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Le pneumopatie interstiziali in età pediatrica e 
riabilitazione respiratoria

Interstitial lung disease in children and pulmonary rehabilitation
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Riassunto:  Le pneumopatie interstiziali pediatriche (chILD) sono un gruppo di patologie polmonari rare che 
si presentano con sintomi respiratori di varia gravità e che sono caratterizzate da interessamento dell’interstizio 
all’imaging polmonare. Non esiste un trattamento ad hoc per le chILD ed il management è soprattutto sintoma-
tico, antiinfiammatorio e di supporto.
La riabilitazione polmonare, anche se in letteratura non ha un ruolo chiaro, sembra comunque essere utile 
nell’aumentare la resistenza fisica, nel migliorare la capacità aerobica e nel ridurre la stanchezza e la dispnea.
Ulteriori studi sono necessari per confermare questa ipotesi e per valutare quale tipo di riabilitazione è più adatto. 
Parole chiave: interstiziopatia polmonare, bambini, riabilitazione polmonare.
Summary: Pediatric interstitial lung diseases (chILDs) are a rare group of lung diseases characterized by respi-
ratory symptoms of variable severity and interstitial involvment at pulmonary imaging. There is no ad hoc treat-
ment for chILDs and their management is mainly symptomatic, anti-inflammatory and supportive. Although 
pulmonary rehabilitation does not have a clear role in the literature, it seems to be useful in increasing physical 
endurance, improving aerobic fitness, and reducing tiredness and dyspnea. Further studies are needed to confirm 
this hypothesis and to assess which type of pulmonary rehabilitation is most suitable.
Keywords: interstitial lung disease, children, pulmonary rehabilitation.

Le pneumopatie interstiziali pediatriche (chILD) sono un gruppo di patologie polmonari rare 
che possono svilupparsi in bambini ed adolescenti. Esistono diversi sottogruppi di chILD, che 
possono presentarsi con sintomi simili, ma con gravità variabile (1-3). Le manifestazioni cli-
niche, soprattutto all’inizio, sono spesso subdole e non specifiche. L’insorgenza dei sintomi è 
nella maggior parte dei casi insidiosa e molti bambini possono presentare sintomi per anni 
prima che sia confermata la diagnosi di chILD. Tuttavia, nella maggior parte dei casi i pazienti 
riferiscono che l’insorgenza dei sintomi si è verificata meno di un anno prima della valutazione 
clinica. Le manifestazioni cliniche variano dalla presentazione asintomatica con caratteristi-
che radiologiche indicative di chILD ad una presentazione più caratteristica con sintomi respi-
ratori e segni clinici, quali tosse, tachipnea ed intolleranza all’esercizio (3).
Come nei bambini, anche negli adulti, dove l’ILD è almeno 2 volte più comune, uno dei prin-
cipali problemi è la mancanza di ampi studi clinici randomizzati volti a definire il trattamento 
dei vari sottogruppi di ILD (4). Al momento il management dei bambini con chILD si basa so-
prattutto sull’esperienza degli esperti. Le informazioni derivate dagli studi effettuati in adulti 
con ILD sono spesso insoddisfacenti e la morbilità e la mortalità sono ancora considerevoli.
La riabilitazione polmonare potrebbe rappresentare, oltre alle varie terapie farmacologiche, 
un intervento utile per migliorare i sintomi e la qualità di vita del bambino. In altre malattie re-
spiratorie croniche, come la broncopneumopatia cronica ostruttiva, la fisioterapia polmonare 
apporta un beneficio terapeutico. Nelle chILD il ruolo terapeutico della fisioterapia polmonare 
non è ancora stato chiarito (4).
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LIMITAZIONE DELL’ESERCIZIO FISICO NELLE CHILD

Nei bambini con chILD, la riduzione o la limitazione dell’esercizio fisico è una delle caratte-
ristiche cliniche della malattia. Essa è inoltre un pre-dittore indipendente di mortalità negli 
adulti con fibrosi polmonare idiopatica (4, 5).
La limitazione dell’esercizio fisico ha una eziologia multifattoriale che fa capo in primis all’al-
terato scambio gassoso, ma anche ad alterazioni emodinamiche del circolo polmonare e ad 
una disfunzione ventilatoria e muscolare. Per migliorarla potrebbero essere necessari non solo 
la terapia con ossigeno, ma anche un programma di riabilitazione specifica.

