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Le cure palliative nello scompenso cardiaco
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The natural history of heart failure (HF) is characterized by a progressive decline in functional capacity, punc-
tuated by acute heart destabilization episodes which contribute to a spiraling worsening course. Advanced HF
affects one in four patients who are referred to the hospital for the syndrome and has an estimated yearly in-
cidence of 12 000 new cases in Italy. Life expectancy is very limited, and in general less than 50% of advanced
HF patients are alive at 1-2 years.

Advanced HF patients show a high, not modifiable mortality, severe symptoms and impaired quality of life.
Treatment goals should focus on the improvement of symptoms and quality of life, the aims of palliative care.
Palliative consultations during hospital admissions reduce the number of interventions and procedures in the
last stages of life, the length of stay in the intensive care unit and general ward. HF patients who receive home
palliative care are more likely to die at home, in accordance with their expressed will.

The research project RF-MAR-2007-67955 aims to analyze, through a prospective observational registry, the
palliative care needs of HF patients in Italy, to answer the gaps in knowledge on symptom changes during the
terminal stages of the disease, on the quality of communication between healthcare professionals, patients

and their families and caregivers’ needs.
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EPIDEMIOLOGIA DELLO SCOMPENSO CARDIACO
AVANZATO

Lo scompenso cardiaco (SC) rappresenta attualmente uno dei
maggiori problemi di salute pubblica e lo sara ancora di piu nel
prossimo futuro': nella popolazione dei paesi industrializzati si
& progressivamente allungata la vita media, sia negli uomini che
nelle donne? e la prevalenza dello SC incrementa notevolmen-
te nei soggetti di eta >65 anni®. Inoltre & decisamente miglio-
rata la sopravvivenza dopo infarto miocardico acuto*> e si & ri-
dotta l'incidenza di morte improvvisa®. Di conseguenza I'inci-
denza dello SC é in costante crescita e se ne prospetta un ul-
teriore drammatico aumento nei prossimi decenni’. Il numero
maggiore di ricoveri, cosi come il maggior numero di ricoveri ri-
petutiin 1 anno, in valore assoluto si concentra nella fascia fra
75 e 85 anni®. Questa classe di eta, dove maggiore ¢ I'inciden-
za di comorbilita, rappresenta la popolazione a piu alto consu-
mo di risorse per I'assistenza ospedaliera dello SC.

Dal punto di vista epidemiologico sono meno noti i dati re-
lativi alla gravita dello SC. Nella EuroHeart Failure Survey, degli
11 327 pazienti ospedalizzati con diagnosi di SC, il 26% era in
classe funzionale NYHA [lI-IV°. | dati della realta italiana piu re-
cente sono simili: nel Registro IN-CHF dei 23 855 pazienti con
SC cronico seguiti negli Ambulatori SC degli ospedali italiani il
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25.8% ¢ in classe funzionale NYHA IlI-IV'°. Quindi tra i pazien-
ti trattati in ospedale per SC 1 su 4 & affetto da forme di gra-
do moderato-severo.

| criteri per la definizione dello SC avanzato sono stati sta-
biliti con precisione per la prima volta nel 2007 in un position
statement di un gruppo di esperti dell’Heart Failure Association
della Societa Europea di Cardiologia (Tabella 1)'". Questo do-
cumento costituisce un importante punto di riferimento per gli
studi e la ricerca in un’area molto eterogenea dal punto di vi-
sta clinico. Gli unici dati epidemiologici relativi all'incidenza del-
lo SC avanzato provengono dallo studio francese EPICAL'?, che
stimava in 225 i nuovi casi/anno per milione di abitanti tra 20
e 80 anni. In base a questo dato di incidenza, la stima dei nuo-
vi casi/anno di SC avanzato sarebbe di oltre 12 000 nuovi ca-
si/anno per I'ltalia e oltre 2300 per la Lombardia.

STORIA NATURALE DELLO SCOMPENSO CARDIACO
AVANZATO

A partire dalla seconda meta degli anni '90 si sono verificati so-
stanziali progressi nella gestione dello SC, con un conseguen-
te deciso miglioramento della storia naturale. La diffusa imple-
mentazione nella terapia farmacologica degli inibitori dell’en-
zima di conversione dell’angiotensina (ACE), dei betabloccanti
e degli antialdosteronici, I'uso sempre piu frequente di un trat-
tamento elettrico, mediante defibrillatori e pacemaker biven-
tricolari, hanno ridotto significativamente la mortalita. Tuttavia
la prognosi dello SC continua ad essere sostanzialmente sfavo-
revole, con mortalita intorno al 12-14% ad 1 anno e >50% a
5 anni'3. La prognosi dello SC rimane peggiore di quella della
maggior parte dei tumori'.
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Ragionevoli certezze. Circa un quarto dei pazienti
con scompenso cardiaco (SC) trattati in ospedale
presenta una forma avanzata, con mortalita ad 1
anno mediamente superiore al 30%. Nella pratica
clinica la maggioranza dei pazienti con SC &
anziana, e spesso presenta rilevanti comorbilita
extracardiache, che possono rivestire un ruolo
prognostico indipendente a breve e a lungo
termine. Nello SC avanzato lelevata mortalita &
difficilmente modificabile, la sintomatologia &
invalidante e la qualita di vita pesantemente
compromessa. Il trattamento deve essere
focalizzato sul miglioramento della sintomatologia
e della qualita di vita del paziente e dei familiari,
che rappresenta lo scopo principale delle cure
palliative (CP). La consulenza palliativistica
durante il ricovero riduce il numero di interventi e
procedure nelle ultime fasi della vita, la durata
della degenza, in terapia intensiva e in ospedale, e i
costi. I pazienti con SC che ricevono CP
domiciliari hanno maggiori probabilita di morire a
casa, in accordo con la volonta espressa da molti di
loro.

