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DIFETTO DI BASE  

Cromosoma 7 CFTR 



CLASSI DI MUTAZIONE  



GHIANDOLA SUDORIPARA  



MUCOSA INTESTINALE  



PSEUDOMONAS AERUGINOSA 
 

bacillo  
0.5 - 1.0 µm x 1.5 - 5 µm  

gram negativo  
aerobio/anaerobio facoltativo 

mobile per la presenza di 1-3 flagelli 

INFEZIONE POLMONARE 







LA TERAPIA 



DNA PROTEINA 



ALTERAZIONE DELL’IDRATAZIONE DELLA MUCOSA BRONCHIALE 
E DELLA CLEARANCE MUCOCILIARE  



TERAPIA INALATORIA 

Mucolitici 
 

Soluzione salina ipertonica  
 

Richiamando acqua per osmosi a livello della mucosa  
migliora l’idratazione delle secrezioni e la clearance mucociliare 

 
 

Desossiribonucleasi (Pulmozyme) 
 

Scinde i legami delle molecole di DNA extracellulare riducendo la viscosità del muco 
 
 



TERAPIA INALATORIA 

Broncodilatatori 
 

Beta-2 agosnisti Short acting e Long acting 
 

Anticolinergici 
 

In una parte dei pazienti vi è una risposta positiva dimostrabile con la spirometria  
Comunque migliorano la funzione polmonare, la tolleranza allo sforzo e l’ossigenazione  

 
 



TERAPIA INALATORIA 
 

Antibiotici 

TOBRAMICINA (Tobi, Tobi podhaler, Vantobra, Bramitob) 

COLISTINA (Promixin, Colfinair, Colobreathe, Pseudoneb) 

AZTREONAM (Cayston) 

LEVOFLOXACINA (Quinsair) 



FISIOTERAPIA RESPIRATORIA 

PEP 

PEP VIBRATORIA 

DRENAGGIO AUTOGENO ELTGOL 

OSCILLAZIONI TORACICHE 



ESERCIZIO FISICO 



Antibiotici e loro meccanismo d’azione 

Cotrimoxazolo Meropenem 
Imipenem 
Ceftazidime 
Piperacillina 
Aztreonam 

Doxiciclina 
Minociclina 
Amikacina 
Gentamicina 
Tobramicina 

Ciprofloxacina 
Levofloxacina 
Rifampicina 

Colistina 



Azitromicina a lungo termine 

A basso dosaggio azione anti-infiammatoria anche se con meccanismo non noto 
 

Miglioramento medio del FEV1 del 5% 
Riduzione dell’utilizzo di antibiotici orali 

 
Dose: 250 mg/die o 500mg 3volte/settimana  



TERAPIA DELL’INSUFFICIENZA RESPIRATORIA 

Pressione parziale arteriosa di ossigeno (PaO2) inferiore a 55-60 mm Hg  
associata o meno ad una pressione parziale arteriosa di anidride carbonica (PaCO2) 
superiore a 45 mm Hg  

Saturazione ossiemoglobinica < 90% 

Ossigenoterapia Ventilazione meccanica non invasiva 



Insufficienza pancreatica esocrina  

Enzimi pancreatici 

Pancrelipasi 
(Creon 10.000 UI) 
(Creon 25.000 UI) 



Insufficienza pancreatica endocrina - Diabete  



COMPLICANZE E TERAPIE SPECIFICHE  

Pneumotorace 
Emottisi 

Aspergillosi broncopolmonare allergica 
Sinusite 

Poliposi nasale 
DIOS 

Epatopatia 
Pancreatite 
Osteoporosi 
Artropatia 



La terapia tradizionale della FC: 
 
• E’ mirata su più fronti, corrispondenti alle diverse manifestazioni d’organo conseguenza 

del difetto di base 
 

• E’ volta a limitare l’evoluzione del danno multiorgano 
 

• E’ importante iniziarla il più precocemente possibile al momento della diagnosi 
 

• Il requisito fondamentale della sua efficacia è l’aderenza terapeutica del paziente 
 

• In presenza della terapia causale (terapia genica o di correzione o potenziamento del 
CFTR) sarà probabilmente sempre meno indispensabile e determinante sulla prognosi 

CONCLUSIONI 


