




• Gli enzimi sotto forma di capsule, devono essere assunti all’inizio del pasto e in caso 
di lunghi pranzi (bambini molto inappetenti), è necessario assumere un ulteriore 
dose durante il pasto.

• Le capsule vanno assunte come tali, o si possono aprire ed assumere solo i micro-
granuli con del liquido. 

• Gli enzimi non vanno mai mescolati al cibo.

• I granuli non vanno schiacciati e non devono rimanere per lungo tempo a contatto 
con la mucosa orale poiché possono causare irritazioni. Se ciò si verificasse sciac-
quare la bocca con acqua.

• Gli enzimi vanno assunti anche quando si fa merenda.

• Possono essere uniti con quasi tutti gli alimenti; ma una volta uniti al cibo devono 
essere ingeriti immediatamente per evitare che avvenga la digestione del cibo da 
parte degli enzimi e la distruzione degli enzimi stessi dovuta all’acidità del cibo.

• Per quanto riguarda i lattanti, è sconsigliato introdurre gli enzimi direttamente nel 
biberon con il latte perché resteranno attaccati per buona parte alle pareti del bibe-
ron, causando un sapore sgradevole al latte stesso. Vanno quindi somministrati 
prima.

• I cibi che contengono solo zuccheri, come i succhi di frutta, possono essere assunti 
senza enzimi. 

Un ruolo importante nella dieta dei ragazzi con 
fibrosi cistica è quello delle vitamine, che per colpa 
del malassorbimento, sono carenti. 
Anche le vitamine in genere si assumono durante i 
pasti. I prodotti a disposizione sono molti, ognuno 
con caratteristiche diverse. 
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In caso di malnutrizione severa, si può ricorrere ad una nutrizione supplementare, grazie alla 
nutrizione enterale, da somministrare magari durante le ore notturne per garantire una vita 
diurna regolare. Gli enzimi pancreatici vanno assunti anche nel caso venga utilizzata la 
nutrizione enterale indipendentemente dalla tecnica utilizzata.
Esistono infatti 2 possibili tecniche per effettuare la nutrizione enterale:

• La prima inserendo un tubicino che dal naso raggiunge lo stomaco (sondino naso gastrico).

• L’altra mediante l’inserimento diretto di una sonda nello stomaco attraverso la parete 
addominale (gastrostomia “PEG”).

Nutrizione enterale con sondino naso gastrico

INSERIMENTO DEL SONDINO

Materiale occorrente: 
• Guanti monouso.
• Sondino di adeguata grandezza.                      
• Cerotto.                                                              
• Siringhe da 10 ml con beccuccio a cono.
• Lubrificante idrosolubile.
• Asciugamano.

Procedura:
• Lavarsi le mani.
• Posizionare il bambino in posizione semiseduta e sistemare un asciugamano sul torace.
• Indossare i guanti.
• Misurare la lunghezza del sondino partendo dalla punta del naso al lobo dell’orecchio e da 
questo al processo xifoideo dello sterno e segnarlo sul sondino con un cerotto.
• Lubrificare l’estremità del sondino.
• Far inclinare leggermente la testa indietro prima di inserire il sondino. Inserirlo poi delicata-
mente dirigendosi verso il basso.
• Quando il sondino raggiunge il naso-faringe, il bambino può avere dei conati di vomito, 
fermarsi un po’.
• Aspirare con la siringa da 10ml il contenuto gastrico, questo confermerà il posizionamento.
Fissare il sonino con del cerotto al naso.

NUTRIZIONE ENTERALE
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COME SOMMINISTRARE IL NUTRIENTE

Materiale occorrente:
• Latte
• Sacca per enterale
• Pompa d’infusione (nutripompa)

Procedura
• Tirare fuori dal frigo il latte pronto, mezz’ora prima dell’infusione e portarlo a temperatura 
ambiente.
• Lavarsi le mani.
• Riempire poi la sacca con il latte e collegarla alla pompa d’infusione.
• Collegare l’estremità del sondino all’estremità del deflussore della sacca.
• Regolare la velocità d’infusione e premer e start, dopo aver aperto tutti i morsetti.
• Terminata l’infusione, introdurre circa 20 ml di acqua per lavare il sondino ed evitare even-
tuali occlusioni.

