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Fibrosi Cistica in pillole

• La più frequente e letale malattia ereditaria nella 

popolazione caucasica

• In Europa e Nord America incidenza di 1/3500 

nati vivi, più rara nella popolazione afro-

americana e asiatica

• Frequenza dei portatori è circa 1/25



Difetto del gene CF

Difetto/Assenza delle 

proteina CFTR

Diminuzione di 

secrezione di Cl

Aumento di 

assorbimento di Na

Muco denso e vischioso

Ostruzione bronchiale

Infezione

Infiammazione

Bronchiectasia

Insufficienza polmonare

Patogenesi

Cellula Non-CF Cellula CF

Attività CFTR : Bilanciamento di NaCl ed 

Acqua nelle Vie Aeree 















Welcome to the zoo



Il microbiota delle vie aeree

• Ad ogni controllo ambulatoriale (3-4 mesi) raccolti 

campioni di escreato

• Solo una piccola parte dei germi presenti nelle vie aeree 

sono identificati con le tecniche di laboratorio di routine

• La “comunità batterica” che popola le vie aeree aumenta 

la sua diversità durante l’infanzia, raggiunge un picco 

durante l’adolescenza per cui ridursi progressivamente 

con l’avanzare dell’età e della malattia





Terapia eradicante per P. aeruginosa



Terapia eradicante per P. aeruginosa



L’uso ‘cronico’ di antibiotici in 

FC
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Stima consumo antibiotici annuale 

del pz FC adulto ‘classico’

Antibiotico Quantità Note

Azitromicina 72 g 1 cp per 3 gg/sett

Piperacilina/tazobactam 252 g 1 riesarcebazione/anno

Amikacina 21 g 1 riesarcebazione/anno

Ciprofloxacina 42 g 2 riesarcebazioni/anno

Colistina aerosol 672 MU (22 kg) 28 gg ON / 28 gg OFF



C’è un ruolo per la Stewardship 

Antimicrobica in FC?

• L’uso di antibiotici a lungo termine per mantenere la 

“salute polmomare” è fondamentale

• I principi della SA basati su suscettibilità all'antibiotico del 

microrganismo in causa e il trattamento di breve durata 

sono obiettivi difficilmente raggiungibili in FC

• Non correlazione tra suscettibilità in vitro e outcome 

clinico



C’è un ruolo per la Stewardship 

Antimicrobica in FC?

• Tossicità ed effetti collaterali

• Modifiche del microbiota polmonare ed intestinale

• Il continuo uso di antibiotici favorisce emergenza di 

patogeni resistenti, in particolare se raggiungno 

concentrazioni sub-inibitorie per alterata 

ventilazione/perfusione

• Colonizzazione da germi MDR correla con outcome 

sfavorevole, anche dopo trapianto polmonare





Razionale della terapia antibiotica 

nelle riacutizzazioni polmonari

• La scelta degli antibiotici è basata sui test di sensibilità in 

vitro

• In alcuni studi retrospettivi dimostrata la non correlazione 

tra sensibilità in vitro e outcome clinico 

• CF guidelines raccomandano almeno un antibiotico 

verso ogni patogeno isolato dale vie respiratorie e 

almeno due attivi contro Pseudomonas (Rev. Cochrane 

2016)

• Sfruttare sinergia tra molecole antibiotiche



Via di somministrazione – pz 

clinicamente stabile

• Terapia aerosol: rilasciano il 

farmaco nel sito di infezione 

consentendo concentrazioni 

elevate con minor tossicità 

sistemica

• Migliorano la funzione 

polmonare e riducono il 

rischio di riacutizzazioni 

(Rev. Cochrane 2011)

• Terapia sistemica riduce 

infiammazione polmonare 

ma effetti transitori



Durata della terapia
• Pratica clinica e LG internazionali consigliano 14-21 gg di terapia. 

Pochi dati a riguardo

• Grande studio epidemiologico ha mostrato max recupero di FEV1 

dopo 7-10 gg di terapia, senza ulteriori benefici se la terapia viene 

prolungata



Durata della terapia

•Studio retrospettivo da registro FC americano: terapia <5 gg 

o >23 gg FR indipendente per recidiva entro 30 giorni



Conclusioni


