materiali e metodi: Abbiamo analizzato retrospettivamente le cartelle cliniche di 
20 pazienti pediatrici ricoverati nell'Istituto G. Gaslini, che sono stati trattati con il 
supporto meccanico della tosse nel periodo tra gennaio 2004 ed agosto 2007. 
Risultati: I pazienti trattati presentavano un'età media di 8,6 anni, al momento 
della raccolta dati, con un range tra 3 mesi e 17 anni; le categorie diagnostiche erano: 
Miopatie congenite ( 6 pazienti), Atrofie muscolari spinali (SMA, 7 pazienti; di cui 3 
con SMA tipo I, 3 con SMA tipo II e l con SMARD) e Distrofie muscolari progressive 
(7 pazienti; di cui 5 'con Distrofia muscolare di Duchenne [DMD] e 2 con distrofia 
muscolare congenita). Sedici pazienti non mostravano alterazioni a livello polmonare, 
evidenziabili con radiografie del torace; mentre quattro bambini presentavano ate
lettasie, che si sono risolte durante il ricovero. La maggior parte dei pazienti ha prose
guito l'uso del dispositivo anche a casa, con una frequenza di applicazione di 2 volte/ 
die. L'85% dei pazienti non ha richiesto intubazioni dopo l'avvio del trattamento. 
Conclusioni: L'apparecchio per il supporto meccanico della tosse è risultato sicuro, 
di facile utilizzo anche da parte di personale non qualificato, ben tollerato, privo di 
effetti avversi rilevanti ed efficace nel trattamento di problematiche respiratorie acu
te e nella riduzione del numero di ricoveri ospedalieri e di ricorso alla ventilazione 
meccamca mvastva. 

Surnrnary 
Introduction: Neuromuscular disease often appears, sometimes with violence, in 
pediatric patients with respiratory failure and ineffective airway clearance. In the 
past these patients were, and sometimes stili are, usually treated with mechanical 
ventilation using tracheotomy. However, tracheotomy itself can cause heavy physi
cal, psychological, functional and social disabilities, and there are also some compli
cations, which can be very serious, such as accidental decannulation, acute airway 
obstructive, increase in infective risk, impairment of swallowing and phonation. Por 
these reason, non-invasive supportive technique for breathing and coughing are be
coming widespread in Italy, which allows, especially in patients with neuromuscular 
diseases, also domiciliary management, thus avoiding tmcheotomy. 
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Purpose: The purpose of this study is to 
describe our experience with the use of 
mechanical in-exufflation devices, espe
cially concerning: use a t home, tolerance 
and complications e and effectiveness. 
Materials and method: We analysed 
retrospectively case sheets of 20 pediatric 
patients admitted in Institute G. Gaslini, 
who we1-e treated with mechanical in
exsuf!Jation device from ]anuary 2004 
to August 2007. 
Results: Patients treated showed an 
average age 8,6 year at the time of the 
study (range 3 months to 17 years); 
diagnostic categories were: congenita[ 
myopathy (6 patients), spinal muscular 
atrophy (SMA, 7 patients; 3 type SMAl, 
3 type SMA2 and l SMARD) and mus
cular dystrophy (7 patients; 5 Duchenne 
muscular dystrophy [DMD l and 2 con
genita/ muscular dystrophy ). Sixteen 
patients, who were given thorax x-ray 
photography, did not reveallung dete
rioration; four children showed ateleca
sis, which cleared up during hospitali
zation. Most patients continued the use 
of coughing device also at home, with a 
frequency of application of twice per 
day. 85% patients didn't require intu
bation after beginning the treatment. 
Conclusion: Mechanical in-exsuffla
tion devices have proved to be easily us
able unskilled caregivers, safe, well-tol
erated, without complications, effective 
in treating acute respiratory issues, and 
in reducing the number of hospital ad
mission and the use of mechanical in
vasive ventilation. 

