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 ! Premessa

La fibrosi polmonare è una malattia 
cronica e progressiva, caratterizza-
ta dalla sostituzione del normale 
tessuto polmonare con tessuto fi-
brotico, come se una cicatrice so-
stituisse un tessuto sano; il tessuto 
dei polmoni va quindi incontro a 
progressivo danno strutturale da 
aumentato deposito di collagene e 
progressiva riduzione degli scambi 
gassosi. La ragione per la quale 
questa “cicatrizzazione” del pol-
mone abbia inizio è sconosciuta. 
La malattia può essere secondaria 
all’esposizione di sostanze tossi-
che presenti nell’aria come le pol-
veri di silicio, fibre di asbesto, o a 
radiazioni, chemioterapici, farmaci 
come alcuni antiaritmici e antibioti-
ci. In alternativa la fibrosi polmona-

re può essere associata a malattie 
reumatologiche come le connetti-
viti, soprattutto la sclerosi sistemi-
ca, la dermatomiosite, le polimiosi-
ti, l’artrite reumatoide, la sarcoido-
si. Quando non è possibile indivi-
duare la causa scatenante si parla 
di fibrosi polmonare idiopatica. Fra 
le possibili complicanze di questa 
patologia sono incluse l’insufficien-
za respiratoria, l’ipertensione pol-
monare secondaria, lo scompenso 
cardiaco destro e l’aumentato ri-
schio di cancro ai polmoni. La fibro-
si polmonare non è reversibile, ma 
le terapie possono rallentare la pro-
gressione della malattia e ridurne i 
sintomi migliorando la qualità della 
vita. Per la prevenzione bisogna 
evitare di inalare sostanze pericolo-
se, presenti ad esempio nell’am-
biente lavorativo; per lo stesso mo-
tivo non si dovrebbe fumare.

 ! Aspetti clinici e diagnostici

I sintomi principali della fibrosi pol-
monare sono la difficoltà respirato-
ria, l’affaticamento, la tosse secca e 
tutti i sintomi correlati all’eventuale 
malattia di base. L’entità e la rapidi-

tà di peggioramento dei sintomi va-
ria molto da caso a caso. I primi sin-
tomi sono spesso ingannevoli e ge-
nerici: un po’ di tosse irritativa, di-
spnea da sforzo che progressiva-
mente va peggiorando, stanchezza. 
L’auscultazione del torace evidenzia 
un suono molto tipico, i “crepitii a 
velcro distaccato”, un rumore che 
assomiglia molto a quello prodotto 
da due fogli di velcro quando ven-
gono bruscamente separati. 
La diagnosi si avvale dell’esame 
clinico-obiettivo e delle seguenti 
indagini strumentali: emogasanali-
si; spirometria e studio di diffusio-
ne alveolo-capillare del monossido 
di carbonio; Rx e TAC del torace; 
ecocardiogramma.

 ! Opzioni terapeutiche

Nessun farmaco al momento può 
ridurre la fibrosi polmonare o bloc-
care totalmente la progressione 
della malattia. Tuttavia alcuni tratta-
menti possono migliorare almeno 
temporaneamente i sintomi e ridur-
re la velocità di progressione della 
malattia. Altri, invece, permettono 
di migliorare la qualità della vita.
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Fra i farmaci utilizzati per il tratta-
mento della fibrosi polmonare vi 
sono i corticosteroidi e l’N-acetilci-
steina. Talora sono indicati farmaci 
soppressori del sistema immunita-
rio come la ciclofosfamide, l’azatio-
prina, il micofenolato mofetile. Due 
farmaci antifibrotici, pirfenidone e 
nintedanib, si sono dimostrati utili 
nel rallentare la progressione della 
fibrosi polmonare idiopatica.
L’ossigenoterapia può migliorare la 
respirazione in caso di ipossiemia. 
Può essere prescritta 24 ore su 24 
o solo durante il riposo o l’attività fi-
sica. La riabilitazione cardio-polmo-
nare aiuta a migliorare la qualità 
della vita.
In alcuni casi selezionati è indicato 
il trapianto di polmoni.
Un farmaco sperimentale, denomi-
nato “BI 1015550”, è capace di ral-
lentare la perdita di funzionalità pol-
monare nei pazienti affetti da fibrosi 

polmonare idiopatica. A rilevarlo è 
uno studio sperimentale di fase II i 
cui esiti sono stati pubblicati sul 
New England Journal of Medicine; 
la ricerca ha coinvolto 147 pazienti 
divisi in due gruppi: uno trattato con 
il prodotto sperimentale e l’altro con 
un placebo. A distanza di 12 settima-

ne, è stato rilevato che i pazienti a 
cui era stato somministrato il place-
bo hanno subìto un peggioramento 
della funzionalità polmonare, mentre 
nei pazienti che avevano ricevuto la 
nuova molecola è stato segnalato 
addirittura un leggero miglioramento 
dei parametri respiratori.
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