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Distribuzione dei pazienti secondo 
gruppi di età, sesso e anno. 

Anni 2010-2016. 

Registro Italiano Fibrosi Cistica, 2016



Piramide dell’età dei pazienti FC vs popolazione italiana. 
Anno 2016.

Registro Italiano Fibrosi Cistica, 2016



Piramide dell'età dei pazienti FC vs. popolazione italiana -
Anno 2020

Fonte: Istat 2020: Demo Istat.

- Per le classi di età più giovani la quota 
dei pazienti FC è maggiore; 
l’invecchiamento della popolazione 
italiana risulta invece evidente 
osservando l’elevata quota delle classi di 
età più anziane. 

- Come negli anni precedenti, si conferma 
la presenza della popolazione FC nella 
sesta e settima decade di vita.



Future-Trend in Fibrosi Cistica 
dal 2010–2025

Incremento pazienti 
pediatrici del 20 %

Incremento pazienti 
adulti del 77 %

Burgel PR et al. Eur Respir J. 2015 Jul;46(1):133-41.
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Sostenere una transizione efficace



La transizione delle cure ha un’accezione ampia che vale 
per gli adolescenti e i giovani adulti

Un processo graduale e in evoluzione al fine di garantire la prestazione 
di cure ininterrotte, coordinate, adeguate in termini di sviluppo e complete 

prima, durante e dopo il periodo di transizione

Blum RWM, et al. J Adolesc Health. 1993;14(7):570–6.

“Il passaggio mirato, pianificato, di adolescenti 
e giovani adulti affetti da condizioni fisiche e mediche croniche 

dai sistemi sanitari per bambini a quelli per adulti”



Gli obiettivi del processo di transizione 
mirano a sostenere lo sviluppo di 

ciascun paziente

Towns SJ & Bell SC. Clin Respir J. 2011;5(2):64–75; 2. Coyne I, et al. J Child Health Care. 2017;21(3):312–30.

Per offrire delle cure mediche di qualità e adeguate in termini di età e di sviluppo
che siano flessibili e responsive1,2

Per favorire lo sviluppo di abilità comunicative
e decisionali al fine di mantenere l’assertività

e la difesa dei propri interessi1,2

Per garantire un senso di controllo e indipendenza 
nella vita sanitaria e personale di un paziente1

Per massimizzare il funzionamento permanente e il potenziale1
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Per una transizione efficace è necessario superare potenziali sfide 
poste da diverse parti interessate1–5

SJ & Bell SC. Clin Respir J. 2011;5(2):64–75; 2. Tuchman LK, et al. Pediatrics. 2010;125(3):566–73;

• Grado di preparazione alla transizione
• Ansia relativa all’abbandono del team familiare pediatrico
• Preoccupazioni in merito alla mancanza di sostegno da parte dei servizi per adulti
• Le consuete sfide fisiche e psicosociali dell’adolescenza

Paziente

• Rinunciare al controllo, passare da un ruolo “di controllo” a un ruolo “consultivo”
• Preoccupazioni relative all’assicurazione sanitaria
• Mancanza di supporto 

Genitore/
assistente 
sanitario

• Riluttanza a effettuare la transizione per paura di perdere il “legame speciale” 
instauratosi con i pazienti

• Preoccupazione che i servizi per adulti non siano in grado di prestare cure simili
• Mancanza di dati relativi agli esiti sanitari post-transizione

Centro 
pediatrico

• Mancanza di opportuni servizi per adulti dotati di risorse adeguate
• Mancanza di una comunicazione regolare con il team di cure pediatriche
• Limitata documentazione relativa all’anamnesi sanitaria e alle complicazioni correlate alla 
FC

• Differenze logistiche tra la prassi pediatrica e quella per adulti

Centro 
per adulti



Il processo di transizione può essere composto da quattro componenti 
fondamentali

Coordinato1–3 Collaborativo3,4 Responsivo3,4 Valutato4

• Comporta il legame tra il 
team di cure pediatriche 
e quello per adulti per la 
FC

• Incoraggia la 
responsabilità congiunta 
dei team

• Utilizza un programma 
valutato regolarmente 

• Assicura esiti del 
paziente sostenibili 

• Si verifica in risposta al 
raggiungimento da parte 
del paziente di tappe di 
sviluppo prestabilite

• Garantisce che i pazienti 
abbiano risorse adeguate 
per preservare lo stato di 
salute e accedere alle 
terapie in un contesto 
adulto

• Utilizza un approccio 
graduale, coordinato, 
pluridimensionale, che si 
focalizza sulla famiglia

• Affronta le comuni 
preoccupazioni di 
pazienti e genitori

• Promuove l’autonomia e 
fornisce la flessibilità per 
soddisfare le esigenze 
individuali e 
familiari



L’età ottimale per le diverse fasi del processo di transizione deve essere 
personalizzata