INTROOUZIONE 

Con il supporto ventilatorio l'aspe!
tativa di vita dei pazienti pediatrici 
affetti da malattie neuromuscolari 
si è estesa oltre ogni previsione [ 1]. 
L'utilizzo della ventilazione a pres
sione positiva permette di far fron
te all'insufficienza respiratoria, che 
normalmente si manifesta nel cor
so dell'evoluzione di queste pato
logie. I bambini con moderata o 
grave debolezza dei muscoli respi
ratori hanno un alto rischio di p re-

sentare episodi ricorrenti di polmo
niti o atelettasie, a causa dell'inef
ficace eliminazione delle secrezioni 
dall'albero bronchiale [2]. Le infe
zioni respiratorie rappresentano la 
maggiore causa di ospedalizzazio
ne e morte in questi pazienti [ 3]. 
La tosse è un n1eccanisrno di difesa 
dell'apparato respiratorio, che ha 
lo scopo di allontanare le secrezio
ni bronchiali in eccesso o di espel
lere corpi estranei che si siano ac
cidentalmente introdotti nelle vie 
aeree [ 4]. Per ottenere un colpo di 
tosse efficace è necessaria un'inspi
razione tra il60-80o/o della capaci
tà polmonare totale, seguita dalla 
chiusura della glottide, per miglio
rare la distribuzione dell'aria in 
tutte le vie aeree e dietro le secre
zioni. La pressione intratoracica 
aumenta con la contrazione dei 
muscoli espiratori e, con l'apertura 
della glottide, l'aria è espulsa e le 
secrezioni sono spinte verso le vie 
aeree centrali e la bocca. Ognuno 
di questi aspetti può venir meno in 
pazienti con debolezze neuromu
scolari e quindi il colpo di tosse ri
sulta nella: maggior parte dei casi 
inefficace [5]. Per questi motivi 
negli ultimi anni è diventato sem
pre più importante il ricorso alle 
tecniche di disostruzione bron
chiale e di supporto alla tosse, per 
ovviare all'eliminazione di secre
zioni che il paziente con tosse inef
ficace non sarebbe in grado di fare 
autonomamente. La tosse assistita 
manualmente è usata abitualmen
te per i pazienti adulti affetti da ma
lattie neuromuscolari [6-8]. Un'al
ternativa è rappresentata dall'assi
stenza meccanica alla tosse e si fa 
riferimento all'uso del dispositivo 
di in-essufflazione meccanica, che 
è stato usato con successo già in
torno agli anni cinquanta per pa
zienti adulti con poliomielite e altre 
malattie neuromuscolari [ 9,10 ]. 

Il dispositivo meccanico simula il 
naturale colpo di tosse attraverso 
l'insufflazione e l'essufflazione. L'a
zione si esplica mediante due fasi: 
una inspiratoria ed una espirato
ria. La fase iniziale a pressione po
sitiva insuffla i polmoni e successi
vamente c'è il passaggio alla pres
sione negativa, che rÌJnuove il vo
lume insufflato ad un flusso espi
ratorio sufficiente per garantire la 
risalita delle secrezioni [ 3]. 
In considerazione del fatto che l'e
sperienza dell'uso del dispositivo 
di supporto della tosse in pazienti 
pediatrici è ancora molto limitata, 
abbiamo deciso di raccogliere i da
ti relativi a bambini affetti da ma
lattie neuromuscolari che sono 
stati ricoverati nell'Istituto G. Ga
slini e per i quali è stato adottato 
questo trattamento. Lo scopo è quel
lo di descrivere la nostra esperienza, 
prendendo soprattutto in conside
razione i seguenti aspetti: applicabi
lità a domicilio da parte dei caregi
vers, tolleranza, rilevazione di even
tuali effetti avversi ed efficacia. 

