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PREFAZIONE

Qualche volta merita raccontare la verita: cosi si comprende la genesi di iniziative culturali
che poi magari fioriscono rigogliose, come questa piccola impresa editoriale che segue questa
mia breve introduzione.

In una calda mattina di primavera, sulla bella terrazza di via Archimede, dove abita il medico
palliativista Claudio Cartoni, ci trovammo a interloquire in tre; il terzo personaggio era un
letterato prestato all’informazione, Maurizio Caprara, in quel periodo Portavoce del Presidente
della Repubblica Giorgio Napolitano e nota firma da decenni del Corriere della Sera.

L’argomento proveniva dalla comune esperienza di Cartoni ¢ mia nel Consiglio Scientifico
dell’Istituto della Enciclopedia Italiana “Giovanni Treccani”, dove terminologie e nomenclature
anche scientifiche venivano passate al vaglio di cultori accudenti quali Giuliano Amato,
Massimo Bray, Luca Serianni e altri intellettuali sempre pronti e proni a disquisire e riflettere su
qualsiasi termine dovesse divenire lemma per I’opera enciclopedica piu illustre e nota a livello
nazionale. Il suddetto terzetto inizid un’accurata discussione sul termine “cura palliativa”.

Da questa lunga interazione, che poi prosegui imperterrita nel tempo, scaturira la mia
personale idea di assegnare la tematica emergente delle cure palliative ad Anna De Santi. Tante
cose sono seguite (anche un bel lemma, tuttora in corso di pubblicazione per 1’erigendo Portale
della conoscenza ISS voluto dal nostro Presidente Walter Ricciardi) compreso questo Rapporto
ISTISAN.

Enrico Alleva

Centro di Riferimento per le Scienze Comportamentali
e la Salute Mentale,
Istituto Superiore di Sanita, Roma
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PRESENTAZIONE

Anna De Santi (a), Andrea Geraci (b)
(a) Dipartimento di Neuroscienze, Istituto Superiore di Sanita, Roma
(b) Centro Nazionale per la Salute Globale, Istituto Superiore di Sanita, Roma

In Italia secondo il Ministero della Salute si stima che oltre 11.000 bambini con malattia
inguaribile e/o terminale (oncologica ¢ non oncologica) hanno necessita di Cure Palliative
Pediatriche (CPP).

Le CPP consistono nella presa in carico globale del corpo, della mente e dello spirito del
bambino affetto da malattia inguaribile e della sua famiglia, curandone aspetti sanitari,
assistenziali, psicologici, sociali legati alla qualita di vita del piccolo paziente e della sua
famiglia dove la medicina torna ad essere “medicina della persona”, come lo era in passato,
senza perdere la sua acquisita scientificita, recuperando piuttosto la sua dimensione olistica.

Tali cure, proprio perché rivolte a minori, devono modularsi alle mutevoli situazioni
biologiche, psico-relazionali, sociali e cliniche del paziente pediatrico per rispondere quindi, ad
una tipologia e ad una quantita dei bisogni del tutto specifici che condizionano a livello
programmatico, azioni da intraprendere e modelli organizzativi specifici da implementare.

Proprio per questo si ¢ ritenuto di istituire presso I’Istituto Superiore di Sanita gruppi di
lavoro composti da esperti di diverse discipline (legali, bioetiche, psicologiche, sanitarie,
sociali, ecc.), al fine di analizzare le aree di criticita nel panorama culturale del nostro Paese
legate alla delicata problematica della cura dei minori malati ospedalizzati o a domicilio.

Dopo aver discusso su come affrontare in modo corretto e appropriato 1'uso del termine
“palliativo” nei minori sia per quanto riguarda ’accettazione del suo significato da parte dei
familiari che per l’interpretazione dello stesso da parte della comunita curante, e dopo aver
esaminato la difficolta nell’affrontare termini quali morte, lutto, dolore nei bambini da parte
della famiglia, dei sanitari e, in generale, della cultura sociale e scientifica, ¢ emersa 1’esigenza
di realizzare un prodotto editoriale che approfondisse le aree del contesto socioculturale,
politico normativo, nonché le esigenze dei bambini eleggibili alle cure palliative pediatriche, le
problematiche relative alla formazione del personale addetto all’assistenza, quelle relative alla
comunicazione e all’utilizzo di approcci integrati.

Il presente lavoro si propone quindi come una riflessione sulla ricerca di risposte concrete a
bisogni specifici di salute attuali ed evolutivi del bambino, della famiglia e dei professionisti
nell’ambito culturale e formativo nonché nel processo diagnostico e nella presa in carico da
parte dei servizi al fine di garantire un approccio globale ai piccoli malati e alle loro famiglie in
tutti gli ambiti del “sistema salute” con impegno e trasversalitda tra societa, istituzioni e
professioni coinvolte.
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Franca Benini (a), Marcello Orzalesi (b)

(a) Cure Palliative e Terapia Antalgica Pediatrica, Scuola di Formazione in Cure Palliative Pediatriche,
Universita degli Studi di Padova

(b) Scuola di Formazione in Cure Palliative Pediatriche, Fondazione Maruzza Lefebvre D ’Ovidio Onlus,
Roma

In questi ultimi anni si ¢ assistito ad un lento ma continuo cambiamento dei bisogni di cura
del neonato/bambino/adolescente malato: nuove tipologie di pazienti, nuove situazioni € nuovi
obiettivi di “salute”. Una di queste “novita” sono i bisogni di cure palliative nella popolazione
pediatrica. L’Organizzazione Mondiale della Sanita definisce le Cure Palliative Pediatriche
(CPP) come I’attiva presa in carico globale del corpo, della mente e dello spirito del bambino e
comprende il supporto attivo alla famiglia. Hanno come obiettivo la qualita della vita del
piccolo paziente e della sua famiglia, e il domicilio rappresenta nella stragrande maggioranza
dei casi il luogo scelto e ideale di assistenza e cura. Le CPP non sono le cure della terminalita
(riferite alla presa in carico di bambino e genitori solo nel periodo strettamente legato all’evento
della morte), ma prevedono I’assistenza precoce alla inguaribilita: iniziano al momento della
diagnosi, non precludono la terapia curativa concomitante e continuano durante tutto il decorso
della malattia, prendendosi carico della risposta ai molteplici bisogni che la situazione
comporta. Si differenziano per molti ambiti dalle cure palliative rivolte al paziente adulto:
devono infatti modularsi alle peculiarita biologiche, psico-relazionali, cliniche, sociali, etiche e
spirituali del paziente pediatrico e della sua famiglia e rispondere ad una tipologia e quantita dei
bisogni del tutto peculiari che condizionano scelte ed azioni dedicate e specifiche.

Eterogeneo ed ampio ¢ lo spettro di patologie potenzialmente eleggibili alle CPP (malattie
neurologiche, muscolari, oncologiche, respiratorie, cardiologiche, metaboliche, cromosomiche,
malformative, infettive, post anossiche, ecc.) ed eterogeneo ed ampio ¢ lo spettro dei bisogni
che innescano e delle modalita di presa in carico necessarie. Da un punto di vista numerico il
problema non ¢ da sottovalutare. Nella storia recente della medicina pediatrica, si ¢, infatti,
evidenziato, un netto incremento della prevalenza dei bambini portatori di malattia inguaribile
e/o disabilita grave eleggibili alle CPP: il progresso medico e tecnologico ha di fatto ridotto la
mortalita neonatale, infantile e pediatrica, ma nello stesso tempo ha aumentato la sopravvivenza
di pazienti pediatrici portatori di malattie gravi e potenzialmente letali. Si & creata pertanto una
nuova tipologia di pazienti con necessita di cure peculiari che vivono anche per lunghi periodi
di tempo, attraverso fasi diverse della vita, dall’infanzia all’adolescenza e da questa all’eta
adulta. L’assistenza adeguata a questi bambini, molti dei quali pur nella malattia continuano a
crescere e confrontarsi con le diverse fasi di sviluppo fisico, psicologico, relazionale e sociale
che I’eta pediatrica comporta, ¢ rappresentata dalle CPP.

