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Revisione dell’articolo: Long-term non-invasive ventilation in 
children

Review of the article: Long-term non-invasive ventilation in children

Valeria Caldarelli
Arcispedale Santa Maria Nuova-IRCCS Pediatria, Reggio Emilia

Corrispondenza:  Valeria Caldarelli    email:  valeria.caldarelli@asmn.re.it

Riassunto:  Negli ultimi 20 anni l’epidemiologia delle patologie pediatriche è cambiata. Il miglioramento delle 
cure e tecnologie mediche negli anni ha determinato un aumento della sopravvivenza infantile, ma anche del 
numero di bambini con patologie croniche complesse. Questi pazienti spesso necessitano di assistenza respira-
toria e quindi la prevalenza di pazienti in ventilazione domiciliare nel lungo termine è in costante aumento. Le 
indicazioni all’utilizzo della ventilazione non invasiva nel lungo termine (NIV) includono molte condizioni che 
influenzano il normale equilibrio respiratorio ed aumentano il carico di lavoro delle vie aeree. La complessa ge-
stione di questi pazienti richiede competenze molto specialistiche sui fattori tecnici relativi alla NIV e competenza 
in studi del sonno.
Parole chiave:  Ventilazione non invasiva nel lungo termine, problemi respiratori, interfacce e maschere, studi 
nel sonno.
Summary:  In the last 20 years, epidemiological landscape of pediatric illness is changed; we are facing a pro-
gressive raising of the number of children affected by chronic illness, mainly due to the amelioration in surviving 
and care. In these patients, the prevalence of children on domiciliary long-term ventilation has increased in many 
countries. Indications for use of long term non-invasive ventilation (NIV) include conditions that affect normal 
respiratory balance and disorders characterised by an increase in respiratory load. The complex management of 
these patients’ conditions requires highly specialized, expert pulmonologists who well know the technical aspects 
of NIV and who are expert in sleep studies.
Key words:  Long-term non-invasive ventilation, respiratory disorders, interface and mask, sleep studies.