MATERIALI 
E METODI 

Si tratta di uno studio di revisione 
retrospettiva di cartelle cliniche di 
pazienti pediatrici affetti da malat
tie neurornuscolari che sono stati 
ricoverati nei reparti di Anestesia e 
Rianimazione e della Clinica Pe
diatrica-Malattie Neuromuscolari 
dell'Istituto Giannina Gaslini di 
Genova. 
I dati presi in considerazione siri
feriscono al periodo tra gennaio 
2004 ed agosto 2007. In particolare, 
sono stati presi in considerazione: 
età, diagnosi, peso, pregressi rico
veri ospedalieri, funzione motoria, 
presenza di scoliosi, osservazioni 
delle radiografie del torace, utilizzo 
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e modalità di ventilazione mecca
nica invasiva e non invasiva, età al

l'inizio della ventilazione, modalità 
di avvio, tipo di interfaccia usata, 

ore di utilizzo al giorno della ven
tilazione, presenza di tosse ineffi
cace, età all'inizio dell'utilizzo del 
supporto meccanico della tosse, 

modalità del suo avvio, parametri 
usati con l'in-essufflatore mecca
nico, numero di cicli al giorno, fre

quenza del follow-up, numero di 
ricoveri e in tubazioni dopo ]'avvio 
del trattamento, tolleranza, effetti 
avversi, utilizzo anche a domicilio 

ed eventuali cause di interruzione. 
Per tutti i bambini inclusi nello 
studio è stato usato il dispositivo 
di in-essufflazione meccanica; il 
trattamento fu svolto inizialmente 
dal fisioterapista e dagli infermieri 
e successivamente fu insegnato an

che ai genitori. 
I criteri per iniziare il trattamento 
con l'in-essuffiatore meccanico fu
rono i seguenti: presenza di secre
zioni bronchiali e tosse inefficace. 
Inoltre potevano essere presenti 
anche: saturazione dell'ossigeno 

(Sp02) < 95%, dispnea, atelettasie 
a livello polmonare. Nei bambini 
con diagnosi di SMA tipo I l'avvio 
dell'ntilizzo dell'in-essufflatore 

meccanico avveniva al più presto e 

auspicabilmente prima della com
parsa di sintomi respiratori. 

I parametri usati furono determi
nati come di seguito [5]: 
l. Pressione inspiratoria: sufficien

te ad ottenere un'espansione to
racica giudicata adeguata; in ca

so di ventilazione non invasiva 
(NIV) già in corso è stata utiliz
zata una pressione superiore di 
almeno 5 cmH20 rispetto alla 
pressione di picco inspiratorio; 

2. Pressione espiratoria: sempre al
meno -20 cm H 20, incrementa

bile fino a -45/50 cmH20 in ca-

so di secrezioni difficilmente ri
movibili; 

3. Tempo inspiratorio: circa 1,5 o 2 
volte rispetto al tempo inspira
torio neurale; 

4. Tempo espiratorio: circa Vz o 2/, 

del tempo inspiratorio del sup
porto meccanico alla tosse. 

5. Tempo di pausa: pari al tempo 
di pansa neurale. 

Di solito si avviava la terapia con 
flussi bassi. 
Venivano effettuati solitamente 2 
cicli per 2-3 volte al giorno, ogni 
ciclo era composto da 4-5 insuffla
zioni -essufflazioni in successione; 
tra un ciclo e l'altro si aspettavano 
alcuni minuti per evitare il rischio 
di iperventilazione. In assenza di 
controindicazioni veniva applicata 
una compressione addominale (in
segnata poi anche ai genitori) du
rante la fase di essufflazione al fine 
di ridurre il gradiente di pressione 
transtracheale, che tenderebbe a 
far collassare le vie aeree e perché 
la pressione negativa potrebbe ta
!ora provocare la chiusura della 
glottide [11]. 
In caso di problemi respiratori im
portanti o presenza di abbondanti 
secrezioni la frequenza di utilizzo 
del dispositivo era di solito aumen
tata. Per tutti i pazienti è stata usa
ta la maschera oro-nasale; solo per 
un paziente è stato adoperato l'in
essufflatore meccanico mediante 
raccordo per tracheostomia. 
Le aspirazioni delle secrezioni mobi
lizzate con l'uso del dispositivo furo
no eseguite alla fine di ogni ciclo. 