Questioni aperte. La stratificazione prognostica
nello SC avanzato e difficile e richiede, accanto ad
un attento giudizio clinico, 'impiego di strumenti
decisionali standardizzati e di facile impiego, che
consentano un linguaggio comune nei diversi

Vi ¢ una rilevante carenza di conoscenze sulla
sintomatologia percepita dai pazienti con SC
avanzato e la sua evoluzione negli stadi terminali,
sui contenuti e la qualita della comunicazione fra
personale sanitario, i pazienti e le loro famiglie e
sulle esigenze dei caregiver.

Le ipotesi. Nello SC avanzato le CP possono
evitare o ridurre le ospedalizzazioni in reparti per
acuti e contribuire al contenimento dei costi
crescenti. Per ottenere questo risultato bisogna
sviluppare modelli specifici di stratificazione
prognostica molto piti accurati degli attuali, che
permettano di individuare con maggiore
precisione quali siano i candidati piu adatti a
ricevere questo tipo di cure. La comunicazione
degli operatori sanitari con il paziente ed i parenti
riguardo alle condizioni cliniche e alle prospettive
future costituisce uno degli aspetti maggiormente
problematici e tuttora pili carenti. Le future
ricerche dovranno essere indirizzate a stabilire
nellambito dello SC avanzato i reali bisogni, le
migliori strategie da attuare in rapporto alleta e
alle comorbilita, gli operatori che devono essere
coinvolti e i percorsi assistenziali prevedibili e
necessari per assicurare uneffettiva continuita
delle cure.
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contesti clinici e obiettivi di trattamento condivisi.

Tabella 1. Definizione di scompenso cardiaco avanzato secondo |'Heart
Failure Association della Societa Europea di Cardiologia'.

1. Sintomi severi con dispnea e/o astenia a riposo o da minimo
sforzo (classe funzionale NYHA Il o IV)

2. Episodi di ritenzione di fluidi (congestione polmonare e/o
sistemica, edemi periferici) e/o ridotta portata cardiaca a riposo
(ipoperfusione periferica)

3. Evidenza obiettiva di severa disfunzione cardiaca, dimostrata da
almeno una delle seguenti condizioni:
a) bassa FEVS (<30%)
b) severa anomalia della funzione cardiaca all’eco-Doppler, con
flusso transmitralico pseudonormale e/o restrittivo
) elevate pressioni di riempimento del ventricolo sinistro (PCP
media >16 mmHg, e/o PAD media >12 mmHg al cateterismo
cardiaco destro)
elevati livelli plasmatici di BNP o NT-proBNP, in assenza di cause
non cardiache

~

(o8
=

4. Severa compromissione della capacita funzionale, dimostrata da
una delle seguenti condizioni:
a) incapacita a eseguire uno sforzo
b) distanza al 6MWT <300 m o meno nelle donne e/o nei
pazienti =75 anni
¢) VO, picco <12-14 ml/kg/min

5. Storia di =1 ospedalizzazioni per SC nei 6 mesi precedenti

6. Presenza di tutte le precedenti condizioni nonostante ogni
tentativo di ottimizzare la terapia, inclusi diuretici, inibitori del
sistema renina-angiotensina-aldosterone e betabloccanti, a meno
di controindicazioni o di scarsa tolleranza, e di CRT, quando
indicata

BNP, peptide natriuretico di tipo B; CRT, terapia di resincronizzazione
cardiaca; FEVS, frazione di eiezione ventricolare sinistra; NT-proBNP,
porzione N-terminale del proBNP; NYHA, New York Heart Association;
PAD, pressione atriale destra; PCP, pressione capillare polmonare; SC,
scompenso cardiaco; VO,, consumo di ossigeno; 6MWT, test del cam-
mino dei 6 min.

La morbilita e la mortalita sono naturalmente dipendenti
dalla gravita dello SC. Nelle forme di SC avanzato, |'aspettativa
di vita @ molto limitata, in genere <50% a 1-2 anni'. In casisti-
che selezionate, come quelle dei Centri Trapianto, si sono regi-
strati negli ultimi anni significativi miglioramenti della soprawvi-
venza dei pazienti seguiti in maniera intensiva e sottoposti a te-
rapie individualizzate ed ottimizzate (80% a 1 anno e 60% a 5
anni)'®. Tuttavia la realta nella pratica clinica & completamente
differente. Negli studi di comunita come I'EFFECT, condotto in
Canada in una popolazione non selezionata di 2624 pazienti
ospedalizzati per SC, la mortalita a 1 anno & >30%"7. Mortalita
>30% a 1 anno vengono riportate in un altro studio di popola-
zione eseguito in Inghilterra’. Analoghi sono i risultati del re-
cente audit nazionale sullo SC condotto in Inghilterra nel 2010-
2011 su 27 850 pazienti ricoverati con questa diagnosi, con una
mortalita durante un periodo medio di follow-up di 237 giorni
pari al 32% per gli uomini e al 34.4% per le donne'™.

In letteratura esistono pochi studi osservazionali di outcome
nello SC avanzato. Nell'IN-CHF, registro della rete ANMCO dei
Centri per lo SC, la mortalita a 1 anno nei pazienti con SC cro-
nico e di 3 volte superiore nella classe funzionale NYHA llI-IV ri-
spetto alla classe funzionale NYHA I-1l (14.5 vs 4.1%; p<0.001)
(dati on file, Centro Studi ANMCO). Nel registro prospettico
EPICAL'?, che ha arruolato 499 pazienti affetti da SC avanzato,
il tasso di mortalita a 1 anno era 35.4%, con una media di 2.05
riospedalizzazioni per paziente per anno ed una degenza me-
dia di 27.6 giorni. Nei trial clinici randomizzati pubblicati rela-



SCOMPENSO CARDIACO E CURE PALLIATIVE

tivi allo SC avanzato la mortalita ad 1 anno dei pazienti in clas-
se funzionale NYHA IV risulta compresa tra 18% e 75% (Figu-
ra 1)?°%6. Questa grande variabilita dipende da diversi fattori,
quali la terapia di fondo, il periodo di esecuzione dello studio e
i criteri di arruolamento relativi alla stabilita clinica.