Si stima che nel mondo vi siano piu di 20 milioni di bambini eleggibili alle CPP. Negli Stati
Uniti sono piu di 500.000 i bambini che ogni anno sviluppano e/o nascono con patologie
inguaribili. In Europa, come del resto in tutti i Paesi industrializzati, la prevalenza di bambini
con tali situazioni ¢ rilevante e risulta in progressivo incremento: un recente studio inglese ha
stimato, nella popolazione di soggetti da 0 a 19 anni, una prevalenza di 32 casi per 10.000 nel
2009-2010, prevalenza raddoppiata rispetto alla precedente stima di 16 su 10.000 nel 2007. In
Italia un’indagine del 2009 eseguita con criteri d’inclusione molto restrittivi, mostrava che
almeno 12.000 bambini siano eleggibili alle CPP (10 minori su 10.000); tale cifra si € per lo
meno raddoppiata in questi nel corso degli anni successivi. Attualmente, la carenza di servizi di
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CPP ¢ importante: le risposte assistenziali a disposizione per la fascia pediatrica sono infatti
ancora limitate e distribuite in maniera non omogenea sul territorio nazionale.

Questa carenza ¢ evidente anche a livello europeo, dove in un terzo dei Paesi le CPP sono
del tutto assenti e dove solo in poche realta (12% dei paesi) vi sono servizi di CPP integrati
accessibili a bambino e famiglia. In Italia si stima che una quota non superiore al 15% dei
bambini eleggibili abbia accesso alle CPP e questo nonostante il DL.vo 38/2010 sancisca le CPP
come diritto del bambino e i successivi provvedimenti attuativi (condivisi e approvati in
Conferenza Stato Regioni) ne abbiano definito modalitda e modelli di cura di riferimento. A
livello normativo, €, infatti, riconosciuta la “peculiarita” della persona bambino e sancita la
necessita di una risposta ai bisogni di cure palliative specifica e dedicata, sia a livello clinico-
organizzativo che formativo e informativo.

E innegabile quindi come tale situazione di carenza giustifichi I’urgenza di lavorare per
questi “nuovi” bambini e per i loro “nuovi” bisogni, avviando e supportando la ricerca e
I’attuazione di strategie congrue ed efficaci per operare un cambiamento profondo sia a livello
organizzativo che culturale.

Da quanto detto sopra ¢ evidente che I’implementazione di una rete di CPP che risponda in
modo adeguato a tutte le necessita, assistenziali e non, dei bambini inguaribili e delle loro
famiglie rappresenta un compito complesso e certamente di non facile attuazione, e quindi
inevitabilmente esposto a criticita.

Pertanto, uno strumento importante per migliorare la situazione ¢ certamente ’analisi delle
criticita/cause che rallentano e limitano la disponibilita ed accessibilita alle CPP: criticita e
cause che vanno indagate e valutate attentamente per poter affrontare in maniera competente ed
efficace il problema. In questa ottica ¢ stato nominato presso I’Istituto Superiore di Sanita, un
gruppo di lavoro costituito da esperti italiani con competenze ed aree di interesse diverse ed
eterogenee nell’ambito della medicina pediatrica (medici, infermieri, psicologi, filosofi,
giornalisti, economisti, ecc.), con 1’obiettivo di redigere un Consensus in cui siano analizzate le
criticita che maggiormente limitano a livello nazionale lo sviluppo e la diffusione delle CPP:
analisi necessaria per la proposta di strategie correttive di implementazione e di cambiamento.
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CONTESTO SOCIO-CULTURALE ITALIANO
DELLE CURE PALLIATIVE PEDIATRICHE

Elena Bravi (a), Federico Pellegatta (b), Francisco Mele (c), Massimo Allegri (d)

(a) Unita Operativa Psicologia Clinica, Azienda Provinciale per i Servizi Sanitari, Trento

(b) Clinica Pediatrica, Universita degli Studi Bicocca, Milano e Fondazione Monza e Brianza per il
Bambino e la sua Mamma, Azienda Socio Sanitaria Territoriale Monza, Monza

(c) Centro Studi di Terapia Familiare, Roma

(d) Dipartimento Scienze Chirurgiche, Cliniche Diagnostiche e Pediatriche, Universita di Pavia, Pavia

Introduzione

In Italia, nonostante frequenti sollecitazioni provenienti dal dibattito culturale e scientifico e
la presenza di una buona legge (DL.vo 38/2010), tende tutt’ora a permanere una diffusa idea
popolare di onnipotenza della medicina, basata piu sulla guarigione che sulla cura, che induce
spesso ad aspettative irrealistiche di successo e/o alla ricerca di soluzioni rapide anche non
basate su dati di evidenza scientifica (ricordiamo a titolo di esempio il caso “Stamina”). Appare
ancora piuttosto diffusa una sostanziale negazione del concetto di dolore, di inguaribilita, di
sofferenza, di morte e cio, naturalmente, acquisisce una carica emotiva ed un livello massimo
quando questo stato riguarda un neonato, un bambino o un adolescente.

La diffusa sottovalutazione del dolore nel neonato/bambino/adolescente, anche da parte del
personale sanitario nei diversi contesti di cura (ambulatorio, ospedale, pronto soccorso, ecc.), ne
¢ solo il primo e piu importante esempio. La negazione difensiva dell’idea del dolore, della
malattia grave e della morte nel bambino porta, di conseguenza, al silenzio su queste tematiche.
Ci0 non riguarda solo la cura fisica, ma anche tutte le problematiche emotive, familiari, sociali e
culturali connesse a questi accadimenti.

Sottovalutazione degli aspetti del dolore
in eta evolutiva

Fino a poco tempo fa si riteneva che il sistema nervoso del neonato e del bambino non fosse
in grado di tradurre, trasmettere, modulare e percepire la sensazione dolorosa: in pratica si
pensava che il bambino non provasse dolore. In realta, a partire dagli anni ‘80, numerosi studi
hanno dimostrato che dalla 23% settimana di gestazione il feto ¢ in grado di percepire il dolore, ¢
che, a parita di stimolo doloroso, quanto piu giovane ¢ il paziente tanto maggiore ¢ la percezione
del dolore (1).

Anche il pensiero popolare chiaramente espresso dalla frase “il dolore fortifica” riferito
soprattutto alla sintomatologia del bambino e dell’adolescente ¢ stato ampiamente discusso
negli ultimi 30 anni della storia della medicina. Il dolore fisico, per quanto passeggero, genera
uno stress emotivo che, se non adeguatamente trattato, puo portare a ritardi dello sviluppo e a
disturbi psichici che si possono presentare anche a distanza di tempo. Recenti studi sull’animale
e sull’'uomo suggeriscono che 1’esposizione a ripetuti stimoli dolorosi, soprattutto in epoche
precoci della vita, sono in grado di causare modificazioni epigenetiche negative e permanenti e
forse trasmissibili alla prole. Nonostante queste conoscenze siano acquisite da anni, sono ancora
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pochi i bambini che oggi vedono misurato, valutato e trattato il proprio dolore: basti pensare
che, malgrado esso rappresenti la prima causa di ricorso alle cure in Pronto Soccorso, solo il
37% dei piccoli pazienti riceve una valutazione del dolore, e ad appena uno su tre viene
somministrata una terapia per alleviarlo; cio vale anche per il dolore procedurale, ossia correlato
a pratiche invasive, come suture e prelievi, il cui trattamento non rappresenta ancora una pratica
diffusa in ospedali e ambulatori italiani (2).

Ancora oggi tra i pediatri ospedalieri e di libera scelta vi € un diffuso timore ad utilizzare i
farmaci oppioidi. Questo si lega ad un retaggio culturale della societa tutta e riscontrato anche
all’interno delle famiglie dei piccoli pazienti, presso cui la parola “morfina” ¢ spesso collegata
all’idea di morte e di tossicodipendenza. Questo impedisce spesso 1’utilizzo tempestivo degli
oppiacei, con conseguente ritardo nel trattamento del sintomo dolore. La miscellanea di
situazioni appena descritta, associata a scarsa sensibilizzazione e informazione pubblica
sull’importanza del sintomo, ha generato e continua a generare una ridotta consapevolezza della
popolazione italiana in merito ai benefici, non solo fisici, del trattamento precoce del dolore in
eta evolutiva.