Nutrizione enterale tramite gastrostomia (PEG)

La gastrostomia, consiste nell’inserimento di una sonda per via endoscopica, in sedazione. 
Dopo 1-2 mesi dal posizionamento del sondino transcutaneo è possibile sostituirlo con un 
piccolo bottone posto a livello dello stomaco.

          

COME SOMMINISTRARE IL NUTRIENTE

Materiale occorrente
• Latte
• Sacca per enterale
• Nutripompa
• Siringa da 20 ml
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Procedura
• Tirare fuori dal frigo l’alimento liquido mezz’ora prima dell’inizio dell’infusione e portarlo a 
temperatura ambiente.
• Lavarsi le mani.
• Riempire la sacca e quindi il deflussore con il liquido alimentare, cercando di non formare 
bolle d’aria nel circuito in modo che poi non suoni l’allarme della nutripompa.
• Collegare il deflussore alla pompa e la camera di gocciolamento all’apposito lettore.
• Lavare la PEG con 20ml d’acqua.
• Raccordare il deflussore alla PEG.
• Accendere la nutripompa e impostare la velocità d’infusione, premere start.
• Al termine dell’infusione, scollegare il deflussore dalla sonda e lavare questa ultima con 
20ml d’acqua.

PULIZIA DELLA SEDE D’INSERZIONE DELLA PEG

La PEG va controllata quotidianamente per evitare che si creino arrossamenti cutanei e 
secrezioni purulente, nel punto d’inserzione.

Procedimento
• Lavarsi le mani
• Pulire la zona adiacente al bottone della peg con acqua
• Controllare che non ci siano arrossamenti cutanei o secrezioni
• Se ci sono segni d’infezione, disinfettare la cute intorno alla sonda con eosina 
• Controllare che la sonda sia ben ancorata e che non tendi a sfilarsi.
• Coprire con garze sterili tagliate a “Y”.
• Fissare le garze alla cute con del cerotto.
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Una strategia terapeutica importante, per combattere la fibrosi cistica è il controllo delle 
infezioni respiratorie. Le continue infezioni delle vie aeree, sono la causa dell’evoluzione 
progressiva del danno polmonare. 
È importante, quindi adottare delle misure preventive per il controllo delle infezioni.

Due sono i punti fondamentali:
1 -  Il lavaggio delle mani.
2 - La pulizia e la disinfezione del materiale usato a domicilio.

Lavaggio delle mani

Le mani di ognuno di noi sono un veicolo importante nella diffusione dei germi.
Per ridurre il rischio di infezioni batteriche e virali è necessario mantenerle pulite.

CONTROLLO DELLE INFEZIONI
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Come lavarsi le mani?
Le mani possono essere lavate a seconda del contesto con acqua e sapone o soluzione 
alcolica.
 
Lavaggio con acqua e sapone:
• Bagnarsi le mani 
• Applicare il sapone e strofinare sia palmo che dorso per 40-60 secondi.
• Sciacquare abbondantemente con acqua corrente.
• Asciugare con un asciugamano pulito o salviette di carta.

Lavaggio con soluzione alcolica: 
Versare la soluzione sul palmo della mano, frizionare per 20-30 secondi.

Quando lavarsi le mani?
• Dopo aver tossito o starnutito.
• Dopo esservi soffiato il naso.
• Prima di mangiare
• Dopo essere andati in bagno.
• Prima e dopo la fisioterapia respiratoria.
• Prima e dopo l’aerosol.
• Prima e dopo la terapia endovena o per bocca.
• Ogni volta che sono sporche.

NOTE:
• Usate saponi preferibilmente liquidi.
• Non toccate il rubinetto dopo esservi lavate le mani, ma aiutatevi a richiuderlo con un 
fazzoletto di carta.
• Spazzolate regolarmente le unghie.
• Nel periodo invernale usate creme protettive per proteggervi dalle screpolature (focolaio 
di microrganismi).
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Pulizia e disinfezione del materiale usato a domicilio

            
È importante sapere che tutti gli apparecchi che usate per l’aerosol e la fisioterapia respirato-
ria, vanno non solo sciacquati dopo ogni utilizzo, ma anche disinfettati una volta al giorno, 
perché vi si possono annidare molti germi. 

Questo si può fare in due modi:
1 - pulizia
2 - disinfezione

La pulizia
Deve essere effettuata dopo ogni utilizzo, per l’ampolla dell’aerosol e una volta al giorno per 
la pep mask.