La traiettoria dello SC & caratterizzata, a differenza del can-
cro, da un graduale declino della capacita funzionale, interrotto
da episodi acuti di instabilizzazione, che contribuiscono ad un
andamento peggiorativo (Figura 2). Ogni paziente presenta un
andamento differente della storia naturale, che dipende dall’eta,
dall’eziologia e dalla durata dello SC, dalla presenza di comorbi-
lita e dalle caratteristiche individuali. Il rischio di morte improwvi-
sa, principalmente su base aritmica, e presente in ogni fase del-
la sindrome, mentre la prevalenza di morte per SC progressivo,
da insufficienza di pompa, caratterizza le fasi piu avanzate?”2%.

L'ospedalizzazione per SC & molto frequente? e incide per
il 75% dei costi per lo SC. Alla prima ospedalizzazione segue,
spesso a breve termine, un nuovo ricovero. Nella EuroHeart Fai-
lure Survey®, condotta nel 2000-2001 in 24 paesi europei, il
24% dei pazienti ricoverati per SC veniva nuovamente ospe-
dalizzato entro 3 mesi. Il tasso di riospedalizzazione natural-
mente & piu elevato nella fase piu avanzata della sindrome e la
ricerca di nuovi modelli assistenziali in grado di incidere effica-
cemente su questo parametro ha migliorato solo marginal-
mente la situazione. Secondo i dati piu recenti del Registro IN-
HF rimane del 22.7% il tasso di riospedalizzazione entro 1 an-
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Figura 1. Mortalita ad 1 anno dei pazienti arruolati nel braccio pla-
cebo degli studi clinici randomizzati relativi allo scompenso cardia-
co avanzato?0-26,

Cancro

————— Scompenso cardiaco

------- Fragilita fisica e cognitiva

Funzione

Morte

Tempo

Figura 2. Le tre principali traiettorie di declino nella fasi terminali di
vita dei pazienti affetti da cancro, scompenso cardiaco e fragilita fi-
sica e cognitiva.

Modificata da Murray e Sheikh?®.

no dei pazienti con SC cronico seguiti negli Ambulatori SC ita-
liani (dati on file, Centro Studi ANMCO, dicembre 2011).

In una rilevazione eseguita presso gli Ospedali Riuniti di Ber-
gamo sono stati dimessi con diagnosi di SC nell’arco di 1 anno
(1/07/2010-30/06/2011) 735 pazienti, di cui 248 (33.7%) con
piu di un ricovero; in questo gruppo si sono registrati una me-
dia di 2.7 ricoveri per paziente, un tempo medio di degenza
per ogni ricovero di 16.2 giorni ed un tempo medio di degen-
za globale annuale di 43.7 giorni (dati on file, Sistemi Informa-
tivi Ospedali Riuniti di Bergamo).

LA STRATIFICAZIONE PROGNOSTICA NELLO
SCOMPENSO CARDIACO AVANZATO

Nonostante il gran numero di lavori scientifici pubblicati al ri-
guardo, la predizione della prognosi nello SC in generale rima-
ne difficile. Nello SC avanzato, dove I'aspettativa di vita & limi-
tata ma vi sono ancora periodi relativamente buoni di appa-
rente stabilita, la stratificazione prognostica & ancora piu pro-
blematica*®. Sono stati individuati oltre 100 parametri a valen-
za prognostica, di ordine demografico, psico-sociale, compor-
tamentale, anatomico-strutturale, clinico, funzionale, bioumo-
rale, elettrico ed emodinamico, ma & chiaro che nessun singo-
lo indicatore prognostico & sufficientemente preciso. Per ovvia-
re a questo problema sono stati messi a punto dei modelli mul-
tiparametrici in grado di definire I'aspettativa di vita dei pazienti
con SC3'34, tuttavia la loro utilita e limitata dal fatto che per lo
pil sono derivati da popolazioni selezionate per inserimento in
lista di attesa per trapianto cardiaco o arruolate nei grandi trial
clinici randomizzati: si tratta di soggetti non anziani, in preva-
lenza maschi, senza comorbilita, con funzione sistolica ridotta
e quindi con caratteristiche molto differenti dalla maggioranza
dei pazienti con SC che si incontrano nella pratica clinica. Nel-
la realta quotidiana, lo SC e nettamente prevalente negli an-
ziani, con una proporzione importante di donne, e in almeno
la meta dei casi la funzione sistolica € normale o poco depres-
sa. Inoltre & spesso presente una rilevante comorbilita extra-
cardiaca (insufficienza renale, diabete, anemia, broncopneu-
mopatia cronica ostruttiva, eventi cerebrovascolari, neoplasie,
deficit cognitivi, problemi di deambulazione, incontinenza e de-
pressione) che puo rivestire un ruolo prognostico indipenden-
te a breve e a lungo termine*>.

