


Una storia di successi: Thorax 2011



Proporzione  adulti/bambini  dal 1984 al 2014



Numero di pazienti FC distribuiti per età



Numero di pazienti FC distribuiti per età



Numero di pazienti FC distribuiti per Nazione Europea 



1965: Centro FC Melbourne (Australia)
Sopravvivenza dalla diagnosi  a seconda della data di diagnosi



2014: USA Registro Fibrosi Cistica 



Eur. Respir J 2014 Nov 13. A contemporary survival analysis of

individuals with cystic fibrosis: a cohort study.

Stephenson AL 1

2014:  Canada Registro Fibrosi Cistica 



2009: USA Registro Fibrosi Cistica. Sopravvivenza per data di nascita



Liou TG, Am J Epidemiol 2001
Modello predittivo della sopravvivenza

R Buzzetti Journal  of Cystic Fibrosis 2012
Validazione del modello predittivo di 
sopravvivenza nei pazienti FC italiani.

Studio retrospettivo
Dati raccolti su 945 pazienti italiani 

Differenza significativa tra la 
sopravvivenza effettiva e la 
sopravvivenza calcolata a priori sui 
parametri considerati

Migliore trattamento negli ultimi anni?



SOPRAVVIVENZA POST-TRAPIANTO PER ERA
NELLA FIBROSI CISTICA (1991-2008)

Registro Italiano di Trapianto Polmonare
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Kaplan-Meier survival estimates

%

Tempo Sopravvivenza
91-96 97-02 03-08

1 anno 63% 70% 83%
3 anni 53% 54% 79%
5 anni 40% 46%

p = 0.001







Condizione socio-economica  degli adulti 





Linee Guida Europee per la gestione del paziente con Fibrosi Cistica

Società Europea Fibrosi Cistica (ESCF)  2014



Società Europea Fibrosi Cistica (ESCF)  2014
Linee Guida Europee per la gestione del 
paziente con Fibrosi Cistica

infrastrutture
figure professionali coinvolte 
accesso a consulenze specifiche 
accesso a indagini diagnostiche e tecniche terapeutiche  specifiche

Centro Fibrosi Cistica di riferimento:

Procedure per test di screening neonatale
Procedure per diagnosi di malattia 
Procedure  per  follow-up
Gestione paziente in lista d’attesa per trapianto e nel post-
trapianto
Approccio alla maternità e paternità
Modalità di gestione del paziente adulto 
Modalità di confronto con associazioni pazienti                            



Società Europea Fibrosi Cistica (ESCF)  2014
Linee Guida Europee per la gestione del 
paziente con Fibrosi Cistica. Il protocollo 
terapeutico

Focus su:

La terapia dell’infezione polmonare da 
Ps.aeruginosa anche  in assenza di sintomi

La fisioterapia respiratoria e l’esercizio fisico

Il trattamento precoce delle riacutizzazioni polmonari

Mucolitici e fluidificanti per aereosol

Azitromicina continuativa come antinfiammatorio

Mantenimento di un buono stato nutrizionale

Il trattamento precoce delle complicanze polmonari e 
delle complicanze extrapolminari

La gestione corretta dei problemi psicologici



Anni trenta

Andersen D.H. “Cystic Fibrosis of the pancreas and its relation to celiac disease:
a clinical and pathologic study” 

La Fibrosi Cistica viene identificata come quadro patologico specifico



Anni quaranta
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https://www.google.it/url?sa=i&rct=j&q=&esrc=s&source=images&cd=&cad=rja&uact=8&ved=0ahUKEwi3r-_MrJ3MAhWCyRoKHQ4pAFMQjRwIBw&url=https://it.wikipedia.org/wiki/Fibrosi_cistica&psig=AFQjCNFJnGkOkkGmkVYGT37rYUibIaE61g&ust=1461245657914120


Anni cinquanta/sessanta

La fisioterapia respiratoria



Anni settanta

“Effects of long-term nutritional rehabilitation on body composition and clinical status in 
malnourished children and adolescents with cystic fibrosis” Toronto, Canada 