Come si esegue?
• Lavarsi le mani.
• Lavare con acqua calda e sapone tutto il materiale dopo averlo smontato.
• Sciacquare con acqua corrente e lasciare asciugare all’aria, sopra un panno pulito, coprendo 
con una salvietta di carta.

N.B. Per la pulizia si può usare:
- acqua di rubinetto
- acqua di pozzo che rispetta gli standard locali di salute pubblica
- acqua distillata
- acqua in bottiglia

La disinfezione
Si esegue dopo aver pulito il materiale; una volta al giorno per l’ampolla dell’aerosol, due 
volte a settimana per la pep mask.

Come si esegue?
La disinfezione può essere effettuata in due modi:
1 - Disinfezione a freddo
2 - Disinfezione a caldo
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DISINFEZIONE A FREDDO 
• immergere in alcool etilico o isopropilico al 70% - 90% per 5 minuti
• immergere in perossido di idrogeno al 3% (10 volumi) per 30 minuti
RISCIACQUO del disinfettante: acqua sterile (NO acqua del rubinetto)
RISCIACQUO finale: acqua sterile o filtrata (filtro ≤0.2 micron)
ASCIUGATURA all'aria 

DISINFEZIONE A CALDO

Materiale occorrente
• acqua di rubinetto
• acqua di pozzo che rispetta gli standard locali di salute pubblica
• acqua distillata
• acqua in bottiglia

• bollitura per 5 minuti (immergere il materiale nell'acqua bollente)
• in sterilizzatore a vapore elettrico
• in forno a microonde (2.45 Ghz - il materiale deve essere posto in un contenitore per micro-
onde ed immerso in acqua) per 5 minuti
• in lavastoviglie con programma con temperatura ≥70°C per 30 minuti

NOTE:
- l'acqua di rubinetto e l'acqua distillata possono essere contaminate con germi patogeni per 
le persone con Fibrosi Cistica
- l'acqua sterile può essere preparata bollendo l'acqua del rubinetto per 5 minuti
- l'acqua sterile può diventare contaminata dopo l'uso e/o la conservazione, ma la frequenza 
di tale evenienza è sconosciuta: bollire l'acqua immediatamente prima dell'utilizzo minimiz-
za questa possibilità 
- sconsigliata la disinfezione con acido acetico (aceto), soluzioni a base di candeggina, benzal-
conio cloruro

*Infection Prevention and Control Guideline for Cystic Fibrosis:
2013 Update
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L’aerosol terapia è fondamentale nella cura della Fibrosi Cistica. 
Grazie ad essa:

 • Si possono far arrivare nelle basse vie respiratorie, grosse quantità di farmaci, che riducono 
il broncospasmo e l’infiammazione polmonare.

• Si ottiene la fluidificazione del muco nelle vie respiratorie.

All’aerosol terapia va dedicato il giusto tempo necessario, va eseguita con scrupolosità, in 
modo da ottenere il migliore dei risultati.

I dispositivi più usati in fibrosi cistica sono:
- Gli spray inalatori   
- Gli apparecchi nebulizzatori 
- Gli apparecchi a dispersione solida (polvere per inalazione) DPI

Esecuzione spray inalatori con distanziatore

• Agitare bene la bomboletta e togliere il cappuccio.
• Inserirla nel distanziatore.
• Porre la maschera ben a contatto con il viso (bambino non collaborante) o far tenere il 
boccaglio fra le labbra (se collaborante).
• Spruzzare una volta il farmaco e far eseguire 5 o 6 respiri a volume corrente.
      
• Togliere maschera o boccaglio ed attendere 1-2 minuti prima della  successiva dose di 
farmaco ripetendo le stesse operazioni 

AEROSOL TERAPIA
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Esecuzione con apparecchi nebulizzatori
 

Come si fà:
• Assicurarsi che l’apparecchio sia integro, in tutti i suoi   
componenti.
• Controllare che il farmaco sia quello giusto.
• Lavarsi le mani, preparare il farmaco e metterlo nel nebulizzatore.
• Mettere il bambino in posizione seduta, con i gomiti appoggiati ad un tavolino.
• Far mettere il boccaglio bene in bocca, facendolo tenere tra i denti con la lingua sotto.
• Oppure posizionare la maschera ben a contatto con il viso (se il bambino non è collaborante).
• Dare dei colpetti sul nebulizzatore ogni tanto, per far scendere le gocce di farmaco attacca-
te alle pareti.
• Terminato l’aerosol, far sciacquare bene la bocca con acqua.
• Scollegare l’ampolla dall’apparecchio e sciacquarla sotto l’acqua corrente. Asciugarla 
all’aria su di un panno. 