RISULTATI 

Complessivamente sono stati presi 
in esame 20 pazienti (16 maschi e 
4 femmine) che hanno utilizzato 
l'in-essufflatore meccanico in am

bito ospedaliero e nella maggior 

parte dei casi anche a livello domi
ciliare. Tutti i pazienti erano affetti 
da malattie neuromuscolari che ri
entravano nelle seguenti categorie 
(Tabella 1): Miopatie congenite (6 

pazienti), Atrofie muscolari spinali 
(SMA, 7 pazienti; di cui 3 con SMA 
tipo I, 3 con SMA tipo II e l con 
SMARD) e Distrofie muscolari 

progressive (7 pazienti; di cui 5 
con Distrofia muscolare di Du
chenne [DMD] e 2 con distrofia 
muscolare congenita). Tutti erano 

pazienti pediatri ci e l'età media, al 
momento della raccolta dati, era 
8,6 anni, con un range tra 3 mesi e 

17 anni. La maggior parte dei pa
zienti ( 40%) aveva un'età tra i 13 e i 

17 anni e il 30% tra 0-1 anno. I da
ti relativi al peso dei pazienti, 
all'avvio del trattamento, mostra

vano una grande variabilità con 
una media di 24,4 Kg e nn range 
tra 3 kg e 60 Kg Il 40% dei bambi

ni aveva nn peso inferiore ai l O Kg. 
Tredici pazienti avevano avuto 
pregressi ricoveri ospedalieri per 
problemi respiratori acuti prima 

di iniziare il trattamento. Il 50% 
dei pazienti presentava scoliosi, e 
tra questi un bambino aveva effet
tuato un intervento di stabilizza

zione della colonna. 
Per quanto rigtJarda la funzione mo
toria: undici bambini mantenevano 

la posizione seduta, nn solo bambi

no con distrofia muscolare conge
nita presentava stazione eretta e de

ambulazione e i restanti otto bam
bini non raggiungevano la posizione 

seduta: tre dei quali affetti da SMA 
tipo l e tre con età s 8 mesi. 
Dalla raccolta dati è emerso che 
quattro bambini (20%) presenta
vano atelettasìe, riscontrabili attra

verso radiografie del torace. 
Sedici bambini ( 80%) utilizzavano 
la ventilazione non invasiva, mentre 

i restanti qnattro pazienti (20%) 
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-~ ~ ~ - ~ -- - -Tabella 1 

PZ Sesso Diagnosi Età inizio Età inizio Modalità awio 
NV Gough Machine Gough Machine 

1 m SMA 1 7 mesi 7 mesi elettivo 
2 m SMA 1 8 mesi 6 mesi elettivo 
3 f SMA1 11 mesi 11 mesi urgente 
4 f SMARD 6 mesi 6 mesi urgente 
5 m SMA2 9 anni 8 anni elettivo 
6 m SMA2 no NIV 1 o anni elettivo 
7 m SMA2 12 anni 12 anni elettivo 
8 m Miop. Gong. 3 mesi 3 mesi elettivo 
9 m Miop. Gong. 8 mesi 7 mesi urgente 

10 m Miop. Gong. no NIV 8 mesi elettivo 
11 f Miop. Gong. 11 mesi 10 mesi urgente 
12 f Miop. Gong. no NIV 13 anni elettivo 
13 m Miop. Gong. 16 anni 16 anni urgente 
14 m D.M. cong. 4 anni 4 anni elettivo 
15 m D.M. cong. 15 anni 15 anni elettivo 
16 m DMD 12 anni 12 anni urgente 
17 m DMD 13 anni 14 anni urgente 
18 m DMD no NIV 14 anni urgente 
19 m DMD 15 anni 15 anni elettivo 
20 m DMD 17 anni 16 anni elettivo 

