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Introduzione

Le cure palliative pediatriche (CPP) rappresentano un ambito
multidisciplinare della pediatria che si prefigge 'obiettivo di
garantire la qualita di vita a bambini affetti da malattie ingua-
ribili ad alta complessita assistenziale e di rispondere ai loro
bisogni e a quelli delle loro famiglie.

A livello clinico, molteplici sono i sintomi disturbanti con am-
pia ricaduta sulla qualita della vita, che devono essere gestiti e
trattati. Alcuni di questi, in modo particolare, rappresentano
una sfida importante per i caregiver e i sanitari che si occupa-
no dei bambini eleggibili alle CPP.

In questo quinto lavoro verranno affrontati la stipsi e la disfa-
gia, che risultano frequenti e invalidanti nei bambini in CPP.
Entrambi questi sintomi possono determinare un impatto
fortemente negativo sulla qualita di vita del bambino e posso-
no risultare difficili da gestire per i clinici.

Stipsi
Definizione e cause
La definizione di stipsi comprende una eterogeneita di sin-
tomi possibilmente compresenti, quali la riduzione dell’alvo,
I'emissione di feci di carattere anormale (i.e. feci dure, capri-
ne), la presenza di soiling o incontinenza fecale, la difficolta
nell’evacuazione delle feci fino alla sensazione di evacuazione
incompleta rispetto alla normale condizione del paziente, la
presenza di dolore durante la defecazione e pit in generale di
dolore addominale.
Tale sintomo riveste una grande importanza all'interno del
paziente sottoposto a cure palliative, con una prevalenza fino
al 50% [1] nel setting pediatrico e raggiungendo percentuali
anche piu elevate nell’adulto [2], rappresentando quindi una
causa frequente di discomfort. L'impatto — psicologico e fisi-
co — sul paziente come sui caregiver puo essere significativo;
per tale motivo ¢ utile individuare il sintomo, trattarlo e isti-
tuire una adeguata prevenzione.
La stipsi € causata da molteplici fattori spesso compresenti,
cosi da rendere la sua eziologia spesso multifattoriale [3]. Tra
le principali riportiamo:
« Inadeguato intake di fluidi e/o di fibre;
« anoressia/cachessia;
o riduzione dell’attivita fisica;
« cause psicosociali:

- limitato accesso alla toilette;

- perdita di privacy/dignita;

- dipendenza dai caregiver per la defecazione;
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« dismetabolismi:

- ipokaliemia;

- ipercalcemia;

- ipotiroidismo;

- uremia;

- disidratazione;
« farmaci:

- oppioidi;

- anticolinergici;

- antiemetici;

- antiepilettici;

- antidepressivi;

- antiacidi;

- antiipertensivi;

- terapia marziale;

- antidiarroici;
« ostruzione intestinale e altre anomalie intestinali;
« discomfort anale (emorroidi, ragadi o fissurazioni anali);
» malattie sottostanti (es. fibrosi cistica, morbo di Hirsch-

sprung, celiachia, diabete mellito);
e disturbi neurologici:

- neuropatia: disturbi autonomici o neuropatie causate da

farmaci;
- compressione o lesioni del midollo spinale a livello lom-
bo-sacrale.

Di frequente riscontro in CPP ¢ la costipazione secondaria
all’assunzione di oppioidi; essi infatti riducono la motilita
intestinale e le secrezioni causando stipsi secondo differenti
meccanismi: costrizione del piloro e ritardato svuotamento
gastrico; aumento del riassorbimento di acqua ed elettroliti
a livello intestinale; aumento del tono muscolare sfinteriale
anale indebolendo il riflesso di defecazione [4].
Altre cause comuni includono abitudini comportamentali
scorrette quali inadeguata assunzione di fluidi o fibre fino alla
disidratazione e alla cachessia.

Sintomatologia

La stipsi € spesso associata a un corredo sintomatologico invali-
dante. Essa si associa infatti a disturbi defecatori minori (come
soiling o incontinenza fecale), a sintomi dolorosi di differente
entita (dal dolore anorettale o dolore pelvico fino al dolore ad-
dominale diffuso o elettivo in fossa iliaca sinistra) e a manife-
stazioni del tratto digestivo superiore (quali nausea e vomito).
Associata alla stipsi va ricordata anche la possibilita di diarrea,
soprattutto conseguente a ostruzioni del tratto intestinale.
Una costipazione cronica puo inoltre condurre a calo ponde-
rale determinato dal diminuito introito alimentare come con-
seguenza del senso di ripienezza, andando quindi a peggiora-
re una condizione di anoressia spesso alla base di questa tipo-
logia di pazienti.

La stitichezza cronica mal gestita puo portare allo sviluppo di
fecalomi, la cui manifestazione clinica ¢ comparabile a quella
di un’occlusione intestinale (dolore, distensione addominale,
alvo chiuso, nausea e vomito).

Diagnosi

La diagnosi ¢ prevalentemente clinica e atta a riconoscere le

potenziali cause scatenanti.

