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Distrofia Miotonica e tratto
gastrointestinale

-La DM di tipo 1 e di tipo 2 spesso si associano a sintomi
gastrointestinali

-I sintomi gastrointestinali piu comuni sono:
Disfagia (difficolta a deglutire)
Pirosi (bruciore) retrosternale e rigurgito
Dispepsia (difficolta a “digerire”)
Litiasi (presenza di calcoli) della colecisti
Stipsi
Diarrea
Gonfiore addominale

-I sintomi gastrointestinali contribuiscono significativamente a
peggiorare la qualita di vita dei pazienti

Tieleman AA, Neuromuscolar Disorders 2008; Tieleman AA, Neuromuscolar Disorders 2009; Bellini S, WJG 2008



Genitourinary and lower gastrointestinal conditions in patients with
myotonic dystrophy type 1: A systematic review of evidence and

implications for clinical practice

Isabelle Fisette-Paulhus®, Cynthia Gagnon abc 1 aura Girard-Coté™c, Mélanie Morin®®*
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Figure 1 Percentages of patients with DM1 and DM2 who reported Gl manifestations at enrollment in the
registry
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Percentages are from totals of the baseline cohort of 913 patients with DM1 and 180 with DM2. DM = myotonic dystro-
phy; Gl = gastrointestinal. *Significant difference between the DM1 and DM2 baseline cohorts (p < 0.001).

Hilbert JE, Neurology 2017
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E' l'insieme degli organi la cui
funzione ¢ di introdurre, digerire
ed assorbire i nutrienti

-Tubo digerente (bocca,
faringe esofago, stomaco, piccolo
intestino e colon)

-Organi accessori (ghiandole
salivari, pancreas, fegato e vie
biliari) che riversano i propri
secreti nel tubo digerente
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DEGLUTIZIONE
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Funzione del sfintere esofageo
inferiore

Normal Resting Pressures

Lower esophageal sphincter (LES)

e
Intra-thoracic 25 mm Hg

- 3 mm Hg

s

&'——-——"“'\J\ : Acid Clearance Mechanisms

Intra-abdominal
+5 mm Hg

Peristalsis

Esophageal
bicarbonate
secretion
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Sovraccrescita batterica




Sovraccrescita batterica
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Gonfiore addominale Diarrea



Come possiamo alleviare questi sintomi?



Come possiamo alleviare questi sintomi?

Disfagia orofaringea:

-Studio ORL e con logopedista
-Fisioterapia mirata

-Cibi di consistenza omogenea
-Addensante

Disfagia esofagea:

-Studio con Rx digerente e manometrico
-Se opportune, valutare terapie endoscopiche
-Se opportune, valutare terapie mediche



Come possiamo alleviare questi sintomi?

Reflusso gastroesofageo:

-Busto eretto immediatamente dopo i pasti

-Non pasti abbondanti, evitare caffe, menta e cioccolato
-Evitare pasti elaborati, difficili da “digerire”

-Inclinare il piano del letto

-Inibitori di pompa protonica

Dispepsia:

-Cercare Helicobacter pylori

-Non pasti abbondanti, evitare pasti elaborati, difficili da
“digerire”

-Procinetici naturali (prodotti a base di zenzero e/o di carvi)
-Procinetici farmacologici (NO domperidone!)



Come possiamo alleviare questi sintomi?

Litiasi biliare:

-Evitare diete ricche di lipidi

-Evitare frequenti e rapide variazioni di peso

-Bere liquidi

-Se microlitiasi, introdurre precocemente acido ursodesossicolico



Come possiamo alleviare questi sintomi?
Stipsi:

-Dieta ricca di fibre e liquidi
-Lassativi osmotici
-Linaclotide (e prucalopride?)

Diarrea e gonfiore addominale:

-Ridurre cibi fermentabili
-Valutare ed eventualmente trattare sovraccrescita

batterica/dismicrobismo intestinale (rifaximina, altri antibiotici,
probiotici)



Grazie per l'attenzione!!!



Grazie per I'attenzione!!!

...e avanti con le domande!