CI SONO EVIDENZE PER LA RIABILITAZIONE POLMONARE NELLE CHILD?

In letteratura vi sono studi sull’effetto della riabilitazione polmonare a breve termine nelle 
ILD. Gran parte di questi studi coinvolgono diversi tipi di ILD e sono stati eseguiti esclusiva-
mente in soggetti adulti.
Non sono stati segnalati effetti collaterali imputabili alla terapia riabilitativa, mentre sono stati 
documentati miglioramenti significativi nella capacità di esercizio fisico, con un miglioramen-
to dimostrato al test del cammino durante allenamento aerobico. Inoltre, sono stati riscontrati 
una riduzione della dispnea ed un beneficio sulla qualità di vita ed è stato dimostrato che un 
breve ciclo di esercizio apporta un beneficio a lungo termine.
Nelle linee guida dell’adulto sulla riabilitazione polmonare c’è grande discordanza sull’effetto 
benefico apportato dalla terapia riabilitativa a causa della variabilità delle caratteristiche cli-
niche interindividuali dei pazienti e delle differenze tra i diversi sottogruppi di ILD. A causa di 
questa ampia variabilità, risulta infatti difficile estendere i risultati degli studi svolti su pazienti 
appartenenti a una sottoclasse di interstiziopatia ad altre sottoclassi (4). Purtroppo, a livello 
pediatrico, non vi sono studi sull’efficacia della riabiliatazione polmonare.

A CHI E QUANDO FARE LA RIABILITAZIONE POLMONARE?

Le diverse sottoclassi di ILD sono molto diverse tra di loro per gravità di malattia, sintomi 
e prognosi. Risulta quindi difficile riuscire ad identificare i pazienti che possano beneficiare 
della riabilitazione polmonare (4, 5). È verosimile, tuttavia, che non esita una controindica-
zione alla riabilitazione polmonare per questo tipo di patologia, ma che vi siano pazienti che 
ne trarranno un beneficio clinico maggiore in base alla gravità della dispnea, alla disabilità 
presente, ecc. Il timing preciso della riabilitazione risulta difficile da stabilire. Negli studi sulla 
popolazione adulta si è documentata un’efficacia maggiore se la riabilitazione viene intrapresa 
all’inizio della malattia.

QUAL È LA RIABILITAZIONE POLMONARE PIÙ ADATTA?

L’esercizio fisico è un elemento importante della riabilitazione polmonare e gli obiettivi sono 
simili a quelli dei bambini non-chILD. La riabilitazione in questo contesto ha l’obiettivo di 
aumentare la resistenza fisica, migliorare la capacità aerobica e ridurre la stanchezza e la disp-
nea. Inoltre, possono essere indicati allenamenti specifici per aumentare la forza muscolare e 
migliorare la flessibilità e il movimento, ma sono necessari ulteriori studi per comprendere il 
beneficio di questi esercizi nei pazienti con chILD e nei soggetti adulti.

 SERVE L’OSSIGENOTERAPIA?

Nei pazienti affetti da ILD può rendersi necessaria la somministrazione di ossigeno. In base 
alle linee guida ATS/ERS l’ossigenoterapia viene raccomandata negli adulti per migliorare la 
performance durante l’esercizio fisico e, indirettamente, la qualità di vita (6).
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E IN ETÀ PEDIATRICA?

Purtroppo per la mancanza di studi nella popolazione pediatrica non è ancora possibile rac-
comandare la riabilitazione polmonare in bambini affetti da ILD. Comunque, la riabilitazione 
polmonare dovrebbe fare parte del management di questi pazienti, non solo per aumentare la 
tolleranza all’esercizio fisico, ma soprattutto per migliorarne la qualità di vita. 
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