Onnipotenza della medicina

Non molti anni fa, quando la medicina non era ancora sviluppata come oggi, la famiglia era
numerosa perché i nuovi nati rappresentavano una futura forza lavoro e di sostegno per la
famiglia e non erano disponibili efficaci tecniche contraccettive, anche se poi la selezione
naturale impediva che una parte significativa dei figli arrivasse all’eta adulta. Oggi, con lo
sviluppo economico e sociale in Occidente si ¢ ridotta notevolmente la nascita dei bambini.
Grandi progressi scientifici e tecnologici contemporanei hanno enormemente incrementato la
possibilita di sopravvivenza di pazienti pediatrici con patologie complesse che, fino a non molti
anni fa, avrebbero condotto, in tempi relativamente brevi, alla morte. Si viene a creare quindi un
nuovo assunto costitutivo: in una famiglia in cui viene a mancare un bambino, viene anche a
mancare tutto un progetto che riguarda la genitorialita. La paura di questa situazione
contribuisce, attraverso aspettative e richieste irrealistiche di “successo” e/o alla ricerca di
soluzioni “magiche” e veloci, ad accrescere un’idea di onnipotenza della medicina, basata piu
sulla guarigione che sulla cura. Nonostante frequenti sollecitazioni provenienti dal dibattito
culturale e scientifico, e nonostante il DL.vo 38/2010, I’onnipotenza della medicina curativa
tende tutt’oggi a permanere la nostra societa.

Fuggire dalla comunicazione col bambino/adolescente

Non accettare che un bambino possa andare incontro ad esperienze di dolore, di malattia
grave ed, eventualmente, alla morte fa si che di queste tematiche non si parli: né per quanto
riguarda gli aspetti della cura fisica, né per quelli relativi alla sfera emotiva e di relazioni
familiari e sociali che ne derivano. Uno degli aspetti piu temuti, e spesso considerato come un
tabu, ¢ quello inerente alla comunicazione con il bambino/adolescente, in merito alla diagnosi,
prognosi, percorso terapeutico e alle sue aspettative.

In questo senso, ci si trova davanti alla faticosa necessitd di parlare con un minore
affrontando argomenti quali la sofferenza e le scelte di cura. Il rischio € quello di far prevalere la
malattia come aspetto centrale, incombente e caratterizzante il bambino/adolescente, perdendo
invece di vista tutti i suoi aspetti costitutivi ed individuali, legati al naturale processo di crescita
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e che rendono unica e speciale la comunicazione con lui (I’eta, il supporto familiare, il livello di
autonomia e di consapevolezza, il suo sviluppo cognitivo ed affettivo, la sfera spirituale, le
credenze religiose e/o culturali, le specifiche caratteristiche individuali, ecc.).

Le cure palliative pediatriche in un’unita di terapia intensiva neonatale, ad esempio, sono
fondamentalmente differenti da quelle appropriate per un adolescente, dotato di una complessita
di pensiero e di ragionamento, nonché di una autonomia/indipendenza rispetto alle figure
genitoriali ed in grado di esprimere personali desideri di vita e di morte (3). E importante
comunque ricordare che qualunque bambino e/o adolescente, sano o malato che sia, continua,
nonostante tutto, il suo processo evolutivo ricco di specificitd, ma anche di quotidianita e
bisogno di “normalita” e di comunicazione continua.

Evitamento difensivo delle tematiche di malattia
e di morte nel neonato/bambino/adolescente

In Italia permane ancora una scarsa conoscenza della terminalita in eta pediatrica e della sua
incidenza: quando questa viene considerata, solitamente ¢ in riferimento ad una malattia
oncologica. E molto piu facile (e forse “rassicurante”, nel senso dell’imprevedibilita e della
subitaneita dell’evento) pensare alla morte del bambino in circostanze di acuzie, quali quelle di
un incidente. La difficolta di approcciare questa tematica non ¢ figlia della societa
contemporanea, ma ha profonde radici nella nostra cultura e quindi anche nel linguaggio: un
bambino che perde un genitore, diventa un orfano; un coniuge che perde 1’altro diventa vedovo.
Non esiste, perd, un termine che possa definire il genitore che ha perso un figlio. E come se la
scomparsa di un figlio portasse con sé la perdita della propria essenza e del proprio significato,
andando oltre ogni razionale strumento di comprensione e interpretazione, nonché oltre ogni
possibilita di esprimere, comunicare, dando un senso ed una forma, attraverso la parola.

Dover prendere in considerazione e affrontare la potenziale perdita del proprio figlio
rappresenta certamente un’esperienza catastrofica in tutte le culture (4). Questo evento, infatti,
sconvolge il naturale ciclo della vita nella maggior parte delle societa. E il fatto stesso che a
morire sia un bambino che rende questa morte profondamente differente dalle altre: la perdita di
un bambino impatta gravemente sui genitori, sui fratelli e sui membri della famiglia allargata,
cosi come su una moltitudine di altre persone all’interno di una comunita. Vi ¢ tutt’oggi una
scarsa conoscenza della ricaduta emozionale della malattia inguaribile e della terminalita su tutti
i contesti di vita del bambino (famiglia allargata, amici, scuola, vicinato, parrocchia, ambienti
sportivi, ecc.), in relazione alle diverse eta. Questo genera una scarsa valorizzazione di tutti gli
aspetti di vita (amici, svago, intrattenimento, ecc.) necessari in qualunque fase della malattia del
bambino. La paura, che potremmo definire “sociale”, ad avvicinarsi a concetti di malattia e di
morte nel neonato/bambino/adolescente ¢ un fattore che limita in maniera importante la
definizione di un percorso olistico di presa in carico palliativa che possa veramente garantire la
migliore qualita di vita dell’assistito.

Numerose organizzazioni nazionali e internazionali hanno sviluppato linee guida per
sottolineare ed enfatizzare il bisogno di cure palliative globali e multidisciplinari che si
estendano dall’ospedale al domicilio del neonato/bambino/adolescente e che non si rivolgono
soltanto alla dimensione della sofferenza fisica, ma che includono anche gli aspetti emotivi,
relazionali, sociali, familiari e spirituali del bambino (5-10).
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Differenza tra il concetto di “cure palliative”
e quello di “abbandono terapeutico”

E un dato di fatto che la cultura ¢ la conoscenza delle cure palliative pediatriche, branca
relativamente nuova della medicina, sia scarsamente diffusa non solo tra i cittadini italiani, ma
anche a livello dei professionisti della salute, degli insegnanti, degli educatori, e di chi si occupa
di bambini in generale. Sulle cure palliative esistono certamente ancora numerose ambiguita
concettuali che si traducono nell’utilizzo di una terminologia non corretta e spesso confusiva
(“desistenza terapeutica”, “eutanasia”, “abbandono terapeutico”, ecc.). Non ¢ da escludersi che
questo scarso rigore linguistico risenta in parte anche del significato dell’aggettivo “palliativo”
nella lingua italiana (dal Vocabolario Treccani: palliativo agg. e s. m. (der. di palliare). — 1. Di
medicamento o terapia che tendono solo a combattere provvisoriamente i sintomi di una
malattia, senza risolverne la causa: una cura p.; un rimedio p.; 2. fig. Di provvedimento che
non risolve una difficolta o una situazione critica, ma ne allontana provvisoriamente le
conseguenze: questa legge ¢ solo un rimedio p.). Nell’accezione della lingua italiana, infatti, il
concetto di “palliativo”, ben lontano dal “pallium” cui vorrebbe ispirarsi, tende ad evocare nelle
persone un’idea di qualcosa di “rimediato”, “futile”, provvisorio e non “risolutivo”, di “quando
non c¢’¢ altro da fare”.