NOTE:
• Se compare la tosse durante l’aerosol spegnere l’apparecchio e continuare dopo che la 
tosse è cessata.
• Ampolla, maschera e boccaglio sono strettamente personali. 
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E’ uno dei sistemi più usati per assumere antibiotici, per via 
aerosolica.
E’ costituito da un’ampolla nebulizzatore che viene collegata 
tramite un tubo ad un apparecchio elettrico che pompa aria.
L’aria compressa entra nel nebulizzatore e trasforma i farmaci in 
piccole particelle, che una volta inspirate vanno a depositarsi 
all’interno dei polmoni.



Le resistenze sono colorate diversamente. Ad ogni colore corrisponde un diametro:

NERO=1.5 mm, BIANCO=2.0 mm, GIALLO=2.5 mm, BLU=3.0 mm, VERDE=3.5 
mm, ARANCIONE=4.0 mm, ROSSO=4.5 mm, MARRONE=5.0 mm.

PEP MASK
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Uno dei presidi per rimuovere le secrezioni 
bronchiali in eccesso è la pep mask, una dispositivo a 
pressione espiratoria positiva.
Con la pep mask:
• Si possono rimuovere le secrezioni polmonari.
• Si può agire per contrastare la precoce chiusura 
delle vie aeree.
• Si può espandere il modo omogeneo la varie parti 
dei polmoni.

Il set della pep mask è costituito da: 
1 - Maschera facciale.
2 - Valvola unidirezionale.
3 - Resistenza applicata all’uscita espiratoria della 
valvola.

Il fisioterapista sceglie le resistenze basandosi misurando la 
pressione con un manometro. Il manometro viene collegato con 
un tubo ed un raccordo tra l’uscita della valvola –out- e la 
resistenza.

La valvola va montata sulla maschera dalla parte non colorata.
Dal cilindro verde o blu entra l’aria –IN-; dal cilindro grigio l’aria 
esce –OUT-.
La resistenza scelta va inserita senza spingerla troppo a fondo 
dalla parte grigia.



Modalità di esecuzione 
        

                                               

NOTE:
• La pep mask è personale non deve essere usata da altre persone.
• La pep mask va pulita e disinfettata periodicamente.
• Normalmete si effettuano 2 trattamenti al giorno per 15-20 minuti   l’uno. Quando c’è un 
aumento delle secrezioni è indicato eseguire più trattamenti.
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Posizionarsi in posizione seduta e far poggiare i gomiti ad un 
tavolo. Tenere la maschera ben aderente al viso, con il naso e 
la bocca dentro. Si respira attraverso la maschera. L’aria non 
deve “sbuffare” dai contorni. La respirazione deve essere 
ampia, ma tranquilla. L’espirazione non deve essere né 
esagerata né forzata.
Si respira per un minuto con la maschera, quindi si toglie la 
maschera e si fanno delle espirazioni più o meno forzate e poi 
la tosse per eliminare le secrezioni. Si ripete nuovamente la 
respirazione con la maschera.



I ragazzi con fibrosi cistica, sono predisposti alle infezioni polmonari.
Hanno quindi bisogno di effettuare cicli di terapia antibiotica frequenti e spesso di lunga 
durata. Questi, richiedono ricoveri in ospedale molto frequenti.
Grazie alla possibilità di effettuare la terapia domiciliare, possiamo ridurre notevolmente i 
giorni di ricovero. E’ necessaria l’educazione dei genitori/pazienti, per imparare ad eseguire le 
manovre corrette, per essere in grado di gestire la terapia antibiotica a domicilio.
Questo permette alla famiglia ed ai pazienti la normale vita quotidiana.

 Materiale occorrente per ogni antibiotico
• 1 Elastomero (infusor) da 100ml/h.      
• 2 Faconi di soluzione fisiologica da 100 ml.
• 1 siringa da 20 o 50 ml.
• 2 siringa da 10 ml.
• Antibiotico da somministrare.

