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@ AN, m, 14 aa, Isole Fiji

Sl M R| Giunge alla nostra attenzione il 09/05/2022

sacietd italiana per e malattie
respiratorie infantili

* Presenta episodi ricorrenti di tosse, no salbutamolo

* Pratica attivita fisica a domicilio - Dispnea da sforzo

* Profilassi - Salmeterolo/Fluticasone 25/50 2 puff x 2 vv/die da
dicembre 2018 (Presso altro centro)
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sadield iali|anag e e malatise
respiratorie infantili

AN, m, 14 aa, Isole Fiji

Anamnesi Familiare:

Nonna paterna: ipertensione, DM tipo |l
Nonno paterno: DM tipo |l

Nonna materna: ipertensione

Genitori: trait talassemico

Sorella maggiore: trait talassemico

Anamnesi Fisiologica:

Gravidanza normodecorsa

Nato a termine da PS

Periodo neonatale normodecorso




@ Anamnesi Patologica Remota:

Sl M Rl * Pregresso trapianto di midollo osseo aploidentico da madre presso
ecloh kalana ple il altra struttura per thalassemia maior il 24/06/11, con esito positivo

respiratorie infantili
|l post TMO e stato complicato da GVHD acuta:
» cute (rash maculopapulare, eritroderma, desquamazione)

» apparato gastrointestinale (nausea, diarrea, dolori
addominali, perdita di peso, ittero)

« Terapia immunosoppressiva con steroidi fino a settembre
2017 e ciclosporina fino ad aprile 2018. Da maggio 2022
terapia con Micofenolato.




@ Anamnesi Patologica Remota:

SI M Rl « Terapia immunosoppressiva =2 miglioramento della sintomatologia
ot talana pere malt intestinale = evoluzione in forma cronica della GVHD a livello
cutaneo (xerosi)

sadield iali|anag e e malatise
respiratorie infantili

« (Cataratta monolaterale sinistra secondaria terapia steroidea

A Novembre 2011 stato di male epilettico e coma in corso di crisi
ipertensiva da trattamento con ciclosporina - Gardenale

* Immunosoppressione = Bactrim (profilassi)




@ Dal punto di vista broncopneumologico :

S _L IM' “ * Presenta episodi ricorrenti di tosse, a risoluzione spontanea
respiratorie infantili ] ] ]
 Riferisce dispnea da sforzo

Nel 2018, presso altro centro:
 Insufficienza ventilatoria di tipo restrittivo

» Test di broncodilatazione negativo
« 6-MWT: dispnea a basso carico di lavoro
« -20% FEV1 dopo sforzo fisico




TC torace in inspirazione ed espirazione - 03/12/2018

 Intrappolamento aereo
SI MR * Non modificazioni in espirazione

societd italiana per le malattie

respiratorie infantili ° BrOChleCtaS|e

Ripetuta il 26/05/2022 - Invariata




@ Ricapitolando...

SI M RI Dopo TMO tosse persistente
Suneens -+ Dispnea da sforzo
 Insufficienza ventilatoria di tipo restrittivo
» Test di broncodilatazione negativo
« Alla TC: intrappolamento aereo, non modificazioni in
espirazione, brochiectasie

lpotesi? >  Bronchiolite obliterante post-TMO




Bronchiolite obliterante post trapianto

SI M FEV1 = 75% del predetto, non reversibile, con riduzione 2 10% per
SaEieti ang perie mala e almeno due anni (reazione a”oimmune)

respiratorie infantili
Tre principali sottotipi BO - Post-infettiva
Post trapianto polmonare
Post trapianto MO o TCSE

Presentazione clinica - Asintomatica
Dispnea da sforzo
Infezioni recidivanti 2 Bronchiectasie

Kavaliunaite E,et al. Diagnosing and managing bronchiolitis obliterans in children. Expert Rev Respir Med. 2019 May;13(5):481-488
Glanville AR, et al. Bronchiolitis obliterans syndrome after lung or haematopoietic stem cell transplantation: current management and future directions. ERJ Open Res. 2022;8(3):00185-2022




Bronchiolite
obliterante —

SI MRI Diagnosi

societd italiana per le malattie

respiratorie infantili

Meyer KC, et al. An international ISHLT/ATS/ERS
clinical practice guideline: diagnosis and
management of bronchiolitis obliterans syndrome.
Eur Respir J. 2014 Dec;44(6):1479-503.