Alcuni modelli sono stati derivati e validati in coorti di pa-
zienti ospedalizzati per SC acuto e non sono utilizzabili per i pa-
zienti con SC cronico' %% 'indice di Charlson, calcolato in ba-
se all'eta e all’eventuale presenza di 20 differenti condizioni pa-
tologiche, e stato proposto originariamente in pazienti oncolo-
gici, in considerazione del forte impatto delle comorbilita sul-
I'outcome?®. Viene largamente impiegato in Medicina Interna per
stratificare la prognosi dei pazienti ricoverati anche per patologie
non oncologiche, ma non & stato originariamente validato nello
SC. Altri indici, come il MUSIC, sono basati su coorti di pazienti
ambulatoriali, affetti da SC non avanzato, relativamente giovani
e con insufficiente rappresentazione delle comorbilita®°.

'indice CVM-HF (CardioVascular Medicine-Heart Failure) ha
cercato di superare i limiti dei modelli soprariportati, includen-
do pazienti con SC di diversa gravita, anziani e con elevata pre-
valenza di comorbilita, ma si riferisce a una casistica monocen-
trica e numericamente limitata®.

|| 3C-HF (Cardiac and Comorbid Conditions-Heart Failure)
score*' (www.3chf.org), ottenuto in una popolazione di 6274
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pazienti affetti da SC di diversa gravita, con una significativa
proporzione di pazienti anziani, di sesso femminile e con fun-
zione sistolica preservata, con elevata presenza di comorbilita
(65% >1 comorbilita), valutati in diversi contesti clinici (alla di-
missione dopo un episodio acuto, ambulatorio, assistenza do-
miciliare) in 24 Centri di Cardiologia e di Medicina Interna in Eu-
ropa, rappresenta un modello semplificato che, combinando
dati non invasivi, ampiamente disponibili e facili da raccoglie-
re, sia alla dimissione che durante valutazione ambulatoriale,
permette di valutare il rischio di mortalita a 1 anno da tutte le
cause nel singolo paziente con SC. Lo score viene calcolato sul-
la base di 11 parametri, 6 cardiaci (classe funzionale NYHA, fra-
zione di eiezione ventricolare sinistra, valvulopatia severa, fi-
brillazione atriale, non betabloccanti, non ACE-inibitori) e 5 non
cardiaci (eta, anemia, ipertensione, diabete complicato, insuf-
ficienza renale) e ha una buona accuratezza prognostica (area
sotto la curva ROC 0.87 per la mortalita a 1 anno nella coorte
di derivazione e 0.82 nella coorte di validazione).

Se gli score di rischio rappresentano un utile aiuto a predi-
re I'outcome nella maniera il piti possibile scientifica e obietti-
va, va tuttavia sottolineato che nelle fasi avanzate dello SC cro-
nico rimane fondamentale un attento giudizio clinico. Un ap-
proccio integrato, che tenga nella giusta considerazione en-
trambe le valutazioni, consente di selezionare i pazienti con SC
avanzato ed elevato rischio di mortalita a 1 anno. In questa po-
polazione eterogenea, a seconda delle caratteristiche indivi-
duali, vanno poi differenziate le strategie di intervento.

GLI OBIETTIVI DI TRATTAMENTO NELLO SCOMPENSO
CARDIACO AVANZATO

Nello SC di grado lieve e moderato, I'obiettivo principale con-
siste sia nel miglioramento dei sintomi e della limitazione della
capacita funzionale che nell’aumento della sopravvivenza. Nel-
lo SC avanzato la mortalita é elevata e difficilmente modifica-
bile, la sintomatologia & severa e invalidante e la qualita di vita
pesantemente compromessa.

L'ospedale continua a rimanere la struttura di riferimento
in cui vengono ricoverati e curati questi malati molto sintoma-
tici e clinicamente compromessi. Nelle fasi di riacutizzazione
dello SC vi & un ricorso frequente ai reparti di terapia intensiva
e subintensiva, in cui si applicano, spesso in maniera indiscri-
minata, protocolli standardizzati di trattamento farmacologico
e non farmacologico che continuano a perseguire come scopo
principale un miglioramento della sopravvivenza. Questo tipo di
approccio, aggressivo e intensivista, non tiene nella dovuta con-
siderazione il quadro generale clinico del soggetto anziano e
fragile, in cui in genere coesistono SC cronico riacutizzato e al-
tre patologie. L'obiettivo prevalente & il mantenimento della vi-
ta a tutti costi e non la riduzione della sintomatologia e il mi-
glioramento della qualita di vita. Non raramente in queste si-
tuazioni cliniche critiche prevalgono atteggiamenti di medicina
difensiva. Nello SC avanzato, in cui la mortalita e elevata e dif-
ficilmente modificabile, I'obiettivo dovrebbe cambiare ed esse-
re principalmente focalizzato sul miglioramento di sintomato-
logia e qualita di vita.

LE CURE PALLIATIVE IN AMBITO NON ONCOLOGICO

Per cure palliative (CP), secondo la pili recente definizione del-
I'Organizzazione Mondiale della Sanita, si intendono le cure al
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paziente affetto da una malattia in fase attiva, in stadio evolu-
tivo avanzato, progressiva e con una limitata aspettativa di vi-
ta, in cui I'obiettivo primario diviene la qualita di vita*?. Le CP
hanno lo scopo di migliorare la qualita di vita dei pazienti e del-
le famiglie che si trovano ad affrontare una malattia con una li-
mitata aspettativa di vita. Il gruppo statisticamente pit nume-
roso di pazienti che beneficiano di CP sono i malati oncologici
non pili suscettibili di trattamenti specifici attivi. Possono gio-
varsi di questo approccio anche i pazienti affetti da malattie in-
guaribili e potenzialmente letali in ambito non oncologico, co-
me lo SC, le broncopneumopatie croniche, l'insufficienza re-
nale o le patologie neurologiche evolutive. Le CP sono rivolte a
pazienti di qualunque eta, non sono prerogativa della fase ter-
minale ma anzi possono affiancarsi alle cure specifiche fin dal-
le fasi iniziali di malattia.