J Pediatr 1985

L’importanza dello stato nutrizionale 
Dieta ricca anche di grassi

Enzimi pancreatici per digerirli



Anni ottanta

Terapia 
farmacologica della proteina

Terapia genetica



Anni ottanta



* Dati  definitivi al 31 Dicembre 2014Fonte dati: Report CRT

Trapianti di POLMONE – Anni 1992-2014*

Incluse tutte le 
combinazioni

polmone; 1992; 17

polmone; 1993; 29
polmone; 1994; 33polmone; 1995; 32

polmone; 1996; 58

polmone; 1997; 83

polmone; 1998; 67

polmone; 1999; 101

polmone; 2000; 60polmone; 2001; 61polmone; 2002; 59
polmone; 2003; 65

polmone; 2004; 85

polmone; 2005; 97
polmone; 2006; 93

polmone; 2007; 112

polmone; 2008; 94

polmone; 2009; 112
polmone; 2010; 107

polmone; 2011; 120
polmone; 2012; 114

polmone; 2013; 141

polmone; 2014; 126

Italia



SOPRAVVIVENZA POST-TRAPIANTO PER ERA
NELLA FIBROSI CISTICA (1991-2008)
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1 anno 63% 70% 83%
3 anni 53% 54% 79%
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Anni novanta

FEV-1 migliora del 12% 
Riduzione del 26% del 
tasso di ospedalizzazione

Tobramicina per aereosol nella colonizzazione cronica da P.aeruginosa

Ramsey , 1996



Anni novanta

Pulmozyme per aereosol per sciogliere il muco polmonare

Quan, 2001



Modelli animali per la ricerca dei farmaci

Diagnosi e trattamento precoce delle complicanze 
della malattia

Anni novanta



Elkins,2006

Ipertonica salina per aereosol per idratare il muco polmonare 

Anni 2000



Anni duemila 



Nuovi dispositivi

PEP MASK



Ventilazione non Invasiva

Nuovi dispositivi



Nuovi dispositivi

Apparecchi per aereosol



Nuovi dispositivi

Microinfusore per somministrazione continua di  insulina sottocute



Nuovi dispositivi. 
Misuratore sottocutaneo della glicemia



La Fibrosi Cistica da subito realtà italiana

Zunin C., Romano C: “Contributo alle 
conoscenze della mucoviscidosi “ Minerva 
pediatrica 1956

A Verona Primo Centro FC in Italia 
1967
Parte il programma di screening 
neonatale a Verona 1973
Nasce la Fondazione Italiana per la 
Fibrosi Cistica 1997

1°Simposio Italiano sulla Fibrosi Cistica. 1961 



Centri specializzati

Primo Centro specializzato a Cleveland 1957

Primo Centro specializzato in Italia a Verona 1967

23 dicembre 1993, n.548 (1)
Disposizioni per la prevenzione e la cura della fibrosi cistica

Gazzetta Ufficiale Repubblica Italiana 30 dicembre 1993, n.305



Inizia a Verona nel 1973 il 
primo programma  di 
screening neonatale  in Italia

Screening neonatale

Waters,1999



Associazioni  Pazienti-Famiglie/Operatori 

https://www.cysticfibrosis.org.uk/
https://www.cysticfibrosis.org.uk/


Istituto Europeo per 
la Ricerca 
sulla Fibrosi Cistica 
(IERFC)

La Ricerca della Fondazione dal 2002





Medicina basata sull’evidenza

Studi clinici controllati
Vantaggi e svantaggi 
delle nuove terapie  
e procedure 

Linee guida internazionali 
per schemi terapeutici e 
procedure
organizzative 



Therapeutic Development Network (TDN)
U.S.A. 

Società Italiana Fibrosi Cistica

Le Società Scientifiche

Clinical Trials Network Europeo



Terapie tradizionali/ Nuovi farmaci



Nuove sfide della medicina tradizionale

Nuovi antibiotici
Nuovi antinfiammatori

Nuovi farmaci per il trapianto

Nuovi presidi tecnologiciNuove insuline

Nuovi presidi 
nutrizionali

Nuovi mucolitici

……….



Medicina tradizionale

L’obbiettivo è quello di mantenere buone condizioni di 
salute  nel tempo che  separa dall’arrivo delle nuove 
terapie  finalizzate a “risolvere il problema”