Come Procedere
• Lavare la mani.
• Preparare un piano d’appoggio pulito.
• Diluire il farmaco in polvere con 10 ml di S. fisiologica, agitandolo lentamente in modo da 
sciogliere la polvere e renderlo limpido. Aspirare la giusta dose prescritta dal medico. 
• Aprire la confezione dell’infusor, chiudere il morsetto bianco e togliere il tappo trasparente.
• Aspirare 90 ml di soluzione fisiologica con la siringa da 20 o 50 ml ed inserirla nell’infusor, 
facendo attenzione a non far entrare aria; il palloncino comincerà a riempirsi.

SOMMINISTRAZIONE DELLA TERAPIA
ANTIBIOTICA E DOMICILIARE
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• Togliere il tappino dal rubinetto tre vie della cannula ed innestarvi il tubicino dell’infusor, 
assicurandosi che sia ben collegato, girare il rubinetto del tre vie, in posizione aperta.
• Aprire il morsetto bianco ed iniziare l’infusione che durerà circa 1 ora.
• Terminata la terapia (palloncino completamente sgonfio), chiudere il morsetto ed aspirare 
20 ml di fisiologica, innestare la siringa e riempire l’infusor con soluzione fisiologica.
• Richiudere l’infusor, riaprire il morsetto e far eseguire il lavaggio. In modo da permette che 
tutto l’antibiotico rimasto nel tubicino entri in vena.
• Durante il lavaggio procedere alla preparazione del secondo antibiotico utilizzando un 
secondo infusor, eseguendo le stesse manovre effettuate per il primo.
• Al termine del secondo antibiotico, eseguire un altro lavaggio con 20 ml di fisiologica.
• Al termine di tutta la terapia antibiotica, procedere alla chiusura dell’accesso venoso, infon-
dendo soluzione fisiologica con una siringa da 2,5ml. Mentre si infondono gli ultimi ml di 
soluzione fisiologica, chiudere il rubinetto in modo da lasciare all’interno una pressione positi-
va e quindi non permettere al sangue di refluire e tappare la cannula.

QUANDO EPARINARE L’ ACCESSO VENOSO?

L’ago cannula può non essere eparinata. Si può eseguire un lavaggio con Soluzione Fisiologica 
con tecnica stop and go, per mantenere la pervietà dell’accesso venoso.
Se invece si nota che pur eseguendo il lavaggio nel modo corretto si va incontro 
all’occlusione della cannula, si può ricorrere all’uso dell’eparina, per mantenere pervio 
l’accesso venoso. Bisogna ricordare che l’eparina e un farmaco quindi deve essere
prescritta dal medico. In tal caso si può usare un ‘eparina per accessi venosi, già diluita tipo 
Epsodilave®. Questa va infusa sempre al termine di tutta la terapia antibiotica.

NOTE: 
• Usare un infusor per ogni antibiotico, per evitare reazioni tra antibiotici diversi.
• Lo stesso infusor può essere utilizzato per 24 ore.
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• Togliere il tappino dal rubinetto tre vie della cannula ed innestarvi il tubicino dell’infusor, 
assicurandosi che sia ben collegato, girare il rubinetto del tre vie, in posizione aperta.

• Inserire poi nell’infusor la siringa contenente l’antibiotico diluito, fino ad 
arrivare al riempimento del palloncino. Richiudere l’infusor con il suo tappo 
precedentemente tolto. Togliere il tappo dall’estremità, aprire il morsetto 
bianco e far uscire tutta l’aria presente nel tubicino. Richiudere quindi il 
morsetto.



Come risolvere i problemi

Il palloncino non si gonfia? 
Accertarsi che non ci siano occlusioni nella linea d’infusione (morsetto infusor chiuso, tre vie 
cannula chiuso), oppure eseguire un lavaggio con fisiologica, per accertarsi che la vena non si 
sia chiusa). Se il problema non si risolve, contattare l’infermiera della domiciliare, il DH o il 
reparto.

Brucia l’accesso venoso?
Eseguire un lavaggio con fisiologica per accertarsi che la cannula non sia uscita fuori vena. In 
tal caso, sospendere la terapia. Far riposizionare l’acceso venoso se si ha la possibilità o 
contattare l’infermiera della domiciliare il DH o il reparto.
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