Le CP aiutano a controllare il dolore e gli altri sintomi, af-
fermano la vita e considerano la morte come un processo na-
turale; non intendono né anticipare né posticipare la morte e si
propongono di offrire un sistema di supporto per aiutare i pa-
zienti a vivere il piu attivamente possibile sino alla fine. Questo
approccio olistico, oltre a farsi carico del controllo dei sintomi,
affronta gli aspetti psicologici e spirituali della cura del pazien-
te e aiuta la famiglia e coloro che si occupano dell’assistenza
durante la malattia e il momento del trapasso. Le componenti
principali delle CP sono riportate nella Tabella 2.

In Italia la materia & disciplinata dalla Legge 15 marzo 2010,
n. 38, che contiene le disposizioni per garantire |'accesso alle
CP e alla terapia del dolore. Questo provvedimento legislativo,
fortemente innovativo, per la prima volta tutela e garantisce
I'accesso alle CP e alla terapia del dolore da parte del malato,
nell’ambito dei livelli essenziali di assistenza, al fine di assicura-
re il rispetto della dignita e dell’autonomia della persona uma-
na, il bisogno di salute, I'equita nell’accesso all’assistenza, la
qualita delle cure e la loro appropriatezza riguardo alle specifi-

Tabella 2. Definizione di cure palliative secondo I'Organizzazione Mon-
diale della Sanita®.

Per cure palliative si intende un approccio che migliora la qualita di
vita dei pazienti e dei familiari che si trovano ad affrontare una
malattia con una limitata aspettativa di vita, attraverso la
prevenzione e il controllo della sofferenza mediante una precoce
identificazione, un'impeccabile valutazione e trattamento del
dolore e di altri problemi fisici, psicosociali e spirituali.

Le cure palliative:

— provvedono al sollievo dal dolore e da altri sintomi

— affermano la vita e considerano morire come un processo
naturale

— non intendono né anticipare né posticipare la morte

— integrano gli aspetti psicologici e spirituali dell’assistenza al
paziente

— offrono un sistema di supporto per aiutare il paziente a vivere il
piu attivamente possibile sino alla morte

— offrono un sistema di supporto per aiutare la famiglia ad
affrontare la malattia e la morte del paziente

— usano un approccio di gruppo per affrontare i bisogni del
paziente e della famiglia

— intendono migliorare la qualita di vita e possono influenzare
positivamente I'andamento della malattia

— sono applicabili precocemente nel corso della malattia, in
associazione alle altre terapie che hanno come obiettivo il
prolungamento della vita e includono le indagini necessarie ad
una migliore comprensione e ad una migliore gestione delle
complicazioni cliniche disturbanti.
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che esigenze. Il provvedimento legislativo promuove lo svilup-
po di reti nazionali dedicate, stabilisce i requisiti minimi e le mo-
dalita organizzative necessarie per I'accreditamento, semplifica
le procedure di accesso ai farmaci impiegati in questo ambito,
individua il personale medico e sanitario con specifiche com-
petenze e indica i percorsi formativi da attuare. Viene inoltre
adottato un sistema tariffario che valorizza I'unitarieta degli in-
terventi, e viene attivato un monitoraggio.

L'obiettivo & assicurare al paziente e alla famiglia una con-
tinuita assistenziale nelle CP erogate inizialmente in ospedale e
successivamente a domicilio, con la costituzione di un team
multidisciplinare, composto da specialista in CP, specialista di
riferimento per la patologia di base, medico di medicina gene-
rale, personale infermieristico dell’assistenza domiciliare inte-
grata e I'adozione di un protocollo condiviso. Lo specialista in
CP rappresenta concretamente |'elemento di raccordo che as-
sicura in degenza, ambulatoriamente o al domicilio, la conti-
nuita nel percorso delle cure.

La rete delle CP prevede differenti opzioni a seconda delle
condizioni cliniche e socio-assistenziali del paziente:

— ricovero in Hospice,

— ospedalizzazione domiciliare,

— CP domiciliari in assistenza domiciliare integrata attivate
mediante una dimissione protetta.

Un’indagine conoscitiva, condotta nell’anno 2008 median-
te somministrazione di un questionario on-line a tutte le Azien-
de Sanitarie Locali (ASL) italiane, ha accertato che esiste una
rete di CP, costituita con provvedimento formale, locale o re-
gionale, nel 59% delle ASL, con una prevalenza di offerta nel-
I'ltalia del Nord e del Centro*. Globalmente il 72% dei pazienti
assistiti nel 2008 aveva una diagnosi di tipo oncologico. Dei pa-
zienti non oncologici la diagnosi di patologia era nel 35.4%
neurologica, nel 9.8% epatica, nel 7.8% cardiologica, nel 6.4%
pneumologica, nello 0.2% HIV-correlata e nei rimanenti casi
non definita.

LE CURE PALLIATIVE NELLO SCOMPENSO CARDIACO

L'approccio assistenziale con CP nei pazienti terminali si e di-
mostrato valido nelle patologie oncologiche e viene applicato
prevalentemente, se non esclusivamente, in questo ambito. In
Italia in particolare la quasi totalita dei pazienti che ricevono CP
sono affetti da patologie tumorali. Come gia sopra esposto, i
dati epidemiologici nei paesi industrializzati evidenziano popo-
lazioni sempre pil anziane, in cui le patologie cardiorespirato-
rie rappresentano la principale causa di morte. La prognosi del-
lo SC inoltre rimane peggiore di quella della maggior parte dei
tumori'.