L’evoluzione della medicina ha modificato la demografia nei Paesi occidentali: si è ridotta la 
mortalità infantile ed è aumentata la sopravvivenza di bambini nati prematuramente e di quel-
li portatori di disabilità o affetti da malattie congenite, malformazioni e malattie acquisite 
gravi. Questi pazienti presentano spesso un’insufficienza respiratoria cronica o dei disturbi 
respiratori nel sonno, per cui necessitano di assistenza respiratoria nel lungo termine (1-3).
L’uso della ventilazione non invasiva (NIV) è aumentato in maniera esponenziale in tutte le 
fasce di età pediatriche, anche se le evidenze scientifiche per il corretto utilizzo e prescrizione 
non sono molte, da cui l’interesse della review di recente pubblicata da Alessandro Amaddeo 
et al, dal titolo “Long-term non-invasive ventilation in children” (4).
La NIV è, per definizione, una ventilazione erogata tramite l’utilizzo di interfacce non invasive, 
l’intubazione tracheale nel setting intensivo e la tracheostomia per il lungo termine.
Secondo Amaddeo e collaboratori, la “non-invasività” della NIV si associa ad una minore mor-
talità dei pazienti rispetto a quelli ventilati con modalità invasiva, anche se in realtà questo 
è dimostrato solo per alcune patologie. Per quanto riguarda ad esempio l’atrofia muscolare 
spinale (SMA) di tipo 1, la maggior parte della letteratura dimostra quanto la NIV sia benefica 
in questo tipo di pazienti rispetto alle metodiche di ventilazione invasiva. Tuttavia, uno studio 
retrospettivo italiano del 2013 mostra invece che la sopravvivenza per i pazienti affetti da SMA 
1 è maggiore di 24-48 mesi nei pazienti ventilati tramite tracheostomia rispetto a quelli venti-
lati con NIV (5).
Nell’articolo di Amaddeo et al. sono stati riassunti i disturbi respiratori per cui la NIV a lungo 
termine può essere benefica, le indicazioni ed i benefici della NIV. È indubbio che qualsiasi pa-
tologia che altera l’equilibrio fisiologico tra il drive respiratorio, la forza dei muscoli respiratori 
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e la ventilazione alveolare può essere contrastata dalla ventilazione meccanica. I meccanismi 
di fisiopatologici sono egregiamente spiegati e schematizzati nell’articolo di Amaddeo et al. 
C’è però da dire che la riduzione del carico di lavoro dei muscoli respiratori, la regolazione del 
drive respiratorio e l’aumento della capacità alveolare sono effetti positivi comuni anche alla 
ventilazione meccanica invasiva e quindi non specifici della NIV (56-8).
Restando sugli aspetti tecnici della NIV, è bene sapere che il gruppo di Brigitte Fauroux ha 
pubblicato vari articoli che sottolineano l’importanza della scelta delle maschere ed interfac-
ce per una buona riuscita della NIV e la necessità di una buona educazione familiare per la 
gestione e la sorveglianza delle complicanze della NIV a domicilio nel lungo termine (9-11). 
Anche nell’articolo di Amaddeo e collaboratori si specifica molto bene che la corretta scelta 
dell’interfaccia si basa su molte variabili: età e peso del paziente, pervietà nasale, aderenza 
dell’interfaccia alla conformazione facciale, modalità di ventilazione, comfort e tolleranza del 
paziente e sua capacità di poterla rimuovere in caso di necessità.
Nonostante l’utilizzo della NIV in ambito pediatrico aumenti sempre più, le indicazioni vali-
date rispetto all’utilizzo delle attrezzature, le indicazioni per l’inizio di una NIV, la titolazione 
dei ventilatori ed il follow-up dei pazienti rimangono punti di discussione aperti in letteratura. 
Fauroux e collaboratori lavorano da tempo sia sullo studio dei singoli ventilatori, sia su studi 
clinici per stabilire le corrette modalità di esecuzione della NIV in pediatria.
L’assenza di criteri validati per l’inizio della NIV è giustamente sottolineata da Amaddeo et 
al, che nell’articolo chiariscono molto bene come, nella pratica clinica, le indicazioni siano le 
seguenti:
•	 alcuni casi d’insufficienza respiratoria acuta;
•	 difficoltà a svezzare un paziente dalla NIV in un setting intensivo;
•	 casi di alterazione isolata dei gas di scambio notturni;
•	  pazienti con elevato indice di apnea-ipopnea riscontrato alla polisonnografia.

Come accennato prima, la titolazione della NIV ed il follow-up nel lungo termine sono al mo-
mento la sfida più difficile a causa dell’assenza di dati validati. Inoltre, vista la necessità sem-
pre più impellente del contenimento della spesa sanitaria e dell’incremento del comfort e del-
la compliance alla terapia da parte del paziente, sarebbe auspicabile che la titolazione ed il 
monitoraggio dei parametri del ventilatore fossero fatti al domicilio del paziente. Amaddeo e 
collaboratori segnalano che nel loro ambiente lavorativo stanno mettendo in pratica un pro-
tocollo di settaggio e monitoraggio della NIV al domicilio del paziente. Questo dato è molto 
importante poiché incoraggia altri centri a tentare questa strada, anche se in realtà i dati citati 
non sono stati al momento pubblicati.
Infine nell’articolo si rileva la possibilità di poter/dover passare dalla NIV alla ventilazione 
invasiva sia per necessità cliniche, sia per richieste della famiglia o del paziente. Questo lascia 
però un punto di domanda aperto su molti aspetti etici. È importante, infatti, sottolineare 
come il Royal College of Paediatrics and Child Health ricordi che le decisioni sul tipo di ven-
tilazione da intraprendere nei pazienti che la necessitano devono ponderare costi e benefici, 
desideri della paziente e della famiglia, risultati attesi e scelte eticamente condivisibili.
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