Un’accurata anamnesi deve essere quindi condotta per iden-

tificare:

o caratteristiche dell’alvo: difficolta evacuatoria, consistenza
e colore fecale ma anche eventuali fenomeni associati come
soiling o ematochezia/proctorragia, ecc.;

« frequenzadievacuazioni: normali fisiologica delle evacuazio-
ni: 0-6 mesi 2,9 evacuazioni/die, 6-12 mesi 1,8 evacuazioni/
die, 1-3 anni 1,4 evacuazioni/die, > 3 anni 1 evacuazione/die;

« modifiche dell’alvo rispetto alla condizione normale del pa-
ziente;
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presenza di dolore: ano-rettale o addominale (localizzato o

diffuso);

e sintomi associati: nausea o vomito, ecc.;

diagnosi di malattie sottostanti;

« abitudini comportamentali: in termini di idratazione, ali-
mentazione, movimento, capacita di trattenere le feci;

» terapie farmacologiche in atto;

« eventuali sintomi neurologici associati quali sintomi urina-
ri, parestesie degli arti inferiori, debolezza, ecc.

Va ricordato che nella pratica clinica delle cure palliative pe-

diatriche 'anamnesi potrebbe risultare difficoltosa per la limi-

tata capacita di comunicazione di tali pazienti.

L'esame obiettivo ¢ fondamentale per escludere comorbidi-

td e andare a individuare cause organiche sottostanti come

masse addominali, o disturbi in regione anale come ragadi

o emorroidi. Uesame fisico deve quindi includere 'ispezione

anale, la palpazione addominale e un attento esame neuro-

logico volto a riconoscere eventuali segni di disfunzioni au-

tonomiche.

A cid puo aggiungersi I'esplorazione rettale, soprattutto per

valutare il tono rettale e identificare la presenza di feci in am-

polla rettale fino alla presenza di fecalomi; tale esame andreb-
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be tuttavia evitato in questa tipologia di pazienti visto I'impat-
to psicologico e data la nota invasivita della procedura.
Tecniche di radiodiagnostica come RX addominale possono
essere talvolta utili in pazienti selezionati come nel sospetto
di ostruzione intestinale.

Constipation Assessment Scale

Strumenti utili alla diagnosi e per valutare poi la severita della
stipsi, le cosiddette “constipation assessment scale” sono sca-
le di punteggio che hanno il vantaggio di coinvolgere diretta-
mente il paziente, anche vista la semplicita della compilazione
[5]. Ve ne sono di diverse, di cui la pit nota e utilizzata ¢ la Brin
stol Stool Form Scale [4], rivisitata poi in una versione per il
paziente pediatrico [6].

La Eton scale o Norgine Risk Assessment Tool for Constipas
tion € invece una scala di punteggio sviluppata per identificare
e quantificare il rischio di sviluppo di stipsi in pazienti fragili,
sebbene non costruita per il paziente pediatrico [7-8].

Trattamento
Scopo del management non ¢ solo quello di regolarizzare ’al-
vo del paziente, ma di eliminare il dolore e il discomfort lega-

Tabella 1.

Farmaco Dose

Eventi avversi

Rammollitori fecali

Glicole polietilenico
(macrogol)

Disimpaction: 1-1,5 g/kg/die per max 7 gg (max 80 g)
Mantenimento: 0,5-1 g/kg/die (max 10-20 g)

Diarrea, distensione addominale;
richiede grandi volumi di fluidi

Lassativi osmotici

<1 aa: 2,5 ml/die
1-5 aa: 2,5-10,5 ml/die
> 5 aa: 5-20 ml/die

Lattulosio

Dolore addominale, crampi

Lassativi stimolanti la motilita intestinale

Bisacodile

3-10 aa: 5 mg/die per 1 volta prima di coricarsi

Diarrea e crampi addominali

> 10 aa: 5-10 mg/die per 1 volta prima di coricarsi

Sodio picosolfato > 3 aa: 2-3 gocce/die in 1 dose

> 12 aa: 7-8 gocce/die in 1 dose

Diarrea e crampi addominali

Senna (antrachinoni) 2-6 aa: 2.5-5 mg/die in 1-2 dosi

6-12 aa: 7,5-10 mg/die in 1-2 dosi

Diarrea e crampi addominali; dermatiti
in infanti

> 12 aa: 15-20 mg/die in 1-2 dosi (max 185-370 mg/die)

Lassativi rettali (via clistere)

Soluzione fisiologica*

10 ml/kg (max 500 ml) tiepida in 5-10 minuti

Sodio fosfato*

2,5 ml/kg (max 120 ml/dose) in 5-10 minuti

Diselettrolitiemie; non utilizzare nel
sospetto di morbo di Hirschspurng

Glicerina Lattante < 12 mesi: supposte

Olio di vaselina

1 cucchiaio ogni 10 ml SF o 3 ml/kg/dose

Bisacodile 3-10 aa: 5 mg/die per 1 volta prima di coricarsi Diarrea e crampi addominali
> 10 aa: 5-10 mg/die per 1 volta prima di coricarsi

Procinetici

Eritromicina 3-5mg/kg in 3 dosi (max 250 mg) Allungamento QT.