Suspected decline in lung function

Clinical evaluation
History and physical examination
Spirometry (in PFT laboratory)
Routine thoracic imaging (chest radiography)
Other testing based upon clinical presentation

Y

No significant abnormality
or
spirometric decline identified

FEV1 <90% of baseline
and/or FEF25-75% <75% of baseline
Non-BOS cause not identified

Observe

Consider HRCT if not recently

performed

Bronchoscopy
Transbronchial biopsy
Bronchoalveolar lavage

y

BOS is likely cause
Sustained and persistent FEV1
decline (FEV1 <80% baseline)

A 4

Clinical diagnosis of BOS

l

Other cause identified

r

Treat cause

A

Re-evaluate




Esame obiettivo
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e, © Xerosi cutanea
» Ptosi palpebrale dx
 Esiti cicatriziali GVHD cronica
* Buona penetrazione d’aria bilateralmente
« Rantoli sparsi

- Si esegue spirometria




Deficit ventilatorio restrittivo moderato-grave
Broncodilatazione negativa

SIMRI

sacieta italiana per le malattie

respiratorie infantili

« Salmeterolo/Fluticasone 25/50 2 puff x 2
« Controllo a un mese




@ Controllo: 09/06/2022

SIMR * Non tosse né necessita salbutamolo
Persiste dispnea da sforzo

respiratorie infantili

EO:
« Buona penetrazione d’aria bilateralmente
« Rantoli sparsi




Deficit ventilatorio restrittivo moderato-grave
Broncodilatazione negativa

SIMRI

sacieta italiana per le malattie

respiratorie infantili

« Salmeterolo/Fluticasone 25/50 2 puff x 2




Controllo: 12/07/2023 o 7
WANTED

DEADs= ALIVE

SIMRI  Profilassi fino a maggio 2023, poi incostante
eopatone ety 1 broncospasmo acuto = Salbutamolo
* Persiste dispnea da sforzo

EO:
« Buona penetrazione d’aria bilateralmente
* Rantoli sparsi




Non riacutizzazioni 1 riacutizzazione con salbutamolo
Dispnea da sforzo Dispnea da sforzo

SIMRI

sacieta italiana per le malattie

respiratorie infantili

Giugno 2022 Luglio 2023

Fluticasone 250 mcg x 2/die




Buon controllo clinico Buon controllo clinico
Miglior controllo dispnea da sforzo Miglior controllo dispnea da sforzo

SIMRI

sacieta italiana per le malattie

respiratorie infantili

Settembre 2023 Novembre 2023

Fluticasone 250 mcg x 2/die




L s

Controllo maggio 2024 6

- Quadro clinico stabile .
SIMRI * Non riacutizzazioni |
respiratore nfanti - Buona penetrazione d’aria g 2
bilateralmente, non rumori g Owmer2se
aggiunti ool

| PRE | POST BD e %
Mis. __Normale—Pred % Pred B Var . —~
is. Pre 2 score Mis a %Yar. % Pred 15c0re i — PostBD

FVC 1,74 2,41-347 294 SO~ ECL®| 1,77 002 1 60 EI @ :
FEVT L 1,40 2,11-316 264 53 ' @ Erm — —
FEVI/FVC% %~80,2 78,9-989 89,8 89 854 52 6 95 B = 0 1 2 3 4
FEF25-75% Us 1,38 ' 4 EI®|1%,71,033 10 52 MmI1 Volume (L)




Controllo maggio 2024
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SIMRI

societd italiana per le malattie

respiratorie infantili

IIII'l"I'I‘l"IIII.