Le cure palliative in ambito pediatrico non rappresentano un’alternativa alle terapie “attive”,
mirate alla guarigione, bensi un presidio integrante il cui peso specifico varia da individuo a
individuo, oltre che in rapporto alla patologia e alla sua storia naturale. La mancanza di
comprensione del concetto di cure palliative pediatriche e la discrepanza tra gli obiettivi di
trattamento della famiglia e degli operatori sanitari contribuisce certamente al ritardo di
attivazione di servizi specifici e rischia cosi di aggravare le sofferenze dei bambini e il distress
delle famiglie e degli operatori (11-14).

Differenze culturali e religiose

Le differenze culturali e religiose hanno un ruolo cruciale nella comprensione degli obblighi
familiari, delle risposte da parte della comunita di appartenenza, dell’agire corretto degli
operatori sanitari durante tutto il percorso di malattia e del contesto in cui il morire deve essere
previsto e comunicato, generando di conseguenza necessita di personalizzazione dei percorsi di
cure palliative (13).

La letteratura su questo tema indica come siano proprio le influenze culturali a complicare
ulteriormente la corretta integrazione delle cure palliative pediatriche. Uno studio condotto da
Davies et al. (12), ha rilevato che quasi il 40% degli operatori sanitari aveva identificato nelle
differenze culturali una tra le principali barriere a un adeguato livello di integrazione delle cure
palliative pediatriche (15). Non sempre questi ostacoli culturali sono manifestati apertamente
dai pazienti o dai loro familiari, ma questi possono comunque dar luogo a errate interpretazioni
di informazioni mediche e opzioni di cura alla fine della vita (4).

Per questo, occuparsi delle tematiche socio-culturali nell’ambito delle cure palliative
pediatriche diventa una necessita imprescindibile, che deve rappresentare un punto di partenza,
piu che di arrivo, di questa filosofia di cura del neonato/bambino/adolescente e della sua
famiglia.
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Conclusioni

Il panorama socio-culturale italiano attuale ¢ il primo grande limite allo sviluppo delle cure
palliative pediatriche. L’analisi appena condotta delle condizioni che generano ritardo
nell’attivazione di percorsi assistenziali specifici e specialistici in merito alla terapia del dolore e
alle cure palliative pediatriche non vuole essere una critica sterile nei confronti di un
fantomatico “sistema”, ma un chiaro focus su quello che si puod e si deve fare per migliorare
I’accesso alle cure palliative pediatriche dei sempre pitt numerosi neonati/bambini/adolescenti
con patologie inguaribili presenti nel nostro Paese.

Occorre formazione continua destinata agli operatori sanitari, con la creazione di percorsi
validati attraverso indicatori di processo e di esito che testimonino la presenza di una ricaduta
nella pratica clinica.

Occorre condivisione nello sviluppo di progetti tesi alla realizzazione di percorsi unitari che
coinvolgano tutte le figure (sanitarie e non) che ruotano attorno al neonato/bambino/adolescente
inguaribile, a garanzia di un approccio uniformato al trattamento del dolore pediatrico e alla
presa in carico palliativa.

Occorre informazione e divulgazione sociale in merito all’importanza del trattamento del
dolore e alle cure palliative pediatriche.
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Introduzione

In Italia almeno 11.000 bambini (da 7.500 a 15.000) con malattia inguaribile e/o terminale
(1/3 oncologica-2/3 non oncologica) hanno necessita di Cure Palliative Pediatriche (CPP) e
debbono essere seguiti da una rete assistenziale comprendente un team di CPP di terzo livello, i
servizi territoriali ed ospedalieri piu vicini al luogo di vita del minore. Questo diritto non deve
essere limitato dall’eta, dalla patologia, dal luogo di vita e dalle condizioni economiche e
organizzative della famiglia. La rete assistenziale deve garantire a ciascun minore bisognoso di
CPP la risposta ai suoi principali bisogni di salute attuali ed evolutivi e a quelli della famiglia.
In particolare devono essere garantite le azioni essenziali nell’ambito del processo di assessment
diagnostico e di presa in carico, con la partecipazione attiva nei processi decisionali della
famiglia e, per quanto possibile per eta e condizione, del bambino.

La cura prestata a domicilio resta per I’eta pediatrica I’obiettivo principale da raggiungere.
Nonostante cio, esistono momenti del percorso assistenziale, ad esempio la dimissione protetta
da reparti di terapia intensiva e da altri reparti ospedalieri, oppure particolari condizioni
transitorie delle famiglie che richiedono una soluzione residenziale: in questi casi il luogo di
cura deve essere dedicato ai minori ¢ il personale specificatamente formato per le cure palliative
rivolte ai pazienti in questa fascia di eta.

La realizzazione della rete di CPP, inserita nelle piu ampie reti assistenziali pediatriche e di
cure palliative, deve avvenire su base regionale o sovra-regionale, tenendo conto della necessita
di provvedere sia ad una assistenza a domicilio del paziente, che ad una forma di assistenza
residenziale. Le Regioni scelgono i modelli da attuare, anche in relazione alle caratteristiche dei
diversi sistemi sanitari, in cui esse andranno a realizzarsi, tenendo comunque conto della
necessita prioritaria di riorientare 1’utilizzo delle risorse, comprimendo usi impropri di lunghe
degenze in reparti ospedalieri, in particolare di tipo intensivo.

Il Ministero della Salute ha dedicato particolare attenzione alle esigenze di cure palliative
nell’eta minorile, in considerazione della notevole diversita dei problemi da affrontare rispetto a
quelli presentati nell’eta adulta e anziana, della grande varieta e frammentazione delle patologie
in causa, spesso rare ¢ richiedenti interventi di alta specializzazione, e dell’intervallo temporale
interessato a tali cure spesso assai lungo e non prevedibile.

Quadro normativo e politico

Con Decreto Ministeriale del 1° dicembre 2006, il Ministero ha istituito una Commissione su
qualita delle cure palliative e di fine vita, che ha elaborato nel 2006 il documento tecnico “Cure
palliative rivolte al neonato, bambino e adolescente” (1).
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In questo documento vengono schematizzate le tipologie pediatriche gravi e inguaribili in
quattro categorie:

1. minori con patologie per le quali esiste un trattamento specifico, ma che puo fallire in
una quota di essi. Le cure palliative intervengono quando il trattamento causale fallisce
per la guarigione (neoplasie, insufficienza d’organo irreversibile);

2. minori con patologie in cui la morte precoce é inevitabile, ma cure appropriate possono
prolungare e assicurare una buona qualita di vita (infezione da HIV, fibrosi cistica);

3. minori con patologie progressive, per le quali il trattamento ¢ quasi esclusivamente
palliativo e puo essere esteso anche per molti anni (malattie degenerative neurologiche e
metaboliche, patologie cromosomiche e geniche);

4. minori con patologie irreversibili ma non progressive, che causano disabilita severa, e
morte prematura (paralisi cerebrale severa, disabilita per sequele di danni cerebrali e/o
midollari).

In tale ambito, data la diversita dei quadri clinici e bisogni assistenziali, la richiesta di CPP
viene schematizzata in tre stadi:

1. “approccio palliativo” in caso di patologie relativamente frequenti € meno severe (primo
livello di richiesta assistenziale): principi di CPP applicate da tutti i professionisti della
salute;

2. situazioni che richiedono I’intervento di professionisti delle reti ospedaliere e territoriali,
con esperienza e preparazione specifica in CPP, da definirsi secondo standard condivisi,
anche se non impegnati in modo esclusivo in tale attivita (secondo livello o livello
intermedio di cure palliative generali);

3. situazioni piu complesse, che richiedono I’intervento continuativo di professionisti
esclusivamente dedicati alle CPP operanti in équipe multi-professionali specifiche (terzo
livello o livello di cure palliative specialistiche).