16me4f media 7,3 anni media 7,6 anni 12 elettivo e 
8 urgente 

Legenda: 
SMA 1 =Atrofia muscolare spinale tipo 1 
SMA 2 =Atrofia muscolare spinale tipo 2 
SMARD =Atrofia muscolare spinale con distress respiratorio 
D.M. cong. = Distrofia muscolare congenita 
DMD = Distrofia muscolare di Duchenne 
Miop. Gong.= miopatia congenita 
NIV = ventilazione non invasiva 
Cough Machine = Supporto meccanico alla tosse 

non necessitavano di supporto ven

tilatorio. Tra i pazienti che usavano 
la ventilazione non invasiva, due 
bambini sono poi passati alla venti
lazione invasiva mediante trachea

sto mia a causa della dipendenza 
dal ventilatore meccanico 24 ore al 
giorno. r: età media di inizio NIV 
era 7,3 anni, con un range molto 
ampio tra 3 mesi e 17 anni. Sei 
bambini (37,5%) hanno iniziato la 
ventilazione non invasiva in regi

me d'urgenza, mentre per i restan-

ti dieci bambini (62,5%) si è trat~ 
tato di avvio elettivo. 
La media di ore di utilizzo della 
ventilazione non invasiva era circa 

11 ore/die, solo due bambini la 
usavano per 20 ore/die. Due pa~ 
zienti adoperavano come interfac

cia la maschera oro-nasale, mentre 

i restanti 14 pazienti usavano la 
maschera nasale. 
Tutti i pazienti presentavano tosse 
inefficace; la valutazione dell'effi
cacia della tosse fu solo clinica poi-

ché la maggioranza dei bambini 
( 45%) era risultata inferiore ai 6 an~ 
ni e non collaborante. Tutti utiliz~ 
zavano il supporto meccanico alla 
tosse (13 bambini modello Pegaso® 
[Dima] e 7 bambini Cough Assist 
In~Exsuffiator ® [Emerson]) e inol~ 
tre 5 pazienti lo associavano ad al~ 
tre modalità di disostruzione bron~ 
chiale: tecniche manuali di fisiote~ 
rapia respiratoria 2 pazienti, Ves!® 
(SapioLife) 2 pazienti e PEP Mask® 
(Astratech) l paziente. I: età media 
di inizio del trattamento di in~es~ 
sufflazione meccanica era 7,6 anni, 

con un range tra 3 mesi e 16 anni. 
Per dodici bambini ( 60%) l'avvio 
al supporto meccanico alla tosse fu 
elettivo, mentre per i restanti otto 
pazienti ( 40%) urgente. 
La media della pressione inspirato~ 
ria fu 25 cmH20, con un range tra 
15 e 35 cmH20; mentre per quella 
espiratoria fu -33 cmH20, con un 
range tra -20 e -45 cmH20. La me
dia del tempo di insuffiazione fu di 
1,4 sec, con range tra 0,8 e 2 sec; per 

l' essufflazione fu l sec, con range 
tra 0,5 e 1,5 sec e infine la media 
del tempo di pausa fu 0,6 sec, con 
range tra 0,3 e l sec. 
Considerando solo i bambini con 
peso inferiore ai l O Kg i parametri 
medi utilizzati furono: tempo inspi
ratorio 1,2 sec, tempo espiratorio 
l sec, tempo pausa 0,5 sec, pressio

ne inspiratoria 26 cmH20 (range 
tra 25 e 35 cmH20) e pressione 
espiratoria ~35 cmH20 (range tra 
-20 e -40 cmH20). 
La maggior parte dei pazienti, in 
ambito ospedaliero, usava l'appa
recchio con una frequenza di 2~4 
volte/giorno, ma nel caso di abbon
danti secrezioni veniva usato an
che 6-8 volte al giorno. Diciotto 
bambini ( 90%) hanno proseguito 
l'uso anche a casa, mentre i restan

ti due bambini (IO%) non ne ave-
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