Il “grado di preparazione” alla 
transizione è flessibile e varia in base 
all’età cronologica e la maturità fisica 

e cognitiva dell’adolescente1,2

Adolescenza

Prima età adulta

Tarda adolescenza

Scoprire3

Monitorare

Preparare

Pianificare

Trasferire

Completare



Un’analisi retrospettiva statunitense dimostra che la transizione 
comporta un declino meno rapido della funzione polmonare 

I pazienti che hanno portato a termine la transizione alle cure per adulti sono stati messi a confronto con quelli 
rimasti nelle cure pediatriche

Analisi retrospettiva del Database del Registro FC (1997–2007)

661 pazienti assegnati a ciascun gruppo mediante un’analisi di matching che sfrutta il propensity score (1:1)

Caratteristiche generali ed età simili

Misure di esito
Modifica iniziale 

(1 anno dopo la transizione)
Tasso di variazione 

(2 anni dopo la transizione)

Stima (Intervallo di 
confidenza [CI] al 95%)

Valore p Stima (Intervallo di 
confidenza [CI] al 95%)

Valore p

% predetta di FEV1 0,76 (–0,30–1,83) NS 0,78 (0,06–1,51) 0,035

% predetta di CVF 1,40 (0,40–2,40) 0,006 0,45 (–0,18–1,08) NS

Indice di massa corporea (IMC) 0,22 (0,04–039) 0,015 0,05 (–0,06–0,16) NS

Numero di ricoveri –0,04 (–0,15–0,08) NS –0,02 (–0,10–0,06) NS

Numero di eventi con antibiotici EV a casa 0,08 (–0,03–0,19) NS 0,04 (–0,03– 0,12) NS

La transizione ha portato a un declino meno rapido della funzione polmonare e non 
influisce sugli esiti sanitari a breve termine per i pazienti con FC



Telemedicina







Primi mesi di follow up:
- 50 pazienti arruolati;
- 100% aderenza;
- In media sessioni spirometriche    
eseguite mensilmente.
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ASSESSMENT OF NUVOAIR PLATFORM USE ON CLINICAL OUTCOMES
IN ADULTS WITH CYSTIC FIBROSIS: A FIRST ITALIAN EXPERIENCE



Long-term clinical impact using a virtual model of care in Cystic Fibrosis
Vincenzo Carnovalea, Paola Iacotuccia, Dandi Qiaob, Lorenza Ferrilloa, Jolanda Sommaa, Serena Buonaurioa, Marcella d’Ippolitoa, Assunta Celardoa, Daniela Savic

METHODS

NuvoAir Home platform consists of a smartphone 

application, Bluetooth spirometer and a clinician portal. 

Patients were trained to use the platform and asked to do 

home spirometry monthly. Data on pulmonary function 

and pulmonary exacerbations were collected at baseline 

and after twelve months. A survey was emailed to 

evaluate patients’ experience using the technology. 

BACKGROUND
The opportunity provided by digital technologies for 

managing chronic respiratory diseases remotely has been 

explored and tested by health professionals during the 

coronavirus disease 2019 (COVID-19) pandemic. Further

investigations into whether these new approaches to care 

delivery provide an opportunity to improve Cystic Fibrosis 

(CF) management are required. The aim of this study was 

to assess the long-term clinical impact of the application 

of e-health as part of a virtual model of care in CF. 

a Department of Translational Medical Science, “Federico II” University of Naples, Italy; b NuvoAir U.S. Inc, Boston, MA, USA; c Department of Public Health and Infectious Diseases, “Sapienza” University of Rome, Italy

RESULTS
A cohort of 43 CF patients were recruited (26 females; mean age 31.6±6.8; 16 homozygous for delta 

F508; FEV1 48.4±16.3 % predicted). Sustained improvement in FEV1 both expressed as absolute and 

percentage of predicted value was seen through 12 months (mean change 100 ml, p <0.02 and 3.8% p 

<0.005, respectively). We found significant improvement in FVC both expressed as absolute value with 

mean change of 230 ml (p <0.006) and expressed as percentage of predicted with mean change 6.2 % 

p< 0.002. The average of number of exacerbations per person was 0.84 1-year before vs 0.09 1-year 

after the use of digital technology, p <0.0001. 90% of patients reported they understood their CF better 

since starting the virtual care service. No changes in medical treatment were reported during that time. 

CONCLUSIONS
The application of digital technologies in the 

management of adults with CF showed an 

improvement in lung function and pulmonary 

exacerbations. Using a virtual model of care was well 

accepted by CF patients and improved their 

understanding of their medical condition. 

NACF 2022





Sopravivvenza proiettata in pazienti F/MF trattati con 
IVA/TEZ/ELX in confronto con le cure standard in US

BSC, best supportive care;.
Lopez A, et al. AMCP. April 2020 Vol. 26, No. 4; 







Nature 428: 116-8
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