Successivamente, ¢ stato siglato un Accordo tra Stato, Regioni e Province Autonome il 27
giugno 2007 (2), nel quale vengono ratificati i tre livelli di assistenza per le CPP, attraverso un
team di CCP che supporti i bisogni clinici, emozionali ed evolutivi del bambino con una presa
in carico nelle 24 ore. In tale accordo ¢ stabilito che le CPP siano erogate da una rete
ospedaliera ¢ domiciliare a carattere regionale o sovra-regionale, il cui assetto organizzativo
spetta alle Regioni.

Il Documento tecnico sulle CPP, pubblicato il 20 marzo 2008 (3), ribadisce che per le quattro
categorie di patologie esposte in precedenza, 1’assistenza deve essere fornita da un Centro di
Riferimento di CPP, a carattere regionale o sovra-regionale, che sostiene una rete ospedaliera,
territoriale sanitaria, socio-sanitaria e socio-assistenziale. Le modalita di accesso per le CCP
vengono stabilite da un team (Unita di valutazione multi-funzionale e pluri-professionale),
coadiuvata dal Centro di Riferimento per le CPP. Tale documento descrive anche gli aspetti
sociali, la formazione, la ricerca, gli aspetti economici e il monitoraggio delle reti di CPP.

La Legge n. 38 del 15 marzo 2010 (4) sancisce il diritto alle cure palliative e alla terapia del
dolore per tutti i cittadini e la creazione di reti assistenziali per le cure palliative e di terapia del
dolore dell’adulto e del bambino. In attuazione della legge, l'Intesa della Conferenza
permanente tra lo Stato, le Regioni e le Province Autonome di Trento e Bolzano del 25 luglio
2012 (5) — relativa alla definizione di requisiti minimi ¢ modalita organizzative necessari per
I’accreditamento delle strutture di assistenza ai malati in fase terminale e delle unita di cure
palliative e della terapia del dolore — recepisce la definizione dei criteri per I’accreditamento di
tali reti, descritti in un documento tecnico allegato.

10



Rapporti ISTISAN 17/6

Nella fattispecie, si stabilisce che le reti di cure palliative e di terapia del dolore pediatriche,
sono costituite da: un Centro di Riferimento di Cure Palliative e Terapia del Dolore Pediatrico
(TD), gli hospice pediatrici e le strutture ospedaliere e I’assistenza di base e specialistica
domiciliare.

Ulteriori atti normativi sono stati promulgati per quanto concerne la formazione del
personale, operante in tali reti, I’identificazione delle figure professionali che operano nelle reti
di cure palliative e terapia del dolore dell’adulto e del bambino e per il conferimento degli
incarichi di struttura complessa per le cure palliative:

- Decreto Ministeriale del 4 aprile 2012 — Istituzione del Master Universitario di alta
formazione e qualificazione in “Terapia del dolore e cure palliative pediatriche” per
medici pediatri (6);

- Accordo tra Stato, Regioni e Province Autonome del 10 Iuglio 2014 (7) riguardante
I’identificazione delle figure professionali che possono operare nella rete di cure
palliative, nella rete di terapia del dolore e nella rete di cure palliative e terapia pediatrica
del dolore;

- Accordo 7 febbraio 2013 — ai sensi dell’art. 4 del DL.vo 281/1997, tra il Governo, le
Regioni e le Province Autonome di Trento e Bolzano sulla definizione delle discipline
nelle quali possono essere conferiti gli incarichi di struttura complessa nelle Aziende
Sanitarie, ai sensi dell’art. 4, comma 1 del DPR 484/1997 — Individuazione della
disciplina “Cure Palliative” (8).

Criticita individuate

Le criticita individuate per le cure palliative e la terapia del dolore in eta pediatrica sono
correlate soprattutto all’offerta disomogenea di servizi erogati nelle varie realta locali e regionali
e al prevalere dell’assistenza ospedaliera.

Pertanto le criticita da segnalare sono le seguenti e sono riportate in ordine di priorita:

1. disomogeneita nell’accesso alle reti di cure palliative pediatriche in relazione al tipo di
patologia; si riscontra un’attenzione particolare per le patologie neoplastiche, rispetto alle
patologie malformative, congenite, degenerative ¢ alle malattie croniche;

2. disomogeneita dell’offerta di prestazioni erogate in assistenza residenziale e domiciliare a
livello locale/regionale;

3. scarso utilizzo di farmaci analgesici e terapia del dolore interventistica;

4. mancanza di programmi e politiche di supporto per la famiglia dei pazienti presi in carico
per le cure palliative pediatriche;

5. mancanza di incisivi interventi divulgativi intesi a migliorare le conoscenze della
popolazione sull’importanza delle CPP e TD in eta pediatrica.

Utilizzo dei farmaci analgesici nei bambini

Al fine di monitorare il consumo in eta pediatrica di farmaci analgesici sono stati estratti i
dati dal Cruscotto informativo del Ministero della Salute, per il monitoraggio delle cure
palliative e terapia del dolore, relativi all’Area Farmaceutica, in modalita di distribuzione
diretta, riguardanti la spesa e il consumo di farmaci oppioidi e analgesici non oppioidi per la
fascia d’eta 0-17 anni, per il triennio 2012-2014. I dati evidenziano che il trend del consumo e
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della spesa di tali farmaci ¢ rimasto in crescita durante questo periodo di tempo, sebbene si sia
verificato un picco nel 2013.

I farmaci oppioidi piu utilizzati nella fascia d’eta 0-17 anni sono stati il paracetamolo in
associazione con la codeina, il tramadolo e fentanil, mentre per gli altri farmaci oppioidi
(morfina, oxicodone, idromorfone, buprenorfina) il consumo ¢ stato molto basso. La spesa per
farmaci oppioidi a livello regionale mostra che la spesa maggiore ¢ stata sostenuta dalle Regioni
Veneto, Lombardia, Campania e Toscana.

Per quanto concerne la spesa e il consumo dei farmaci analgesici non oppioidi nella
popolazione pediatrica in fascia d’eta 0-17 anni, si rileva che, nel triennio 2012-2014, il trend
della spesa si sia dimostrato in aumento mentre I’andamento del consumo ¢ rimasto stabile. |
farmaci antidolorifici non oppioidi piu utilizzati nella fascia d’eta 0-17 anni sono stati i farmaci
anti-epilettici (carbamazepina, fenobarbital, clonazepam), seguiti dal gabapentin ¢ pregabalin ¢
ketoprofene e ibuprofene. La spesa a livello regionale per farmaci analgesici non oppioidi ha
evidenziato una spesa maggiormente sostenuta dalle Regioni Lombardia, Lazio, Veneto e
Campania.

Proposte e strategie correttive per le criticita

Di seguito vengono indicate proposte e strategie correttive per le criticita:

1. monitoraggio dei requisiti per 1’accreditamento delle strutture delle reti di cure palliative
e di terapia del dolore del bambino;

2. monitoraggio e valutazione dei percorsi assistenziali e socio-sanitari delle cure palliative
e di terapia del dolore del bambino, con particolare attenzione al monitoraggio degli
indicatori di attivita e di processo e raccolta, analisi dei dati e diffusione dei risultati a
livello regionale, locale e centrale;

3. definizione di un piano di formazione e di aggiornamento del personale, riguardante cure
palliative e la terapia del dolore del bambino, completo di criteri di valutazione;

4. monitoraggio e valutazione della spesa e dell’efficacia dei farmaci oppiacei e anti-
dolorifici nella terapia del dolore del bambino, con raccolta, analisi dei dati e diffusione
dei risultati a livello regionale, locale e centrale;

5. realizzazione di campagne informative sull’accesso alle cure palliative e alla terapia del
dolore pediatriche.
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garantire l’accesso alle cure palliative e alla terapia del dolore. Rapporto al Parlamento sullo stato
di attuazione della Legge n. 38 del 15 marzo 2010, per I’'anno 2015. Roma: Ministero della Salute;
2015.
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Introduzione

Definire le caratteristiche dei bambini affetti da malattie per le quali non esiste terapia volta
alla possibile guarigione e che necessitano pertanto di approcci palliativi € spesso problematico.
Tale difficolta ¢ legata dall’estrema variabilita clinica delle patologie inguaribili, dalla bassa
numerosita, dalla complessita assistenziale che tali condizioni presentano, dai bisogni peculiari
e specifici di neonato/bambino/adolescente e famiglia, molto diversi da quelli degli adulti (1, 2).
Inoltre, i bambini eleggibili alle Cure Palliative Pediatriche (CPP), con alcune eccezioni, sono
pazienti minori e pertanto possono partecipare e dare il loro consenso solo se sono in grado di
comprendere il significato di cid che comporta una decisione. Nell’ambito della storia di
malattia e/o del fine vita, I’incertezza prognostica, 1’elevato impatto emotivo, gli aspetti sociali,
etici e psicologici, rendono il percorso decisionale e la pianificazione della cura futura, di
difficile condivisione. Da qui I’importanza di trovare modalitd comunicative e strumenti
specifici, sul “quando” e “come” coinvolgere il bambino affetto da malattia inguaribile e i suoi
famigliari nel processo decisionale.