Inibitore citocromo P450

Domperidone

Neonati: 0,1 mg/kg per 3-4 v/die

Allungamento QT, aritmia

0,2-0,4 mg/kg per 3 v/die (max 10 mg) prima dei pasti

Piridostigmina (off lable) 0,25-2 mg/kg per 4 v/die

Diarrea, crampi addominali, nausea,
vomito, aumento salivazione e della
lacrimazione, ipotensione, aritmie

Altro

Dicostip (integratore di fibre)

> 2-3 mesi: 0,5 ml/kg/die (max 20 ml/die)

* | _.a somministrazione dei clisteri va effettuata lentamente con tempi da modulare in base ai volumi. Inoltre in pediatria, soprattutto nei bambini pil
piccoli, & consigliato I'utilizzo di sondini rettali (pit morbidi) per la somministrazione del clistere piuttosto che le sonde rigide fornite con i farmaci.
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Le strategie terapeutiche proposte per la stipsi devono esse-
re sempre impiegate tenendo conto delle caratteristiche del
singolo paziente. Per esempio i lassativi rettali possono essere
mal tollerati dalla popolazione pediatrica generale e dovreb-
bero essere evitati nel paziente neutropenico febbrile o in ge-
nerale in pazienti con rischio di sanguinamento. Molecole co-
me il PEG invece potrebbero risultare mal tollerate o ineffica-
ci in pazienti con necessita di restrizione di liquidi [13].
Lassativi stimolanti invece possono causare crampi addomi-
nali e sono solitamente controindicati in caso di presenza alla
diagnosi di dolore addominale.

In casi pit estremi e in caso di fallimento delle strategie com-
portamentali e farmacologiche, interventi manuali o chirur-
gici possono rappresentare 'ultima linea.

ti alla stipsi, prevenire i sintomi conseguenti e restituire una
qualita di vita adeguata alle necessita del paziente nel setting
delle cure palliative.
Il primo obiettivo dovrebbe essere raggiunto attraverso la
prevenzione, attuata con misure come l'educazione del pa-
ziente e dei caregiver, piccole correzioni dietetiche, il cambia-
mento delle terapie in atto o ancora modifiche di particolari
routine quotidiane/stili di vita. Cio é tuttavia non sempre suf-
ficiente nel paziente avviato alle cure palliative, ancor piu di-
nanzi a cause multifattoriali di costipazione. Per tale ragione
sono spesso richiesti interventi, a partire da quelli di natura
non farmacologica, che spesso si combinano a quelli di natura
farmacologica, unitamente a trattamenti direttamente colle-
gati alla causa organica sottostante la costipazione (come per
esempio per la correzione dei dismetabolismi).

Trattamenti non farmacologici includono:

« strategie dietetiche: adeguato stato di idratazione, aumento
della quantita di fibre nella dieta, trial di esclusione di latte
vaccino dalla dieta [9];

» probiotici: efficaci soprattutto nella stipsi di tipo funziona-
le, anche se mancano reali evidenze [10];

» massaggi addominali: per stimolare il piccolo intestino (cir-
colari) o il colon (tecnica “I Love U”);

 norme diigiene dell'evacuazione: posizioni da assumere per
facilitare I'alvo, tempo necessario alla toilette, ecc.

o favorire la mobilizzazione e I'assunzione di posizioni favo-
renti la defecazione sia da seduto che da sdraiati

Take home message

La stipsi € un sintomo frequente e spesso a eziologia multifat-
toriale nel setting delle cure palliative pediatriche, ma poten-
zialmente molto invalidante.

La diagnosi ¢ clinica e volta a identificare le cause sottostanti.
Le possibilita terapeutiche comprendono terapie non farma-
cologiche e farmacologiche, con strategia add-on. =
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La prima linea per il faecal disimpaction é rappresentata dal
glicole polietilenico (PEG) ad alte dosi, seguito, se inefficace,
da stimolazione per via rettale [12].

La terapia di mantenimento puo essere proseguita poi modu-
lando la posologia di PEG, sebbene anche lassativi stimolanti
possano essere impiegati a lungo termine [9].

Nei pazienti con stipsi indotta dall’utilizzo di oppiacei, l'uti-
lizzo dilassativi osmotici dovrebbe essere sempre considerato
come prima linea. Tuttavia, la frequente comparsa di eventi
avversi puo rendere necessario 'utilizzo di farmaci antagoni-
sti degli oppiacei (naloxone) [4].

A tal proposito esistono delle formulazioni combinate di
oppioide+naloxone (i.e. ossicodone+naloxone) il cui obiet-
tivo € proprio quello di prevenire I'insorgenza di stipsi me-
diate la saturazione intestinale dei recettori oppioidi con il
naloxone.
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