| pazienti affetti da SC avanzato presentano sintomi, come
la dispnea, I'ortopnea, I'astenia e la ridotta capacita funziona-
le, che peggiorano la qualita di vita e condizionano pesante-
mente in senso negativo le attivita quotidiane®. Nelle fasi avan-
zate dello SC I'andamento é inesorabilmente evolutivo e ca-
ratterizzato da episodi di riacutizzazione, con frequenti ospe-
dalizzazioni. | trattamenti farmacologici, che inizialmente pro-
ducevano effetti favorevoli, non sono pilt ben tollerati e devo-
no essere ridotti nei dosaggi o sospesi. In questo contesto cli-
nico avanzato la resincronizzazione cardiaca, che in molti pa-
zienti con SC moderato-severo migliora la funzione ventricola-
re e la sintomatologia, dopo un periodo pit 0 meno lungo,

spesso perde la sua efficacia. La chirurgia dello SC, con inter-
venti di rivascolarizzazione miocardica, rimodellamento ventri-
colare e di correzione dell'insufficienza mitralica, talora in as-
sociazione, ha specifiche e limitate indicazioni, viene eseguita
in pochi centri specializzati ed & a rischio elevato®-4¢.

Il trapianto cardiaco e i dispositivi di assistenza circolatoria
si applicano a un numero ristretto e selezionato di pazienti, me-
no anziani e con meno comorbilita, nella pratica clinica non
rappresentano allo stato attuale una soluzione realistica per la
grande maggioranza dei casi e non sono oggetto di trattazio-
ne in questa rassegna. Nella Figura 3 sono rappresentati i fat-
tori che concorrono a creare la necessita di CP nello SC avan-
zato*’. Nella Tabella 3 sono riportati i consigli per attuare una
strategia finalizzata al controllo dei sintomi presenti nei pazienti
con SC avanzato.

La consulenza palliativistica durante il ricovero riduce il nu-
mero di interventi e procedure nelle ultime fasi della vita, la du-
rata della degenza, in terapia intensiva e in ospedale, e i costi,
ospedalieri e totali e i pazienti con SC che ricevono CP domici-
liari hanno maggiori probabilita di morire a casa, in accordo
con la volonta espressa da molti di loro®®. Allo stato attuale tut-
tavia, raramente questi pazienti vengono indirizzati a un trat-
tamento palliativo. Un‘interpretazione possibile & che I'atteg-
giamento del cardiologo verso il paziente con SC rimanga for-
temente orientato verso il prolungamento della sopravvivenza
e I'indicazione a un approccio palliativo venga percepita come
un fallimento terapeutico. E stato documentato che i medici
tendono a dare interpretazioni non realistiche delle preferenze
dei pazienti con SC avanzato per trattamenti volti a prolunga-
re la sopravvivenza®.

In Europa lo stato di realizzazione di sistemi organizzati di
CP per lo SC & molto differente da paese a paese, essendo le-
gato alle peculiari caratteristiche del sistema sanitario di cia-
scun paese, alla legislazione in vigore localmente, alle tradizio-
ni e alle attitudini culturali.

La Heart Failure Association della Societa Europea di Car-
diologia ha pubblicato nel 2009 un position statement con
I'obiettivo di sensibilizzare riguardo al problema delle CP nei pa-
zienti con SC avanzato, promuoverne lo sviluppo e migliorarne
I'accessibilita e la qualita®. Viene riconosciuta la necessita di CP
nello SC ed esplicitati i difficili argomenti di comunicazione e di

Ll |
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Figura 3. | fattori che nello scompenso cardiaco avanzato concorro-
no a creare la necessita di cure palliative.
Modificata da Lemond e Allen*’.
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Tabella 3. Suggerimenti per una strategia finalizzata al controllo dei sintomi nello scompenso cardiaco.

Sintomo Opzioni per il controllo del sintomo

Mancanza di respiro

Ottimizzare il trattamento dello scompenso cardiaco e delle comorbilita, inclusi i disturbi d'ansia

Ossigenoterapia, titolazione per ottenere una saturazione O, >90%, cautela nei pazienti a rischio di ritenzione di CO

Fisiochinesiterapia respiratoria
Oppioidi:

— morfina orale 2.5-5 mg ogni 4h, titolazione in base alla risposta

— controllo degli effetti collaterali degli oppioidi

— ridurre i dosaggi in caso di insufficienza renale, anziani e soggetti debilitati, attenzione se depressione respiratoria

Astenia Ricerca dei fattori reversibili
Considerare di trattare I'anemia
Se possibile esercizio fisico
Evitare steroidi

Dolore Evitare FANS e antidepressivi triciclici

Usare in progressione la scaletta OMS (farmaci tutti orali)

Step 1: paracetamolo 1 g ogni 6h

Step 2: paracetamolo 500 mg + codeina 30 mg ogni 6-8h, o tramadolo 50-100 mg ogni 6h + paracetamolo
Step 3: morfina 5-10 mg ogni 4h, titolare ogni 48h se il dolore non & controllato

Controllare gli effetti collaterali indesiderati degli oppioidi

Consulenza dello specialista della terapia del dolore se non si raggiunge un controllo adeguato del dolore

o se effetti tossici degli oppioidi

Ricerca di fattori reversibili
Metoclopramide 10 mg ogni 8h oppure
Aloperidolo 1.5-3 mg ogni 12h

Nausea e vomito

Stipsi Lassativi

Ammorbidenti/surfattanti: lattulosio, glicerolo, sodio fosfato monobasico/sodio fosfato bibasico, sodio picosolfato

Stimolanti: senna

Secchezza delle fauci  Evitare acidi

Sostituti della saliva a base di mucina, gomma da masticare senza zucchero

Pelle secca

Depressione

Creme emollienti in sostituzione del sapone, preparati idratanti, creme idratanti al 2% di mentolo per prurito

Considerare per prima cosa un approccio non farmacologico

Evitare antidepressivi triciclici e farmaci con numerose potenziali interazioni farmacologiche (es. fluoxetina)
Sertralina 50 mg/die, citalopram 10-20 mg/die, mirtazapina 15-30 mg/die

FANS, farmaci antinfammatori non steroidei; OMS, Organizzazione Mondiale della Sanita.

decisione che tali pazienti pongono. Nel documento si riporta
una sintesi delle complesse problematiche in Europa nell’area
dellassistenza a questi pazienti e alle loro famiglie, relative al-
I'educazione, al trattamento e al coordinamento delle cure. Si
afferma che nessun modello si adatta ai differenti sistemi sani-
tari dei singoli paesi, tuttavia viene proposto un percorso co-
mune, di cui si enunciano gli obiettivi e le fasi di realizzazione at-
traverso cui assicurare le CP ai pazienti con SC (Tabella 4).