Criticita e proposte

Diagnosi di inguaribilita

La diagnosi di inguaribilita ¢ elaborata sulla base della indisponibilita attuale di terapie in
grado di portare il bambino alla guarigione ed ¢ del tutto indipendente dallo stato di salute, che
puo essere quanto mai diverso e dinamico nelle diverse fasi della storia di malattia (3). Le
malattie inguaribili, comprendono spesso un insieme di situazioni cliniche patologiche
caratterizzate da aspetti comuni, quali la cronicita, la complessita assistenziale e il rischio di
morte precoce. Nella letteratura internazionale, si distinguono le malattie con prognosi di vita
limitata (/ife-limiting illness / life-shortening conditions) e le malattie il cui trattamento
terapeutico puo fallire (/ife threatening illness) (4-8).

La patologia oncologica ¢ una patologia life-threatening: ancora oggi, nonostante i notevoli
progressi compiuti dalla ricerca, circa il 20-25% dei bambini che si ammalano di cancro muore
(9). Definire quando un bambino con patologia oncologica diventa inguaribile ¢ nella
maggioranza dei casi estremamente complesso.

La patologia non oncologica rappresenta circa il 75% ed ¢ sia malattia /ife-limiting sia life-
threatening (10). Nei bambini con malattia /ife-limiting la diagnosi d’inguaribilita ¢ insita nella
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diagnosi della patologia di base: sono frequentemente malattie congenite relativamente rare,
genetiche, cromosomiche e malformative. I bambini con malattia [ife-threatining non
oncologica sono, ad esempio, quelli con insufficienza d’organo in attesa di trapianto.

Esiste poi un’altra categoria di bambini con malattie inguaribili ma senza una diagnosi certa.
In queste situazioni ¢ importante considerare la diagnosi di “probabile inguaribilita” in caso di
presenza di sintomi non rispondenti alle terapie, che portano il paziente a rischio di morte e al
decadimento “globale” della salute del piccolo paziente. Pertanto, sia nel bambino con patologia
oncologica che non oncologica o senza una diagnosi certa ¢ raccomandato che la definizione di
inguaribilita venga posta al piu presto, ossia al momento della diagnosi di malattia /ife-limiting
0, nei casi di malattia /ife threatening, anche quando prosegue la terapia curativa. In particolare,
la diagnosi di inguaribilita deve essere posta nel momento in cui il bambino presenta scarsa
risposta alla terapia, riacutizzazioni o insorgenza di complicazioni che portano il paziente a
rischio di morte imminente o in caso di necessita prolungata di presidi per il sostegno delle
funzioni vitali. La collaborazione tra équipe pediatrica specialistica (es. neurologica, oncologica,
ecc.) e I’équipe specialistica in CPP diventa strumento essenziale per la definizione precoce di
diagnosi di inguaribilita.

Numerosita dei bambini

Il numero dei soggetti in eta pediatrica con malattie inguaribili ed eleggibili alle CPP ¢ di
gran lunga inferiore rispetto a quello dei pazienti adulti e anziani bisognosi di interventi
palliativi (11). La bassa numerosita, associata a un’ampia distribuzione geografica, determina
problemi organizzativi dei servizi sanitari e delle competenze degli operatori da dedicare alla
cura dei bambini inguaribili. Le indagini effettuate a livello nazionale e internazionale stimano
che almeno 11 minori su 10.000 (eta 0-18) sono eleggibili alle CPP. Tale numerosita peraltro ¢
in netto e continuo incremento negli ultimi 10 anni e secondo studi inglesi la prevalenza di
bambini affetti da malattie /ife-limiting ¢ quasi triplicato, visto che raggiunge i 32 pazienti su
10.000 minori (12) (Tabella 1).

Tabella 1. Stime di prevalenza di soggetti con malattie life-limiting nella popolazione inglese tra 0

e 19 anni
Anno Prevalenza
1997 10:10.000
2003 12:10.000
2007 16:10.000
2010 32:10.000

Il costante aumento del numero di bambini con malattie life-limiting, si evidenzia in
particolare nel gruppo di eta trai 16 e 1 19. Questo suggerisce che la crescente necessita di cura
associata a queste condizioni, ¢ dettata da una sopravvivenza piu lunga dei pazienti, piuttosto
che da un aumento dell’incidenza della malattia. La prevalenza di condizioni [life-limiting &
inoltre notevolmente piu elevata in alcune popolazioni appartenenti a minoranze etniche ¢ ad
aree di deprivazione socio-economica.

Si stima che in Italia esistano ogni anno almeno circa 11.000 minori (eta 0-17 anni)
eleggibili alle CPP: alla luce di quanto esposto, il dato ¢ probabilmente molto sottostimato e,
secondo le indagini inglesi, potrebbe essere realisticamente superiore ai 30.000 bambini.
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I servizi di CPP previsti dal DL.vo 38/2010 devono pertanto rispondere a questo ‘“nuovo”
bisogno di salute e al suo incremento, con risorse adeguate: I’attivazione del Centro
specialistico di CPP in ogni Regione ¢ basilare. Il Centro deve coordinare i Servizi della rete di
CCP gia presenti nel territorio e deve fungere da coordinatore, supervisore ¢ formatore degli
operatori della rete, per rispondere ai bisogni di bambini e famiglie. La competenza e
I’esperienza del Centro di CPP attuata da operatori multidisciplinari, dedicati e specialisti ¢ la
risposta piu adeguata alla criticita relativa alla numerosita e alla eterogeneita/complessita dei
pazienti.

Complessita dei bisogni assistenziali

L’analisi dei problemi del neonato/bambino/adolescente con patologia inguaribile e della sua
famiglia, permette agli operatori sanitari di identificare i loro bisogni di cura e quindi definire
gli interventi e di conseguenza i servizi capaci di dare risposte efficienti ed efficaci. Essa deve
essere eseguita valutando in modo globale e completo la situazione attuale e quella prevedibile,
indagando I’area fisica, psicologica, sociale, spirituale ed etica (13). I bambini eleggibili alle
CPP molto spesso presentano disturbi cognitivi, difficoltd comunicative, problemi
nell’alimentazione, crisi convulsive e affaticamento che determinano molteplici bisogni clinici
richiedenti sia la gestione dei sintomi (dolore, dispnea, convulsioni, ecc.) che I’utilizzo di
presidi tecnologici per il sostegno delle funzioni vitali (5).

Nella maggioranza dei casi, i bambini eleggibili alle CPP mostrano un naturale bisogno di
conoscere ¢ sapere cosa succedera loro a breve e lungo termine. Tutti gli studi concordano
nell’affermare che dare ai bambini la possibilita di parlare delle loro preoccupazioni e speranze
significa assicurargli la possibilita di ricevere sostegno (14-17). I bambini hanno bisogno di essere
presi in carico da un’équipe competente e accessibile, capace di rispondere ai bisogni fisici,
psicologici, sociali, spirituali, culturali emergenti, nelle diverse fasi del percorso di cura (18).