L] i 0 b ] o0
CEV L Tempo (s)
Wis. Normale — Pred  %Pred  2score Mis. Normale Pred % Pred 250010

FRC 80 1,29-186 186 97 @ L DLCO mUmin/mmilg 10,32 16,49-2620 2101 49 &L ®
TLCN2 W) 3,10 319-404 404 77 T DOcon  mUmin/mmlg 10,32 16,49-2620 21,01 49 @ LW
VC L 1,7 : 55 EC I3 VA L N . 08 - 4 4 BT 1
Ic iy e R -, KCo mUmin/mmHg 5,37, 446-6,90 =
ERV L 0,45 "W CE IV(DLCO) L 1,60 255-317 3,17 50 ET =
RVOZWO) L 135 036-091 0,91 148 wow) L 2,03  3,19-404 404 S0 Wi
RVTICIN2WO) % 43,5 93-214 214 203 Hb g/dl 14,6 -— - - -
1 8,93 i g :

Fluticasone 250 mcg x 2/die




SIMRI

societd italiana per le malattie

respiratorie infantili

Controllo agosto 2024

e Quadro clinico stabile
 Non riacutizzazioni
* Buona penetrazione d’aria

bilateralmente, non rumori
aggiunti
3
s Normale — Pred % Pred Lscore Mis. Vo %Var %Pred z5c0r¢
FY( 2,06 260-3,74 3,17 S2E T T 2,17 010 68 -291EH T W
FEVT L 1,58 227-339 283 56 }356ECL (1,66 008 3 59>-336ELm
FEVI/IV(% 76,8 786-985 694 -8 T 1| 76,6 -0, 0 g6 -1,90E T
FERSIS%  Us 1,41 - A6 41 -317ECT | 1,53 012 3 44 24 ECT WM
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Maggio 2024 Agosto 2024
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societd italiana per le malattie § %] | 3 b ) o i
respiratorie infantili -2 SRt j ———
1 — Post8D —
11 ° 2 3 4
3 ° - a
Volume (L)
Ns Normale Fred % Pred Lot
Mis. Normale Pred %% Pred 2 5c0re e '
e L 1,74 241-347 294 59 WL ®@ L 206 260-374 317 65 3nETH
FEV L 1,40 211-316 264 53 ELLHE favl L 1,58 227-339 283 56 -356 LI
FEVI/IV®% % 80,2 789-989 89,8 89 FYUN% % 76,8 786-985 894 86 -1,88 T MW
FEF25-75% Us 1,38 2,16-460 327 42 E 1T 1| FERS1S% LUs 1,41 228-488 346 41 -3,17
Mis. Normale Pred % Pred 2 score Mis. Normale Pred %Pred  zscore o
FRC L 1,80 1,29-1,86 1,86 97 Er i FRC L 1,50 1,39-2,01 2,01 75 -1,33 E=Cm
TiIN2 wo) L 3,10 319-4,04 404 77 @ T = MCNZWO) L 3,07 342-433 433 71 -2280@ 1@
Ve L .75 255-317 317 55 @I Ve L 206 273-339 339 61 -336ETI
Ic L 1,30 413 S na e IC L 1,57 - gy 5
ERV L 0,4 EE ERV L 0,49 - - - =
RV(N2WO) 1< RV(N2WO) L 3,01 038-09 09 104 0,10 2
RV/TIC(N2WO) % 07 B RV/TLCN2WO) % 32,8 9,3-2T, : :
l_ﬂ.' — 8,93 s : 5 2 i Lal - 11,21 — = = 2

Fluticasone 250 mcg x 2/die
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sacietd italiana per e malattie
respiratorie infantili

Key points

« La BO e una complicanza importante post infettiva o post
trapianto (polmonare, MO, TCSE)

* Le PFR sono fondamentali nella diagnosi e nel follow up
della BO

* Non e solo questione di spirometria!
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