Nel 2010 la European Heart Rhythm Association (EHRA) e
la Heart Rhythm Society (HRS) hanno pubblicato un documen-
to di consenso sulla disattivazione dei defibrillatori nei pazien-
ti con malattia terminale incurabile, basato su principi etici e le-
gali e sull’esperienza clinica, scientifica e tecnica dei compo-
nenti®'. Il documento contiene una serie di raccomandazioni
dirette agli operatori sanitari che si trovano a trattare un pa-
ziente nella fase terminale della malattia allo scopo di migliorare
I'esito del processo. Viene sottolineato il ruolo centrale del pa-
ziente, o del legale rappresentante se le condizioni lo richiedo-
no, nel prendere le decisioni riguardo alla disattivazione del di-
spositivo, dopo una dettagliata e attenta informazione sulle
conseguenze di tale atto.

Le Societa Scientifiche Cardiologiche nordamericane, come
I’American College of Cardiology, I'American Heart Association
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e la Heart Failure Society of America, hanno in questi ultimi an-
ni prodotto raccomandazioni nelle linee guida o in specifici do-
cumenti per suggerire le CP nello SC5234. Un recente statement
del Council sulla qualita delle cure dell’American Heart Associa-
tion riguarda i processi decisionali nello SC avanzato e la pianifi-
cazione delle cure di fine vita, con grande attenzione alle pro-
blematiche di comunicazione, sia con i pazienti sia con i familia-
ri¥%. In questo documento si analizzano dettagliatamente i trat-
tamenti, farmacologici e non farmacologici, che allo stato attuale
nelle fasi avanzate della sindrome possono migliorare la funzio-
ne cardiaca e gli esiti clinici, come i farmaci inotropi, le terapie di
supporto della funzione renale, le terapie elettriche con resin-
cronizzazione e con defibrillatore, gli interventi cardiochirurgici
ad alto rischio, le procedure di rivascolarizzazione miocardica per-
cutanea, i dispositivi di assistenza circolatoria meccanica tempo-
ranei e definitivi e il trapianto cardiaco. L'aspetto innovativo con-
siste nel metodo proposto di discussione e di condivisione con
ogni singolo paziente degli obiettivi da raggiungere nel suo ca-
so, con quali trattamenti individualizzati sulle sue caratteristiche
cliniche specifiche, con quale rapporto tra rischi e benefici, con
I'intenzione di anticipare le possibili scelte che si dovranno fare
lungo questo difficile percorso. Si propone concretamente una
roadmap ragionata da seguire nelle conversazioni con il pazien-
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Tabella 4. Obiettivi e fasi per assicurare le cure palliative nei pazienti con scompenso cardiaco.

Caratteristiche del paziente

>1 episodio di scompenso nei 6 mesi precedenti nonostante una terapia medica ottimizzata

Necessita di supporto endovena frequente o continuo
Scarsa qualita della vita con sintomi NYHA IV

Segni di cachessia cardiaca

Giudizio clinico di una prognosi infausta a breve

Conferma della diagnosi
Educazione del paziente

Pianificazione avanzata

Essenziale per assicurare un trattamento ottimale
Principi di autogestione del trattamento dello scompenso

Discussione con il paziente e i familiari dei possibili scenari e delle scelte da fare

Revisione regolare e preferenze del paziente

Organizzazione dei servizi
accesso ai servizi di supporto

Trattamento dei sintomi

Team multidisciplinare, ottimizzazione del trattamento multifarmacologico, autogestione,

Frequente valutazione dei bisogni fisici, psicologici, sociali e spirituali del paziente

Identificazione e trattamento delle frequenti comorbilita

Identificazione fase terminale

Indispensabile per assicurare che tutte le opzioni terapeutiche appropriate siano state considerate

Concordare un programma per la fase terminale

Comunicazione al paziente e
alla famiglia delle cattive notizie

Identificazione di nuovi obiettivi

Spiegare la progressione della malattia ed enfatizzazione dei cambiamenti nel trattamento

| trattamenti di fine vita comprendono I'esclusione di circostanze che impediscono una morte serena

Tutti i trattamenti farmacologici e non farmacologici dovrebbero essere riconsiderati
Le preferenze del paziente riguardo alle manovre di rianimazione in caso di arresto dovrebbero

essere esplicitate

Modificata da Jaarsma et al.*.

te e i familiari su un terreno minato dove la prognosi & incerta,
le opzioni terapeutiche sono numerose, le difficolta di comuni-
cazione, dovute a barriere emozionali, culturali, di lingua e reli-
giose, sono enormi e il tempo a disposizione ridotto.