Per valutare la complessita dei bisogni assistenziali dei bambini inguaribili e delle loro
famiglie esistono alcuni strumenti validati in letteratura (19). L’esperienza suggerisce che
normalmente la presenza contemporanea di almeno 2-3 bisogni clinici in un bambino con
diagnosi di inguaribilitd e/o necessita di presidi per il sostegno vitale quale il ventilatore
meccanico, indica una situazione clinica ad alta complessita assistenziale. La risposta sanitaria
alla complessita dei bisogni assistenziali deve avvenire tramite 1’accesso ai Servizi della rete di
CPP e deve essere declinata in base alla situazione clinica del bambino e alla complessita
assistenziale rilevata, nei diversi livelli di cura presenti nei Servizi della rete: primo livello di
cura, “Approccio palliativo”; secondo livello di cura, “CPP generali”; terzo livello di cura,
“CPP specialistiche”.

Comunicazione nell’ambito delle CPP

La comunicazione rappresenta un aspetto centrale del prendersi cura: Frazier et al. (20)
ritiene che la famiglia vada considerata come un membro dell’équipe con cui realizzare un
percorso di cura condiviso rispondente ai suoi valori e bisogni. La necessita di pianificare una
comunicazione efficace con il bambino e la famiglia, per giungere a definire e concordare il
piano di cura futuro, ¢ ampiamente raccomandata dalle linee guida internazionali (21). Carte
internazionali e codici deontologici evidenziano il diritto del bambino a partecipare sulla base
delle proprie capacita, valori e desideri, alle scelte che riguardano la sua vita, la sua malattia e la
sua morte (anche se giuridicamente minorenne) (22-24). I genitori per far fronte a
quest’esperienza hanno necessita di condividere il percorso di cura con i curanti attraverso un
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processo decisionale che tenga conto dei loro desideri e delle loro volonta. Tuttavia nella pratica
corrente questo non sempre avviene, in particolare la difficolta maggiore riguarda 1’attuazione
di una comunicazione efficace e il coinvolgimento attivo del bambino e dei fratelli.

Nel Riquadro 1 vengono elencati i requisiti per una comunicazione adeguata durante il
processo decisionale di malattia inguaribile e definizione della pianificazione anticipata delle
scelte di cura e le indicazioni per la formazione degli operatori (25, 26).

RIQUADRO 1

Requisiti per una comunicazione adeguata durante il processo decisionale di malattia
inguaribile e la definizione della pianificazione anticipata delle scelte di cura
e le indicazioni per la formazione degli operatori

Quando attuare la comunicazione:

alla diagnosi di malattia inguaribile

al momento della dimissione

dopo cambiamenti/peggioramenti significativi
prima di un possibile ricovero in terapia intensiva

Caratteristiche del processo comunicativo:
e incontri-colloqui ripetuti, con il bambino e i suoi genitori, al fine di attuare un processo
di comunicazione graduale
o verificare la comprensione di quanto comunicato
¢ informare periodicamente tutta I'équipe di cura delle decisioni prese,
¢ il cambiamento e/o la revoca delle decisioni espresse dal bambino/genitori deve
essere sempre possibile

Professionisti presenti alla comunicazione:
e almeno un rappresentante dell'équipe di CPP
¢ il medico responsabile del caso (es. medico oncologo, pneumologo, pediatra di libera
scelta, ecc.)
e un secondo medico non coinvolto direttamente al caso, se necessario
¢ gli infermieri e qualsiasi altro operatore che conosce il bambino/famiglia
e un operatore con la funzione di supervisore (eticista, psicologo, ecc.), se possibile.

Argomenti principali della comunicazione:

¢ fornire informazioni riguardo la malattia, la prognosi, le opzioni di trattamento, I'evento
morte a tutti i componenti della famiglia

e definire gli obiettivi di cura e i trattamenti futuri

e pianificare le emergenze

e pianificare la cura a domicilio se possibile, privilegiando lo svolgimento delle attivita
quotidiane del bambino (scuola, ecc.)

e pianificare il supporto al lutto.

Pianificazione anticipata delle scelte di cura:
o fornire informazioni del perché si discute di Pianificazione anticipata delle scelte di cura
e valutare se i genitori sono stati pienamente informati e se hanno ricevuto ripetute
comunicazioni
¢ definire le preferenze dei genitori e se possibile del bambino a trattamenti in situazioni
specifiche: quello che desiderano/non desiderano che venga fatto
definire istruzioni precise in caso di emergenza
informare sulle opzioni terapeutiche/servizi
indicare la data e le persone che partecipano alla comunicazione
indicare per iscritto il prossimo aggiornamento, se necessario.

Formazione degli operatori:

o tutti gli operatori coinvolti devono avere conoscenze nell’ambito della comunicazione,
della pianificazione anticipata delle scelte di cura, degli aspetti giuridici (minore,
coinvolgimento del minore), dei servizi di assistenza a disposizione, degli aspetti etici,
culturali, spirituali e, per gli operatori che non lavorano in ambito pediatrico, dei principi
di CPP.
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Introduzione

Gli operatori sanitari (medici, infermieri, psicologi) che operano nell’ambito delle Cure
Palliative Pediatriche (CPP) necessitano di una formazione specialistica, che includa aspetti
quali le conoscenze sulla malattia inguaribile in eta evolutiva, le caratteristiche di sviluppo
psico-affettivo del bambino e dell’adolescente, la comunicazione delle cattive notizie e la
gestione del lutto, la gestione del lavoro di gruppo multidisciplinare e gli inevitabili aspetti etici
che una malattia inguaribile in eta evolutiva comporta, nonché training specifici in questi ambiti
(1-3).

Anche il Ministero della Salute, con il DL.vo 38/2010, ha decretato I’importanza di una
specifica formazione professionale del personale nelle CPP, riconoscendo che la formazione
continua degli operatori sanitari € uno strumento indispensabile per garantire, a chi non puo
guarire, un’assistenza globale che consenta di vivere con dignita la malattia e il fine vita (4).

In accordo con le raccomandazioni della European Association for Palliative Care (EAPC,
Societa Europea di Cure Palliative Pediatriche) del 2013, in Italia sono state definite dal
Ministero della Salute le competenze dell’équipe nel curriculum formativo per le CPP (5). Si
tratta di un documento nel quale vengono identificati ambiti specifici di competenze delle
principali figure dell’équipe: medico, infermiere e psicologo. L’utilizzo del curriculum va a
colmare un vuoto formativo per la piena applicazione del DL.vo 38/2010 in eta pediatrica,
garantendo uno strumento fondamentale per la definizione di programmi formativi ad hoc. 1l
Ministero dell’Istruzione, dell’Universita e della Ricerca ha inoltre emanato le linee guida, i
criteri per l’attribuzione dei crediti formativi, le attivita didattiche minime e i criteri per
I’accreditamento dei Master di I e II livello in Cure Palliative e Terapia del dolore.

Questi percorsi, tuttavia, essendo in buona parte monoprofessionali, non rispondono
completamente al bisogno di formazione multidisciplinare e interdisciplinare e di lavoro in
équipe che dovrebbe caratterizzare ’intervento in CPP. Come sottolineato da Collura (6),
infatti, le CPP richiedono un training multidisciplinare che consenta di acquisire competenze
diversificate che vanno dalla gestione del dolore nelle varie fasi del percorso di cura, alla
comunicazione della diagnosi e della prognosi infausta fino all’accompagnamento della famiglia
nelle fasi terminali della malattia e del lutto. L’aspetto interdisciplinare che deve caratterizzare
la formazione in questa specifica branca della pediatria ¢ inoltre sottolineato dagli stessi
operatori, che richiedono maggiore e specifica formazione, soprattutto per quanto attiene 1’area
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della comunicazione e della gestione delle emozioni attivate dal lavoro con i giovani pazienti
inguaribili e le loro famiglie (7-12). E evidente che questi percorsi dovrebbero essere attivati in
maniera esperienziale (training), multidisciplinare e parallela rispetto ai percorsi didattici di tipo
monoprofessionale.