Uno studio prospettico italiano

Se la letteratura si & ormai arricchita di numerose pubblicazio-
ni sulle CP nello SC, la fattibilita concreta e i contenuti appro-
priati di questo tipo di approccio nella realta italiana sono an-
cora incerti. La ricerca finalizzata “Cure Palliative per i pazienti
con Scompenso Cardiaco o Broncopneumopatia Cronica
Ostruttiva avanzati” (http://curepalliative.k-link.it/survey/index.
php/Pagina_principale), finanziato dal Ministero della Salute,
ha avuto inizio nel 2009 con I'obiettivo primario di analizzare il
bisogno di CP per queste due patologie non oncologiche ad
elevata prevalenza.

Sono stati arruolati prospetticamente in un registro multi-
centrico osservazionale presso le unita di Cardiologia, Pneu-
mologia o Medicina Interna dei centri partecipanti (vedi Ap-
pendice) 265 pazienti, di cui 166 affetti da SC avanzato, per i
quali era ipotizzabile un approccio palliativo in base a caratte-
ristiche prestabilite. | criteri di reclutamento per i pazienti con
SC sono dettagliati nella Tabella 5.

Il registro ha raccolto informazioni su condizioni socio-de-
mografiche, storia clinica, eziologia, parametri strumentali del-
la cardiopatia, comorbilita, sintomatologia, scale funzionali di
autosufficienza (Karnofsky, Activities of Daily Living), indicato-
ri biochimici di danno d’organo, e trattamento. Per indagare la
qualita di vita, sono stati somministrati al reclutamento due
questionari: il questionario generico SF-125°, versione abbre-
viata dello Short Form 36 Medical Outcomes Study, e il que-
stionario specifico Minnesota Living with Heart Failure®.

Tabella 5. Ricerca finalizzata RF-MAR-2007-67955: criteri di inclusione
nel registro di pazienti candidati ad approccio palliativo con diagnosi di
scompenso cardiaco avanzato.

Criteri maggiori

Multipli (=2) ricoveri ospedalieri o accessi in pronto soccorso negli
ultimi 12 mesi o ricoveri con degenza prolungata (=60 giorni)
Grave limitazione funzionale o dispnea a riposo (classe NYHA V)
Segni clinici o dati di laboratorio indicativi di ipoperfusione
d’organo, nonostante terapia medica ottimizzata al massimo
dosaggio tollerato

Criteri di supporto

Grave disfunzione sistolica del ventricolo sinistro (frazione di
eiezione <30%)

Indice di Karnofsky <50%, o dipendenza in almeno 3 di 6 attivita di
base della vita quotidiana

Malnutrizione (perdita >10% di peso corporeo, albuminemia <2.5
g/dl come dato di supporto)

Dati di laboratorio indicativi di danno d’organo:

— disfunzione renale: filtrato glomerulare stimato <60 ml/min

— iponatremia: sodiemia <135 mEq/l

— anemia: emoglobina <11 g/dI

— disfunzione epatica: bilirubina totale >1.2 mg/d|

Paziente reclutabile nel registro in presenza di almeno un criterio mag-
giore e uno minore.

Per analizzare la percezione dei pazienti e dei loro familiari
sul vissuto di malattia, sulla gestione del quotidiano e sulla va-
lutazione dell’assistenza ricevuta sono state condotte interviste
qualitative con tecniche di medicina narrativa, mentre la quali-
ta della comunicazione con il personale sanitario e le esigenze
dei familiari sono state analizzate rispettivamente mediante
I'Health Care Communication Questionnaire e il Caregiver
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Needs Assessment®’. Durante |'osservazione prospettica sono
stati rilevati i ricoveri ospedalieri, gli accessi intercorrenti in pron-
to soccorso e le cause e le modalita di decesso.

Lo studio permettera di stimare il bisogno di CP in patolo-
gie non oncologiche come lo SC e la broncopneumopatia cro-
nica ostruttiva, di valutare i predittori di esito infausto a breve
termine, di analizzare le esigenze dei pazienti e dei loro fami-
liari nelle fasi avanzate di malattia.

La fase di raccolta dati si & conclusa nel giugno 2012 e i ri-
sultati preliminari dell’analisi saranno disponibili alla fine del
2012.

CONCLUSIONI E RICERCHE FUTURE

Nello SC avanzato, in cui la elevata mortalita e difficilmente
modificabile e i sintomi severi e invalidanti, I'obiettivo del trat-
tamento dovrebbe cambiare ed essere principalmente focaliz-
zato sul miglioramento di sintomatologia e qualita di vita. Le CP
hanno lo scopo di aiutare a controllare la sintomatologia e mi-
gliorare la qualita di vita dei pazienti e delle famiglie che si tro-
vano ad affrontare le fasi avanzate dello SC.

Le CP possono evitare o ridurre le ospedalizzazioni in re-
parti per acuti e contribuire al contenimento dei costi crescen-
ti dei pazienti affetti da SC avanzato. Per ottenere questo ri-
sultato bisogna sviluppare modelli specifici di stratificazione
prognostica molto pitl accurati degli attuali, che permettano di
individuare con maggiore precisione quali siano i candidati a ri-
cevere questo tipo di cure. La comunicazione degli operatori
sanitari con il paziente e i familiari riguardo alle condizioni cli-
niche e alle prospettive future costituisce uno degli aspetti mag-
giormente problematici e tuttora piu carenti.

Le future ricerche dovranno essere indirizzate a stabilire nel-
I'ambito dello SC avanzato i reali bisogni, le migliori strategie da
attuare in rapporto all’eta e alle comorbilita, gli operatori che
devono essere coinvolti e i percorsi assistenziali prevedibili e ne-
cessari per assicurare un’effettiva continuita delle cure.

RIASSUNTO

La storia naturale dello scompenso cardiaco (SC) é caratterizzata da
un graduale declino della capacita funzionale, interrotto da episodi
acuti di instabilizzazione, che contribuiscono ad un andamento peg-
giorativo. Nello SC avanzato, che colpisce circa un quarto dei pa-
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