Infine, se da un lato sono ancora pochissimi i professionisti specificatamente formati nelle
cure palliative pediatriche, dall’altro manca ancora una corretta adeguata conoscenza delle CPP
da parte della popolazione. I cittadini italiani, infatti, non conoscono affatto né il problema delle
malattie inguaribili in eta evolutiva, né la rete assistenziale idonea per rispondere a tali
problematiche. Risulta pertanto evidente la necessita di informare e formare anche la
cittadinanza sui diritti dei bambini malati e delle loro famiglie, al fine di rendere pit omogenea
e piu equa I’assistenza in tale ambito. Sarebbe pertanto importante diffondere la conoscenza e
I’utilizzo delle cure palliative pediatriche dando cosi un impulso al loro sviluppo e alla loro
accessibilita. I servizi territoriali per i bambini con malattie /ife-limiting appaiono decisamente
insufficienti e le stesse famiglie spesso non ne sono a conoscenza, oppure devono lottare per
poter usufruire di cure palliative per i loro bambini al proprio domicilio (6, 13, 14), come
dovrebbe invece essere di diritto. In tale ottica diventa fondamentale anche la formazione delle
reti territoriali previste dal DL.vo 38/2010, che risultano essenziali per rispondere a tali
problematiche anche per incrementare e condividere le conoscenze degli operatori impegnati nel
settore.

Criticita e proposte

Nell’elenco che segue viene posto I’accento su tutta una serie di problematiche riguardanti la
formazione di tutti quei professionisti che si occupano a vario titolo di cure palliative
pediatriche. Vengono evidenziate questioni non ancora risolte e al contempo si suggeriscono
possibili soluzioni:

1. Gli infermieri e i medici che lavorano nel territorio e spesso anche nei vari setting
ospedalieri (Terapia Intensiva Pediatrica e Neonatale e Oncologia Pediatrica) non sono
solitamente in grado di gestire i bisogni specifici sia di bambini con malattie inguaribili
che delle loro famiglie nelle varie fasi che normalmente caratterizzano le traiettorie di
malattie /ife-limiting, dove momenti di stabilita cronica si alternano a periodi di criticita,
con evidente rischio di morte (10, 11, 15).

2. L’infermiere e il medico che lavorano in ambito pediatrico spesso assistono bambini con
malattie inguaribili e a rischio di vita, le cui fasce d’eta variano dal neonato al giovane
adulto. Cid naturalmente implica competenze e abilitd sia sul versante strettamente
clinico (valutazione del dolore, gestione dei farmaci, ecc.), ma anche psicologico e
relazionale (gestione della comunicazione con il bambino o adolescente e la famiglia,
supporto emotivo, gestione del lutto e delle emozioni proprie e altrui, ecc.) (2, 3, 12).
L’infermiere ha un ruolo essenziale all’interno del team interdisciplinare che pianifica,
organizza, implementa e gestisce la cura di questi bambini e delle loro famiglie (16, 18).
Gli infermieri e i medici riferiscono di sentirsi pitt competenti per quanto riguarda la
gestione del dolore e meno competenti quando devono parlare con i bambini e le famiglie
su argomenti relativi alla morte. La peculiarita della malattia inguaribile in eta pediatrica
e pertanto la conseguente necessita di una formazione specifica di personale competente
nelle varie fasi di vita del bambino (neonato-bambino-adolescente-giovane adulto)
dovrebbe essere garantita nella definizione dei curricula del personale che opera nei
contesti di CPP (1, 11, 20). Tale formazione dovrebbe essere prevista, come formazione
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di base, gia nel curriculum formativo universitario (3, 21). Dovrebbero poi essere previsti
momenti di formazione specialistica sia nei Master, sia in corsi specialistici di
aggiornamento, nonché altre forme di apprendimento (corsi di aggiornamento, training
formativi, stage con supervisione, discussione di casi clinici, formazione a distanza,
supervisione dell’équipe di cura, esercitazioni pratiche, ecc.)

3. Tra le problematiche professionali nella gestione delle cure palliative viene
maggiormente evidenziata la preparazione inadeguata, per gli infermieri in particolare,
nell’ambito della comunicazione (12, 23). Tale competenza ¢ ritenuta fondamentale, in
quanto una cattiva interazione tra il personale e le famiglie comporta effetti negativi sulla
gestione dei bisogni di salute dei bambini e sul loro benessere (19). Le maggiori barriere
percepite dagli infermieri sono nell’ambito dei problemi con la famiglia (2, 12, 24). Tutti
gli operatori coinvolti nel processo di CPP necessitano di formazione specifica nelle cure
palliative, non solo durante il livello base del percorso universitario (3, 21), ma anche per
lo sviluppo professionale continuo (8, 11, 12). Risulta pertanto fondamentale sviluppare
programmi formativi che seguano le indicazioni presenti nei curricula formativi specifici,
utilizzati per la preparazione del personale che opera nelle CPP. Dovrebbe inoltre essere
reso obbligatorio un aggiornamento specialistico continuo per gli operatori in questo
specifico contesto.

4. L’attuazione e implementazione di programmi di cure palliative potrebbe contribuire
anche a ridurre le difficolta dovute al distress morale da parte degli operatori sanitari e il
conseguente burn-out (15, 18, 26); tutti i componenti dell’équipe di cura dovrebbero
partecipare attivamente a momenti di debriefing e di formazione per migliorare la qualita
del loro lavoro assistenziale (7). Sono da implementare il lavoro d’équipe con strumenti
che permettano il confronto, la supervisione e la crescita professionale e personale.

5. Nello sviluppo di programmi di studio e di ricerca dovrebbero essere considerate alcune
questioni fondamentali quali: a) I’ambiguita della terminologia e la conseguente
mancanza di chiarezza concettuale, b) la limitata evidenza scientifica per la pratica
clinico-assistenziale, c) la complessita di insegnare argomenti a elevata sensibilita etica e
morale agli studenti/operatori sanitari, d) le limitate competenze nell’insegnamento che
non puod essere limitato al solo fornire i contenuti teorici (27). Andrebbe certamente
implementata la ricerca nella pratica clinico-assistenziale attraverso la creazione di “Reti
di Centri” per poter effettuare studi su popolazioni piu grandi; implementare la
formazione dei formatori in CPP.

6. Ancora oggi troppi bambini con malattie inguaribili muoiono in reparti di Terapia
Intensiva Pediatrica e Neonatale, spesso sottoposti a trattamenti sproporzionati. Una
formazione in CPP andrebbe pertanto estesa anche al personale dei Centri Ospedalieri di
Pediatria e Terapia Intensiva Pediatrica e Neonatale. La formazione dovrebbe essere
finalizzata al fine di permettere la gestione e la pianificazione degli interventi secondo un
approccio di CPP nell’ambito dei servizi definiti di secondo livello di cura “CPP
generali” (28).
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COMUNICAZIONE NELLA GESTIONE DEL MINORE
NELLE CURE PALLIATIVE
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Che cosa e una cattiva notizia

Una cattiva notizia ¢ un’informazione che modifica in modo drastico e negativo la visione
che il malato ha del proprio futuro. Diventa tanto piu cattiva quanto piu grande ¢ la differenza
tra la percezione della realta del malato (realta soggettiva) e la situazione reale (realta
oggettiva).

Il compito del professionista consiste nel rendere meno traumatico il passaggio tra le due
realta. Una cattiva notizia, in campo oncologico, coinvolge pregiudizi e rappresentazioni sociali
negative sul cancro che esistono anche prima che il professionista incontri il malato. Il
collegamento con la possibilita o la paura della morte rende la comunicazione ancora piu
difficile.

Nella malattia oncologica troviamo alcuni momenti comunicativi particolarmente critici:
prima comunicazione della diagnosi;
comunicazione del piano terapeutico iniziale;
comunicazione nella “off-therapy” (o conclusione del programma terapeutico);
comunicazione della prima recidiva della malattia;
comunicazione dell’inizio della fase terminale;
comunicazione con i familiari nella fase del lutto.

Sk L=

Quando il paziente & un bambino

Nell’immaginario collettivo, la speranza e la credenza sono quelle di pensare alla malattia
solamente legata all’eta avanzata, e siamo soliti considerare i giovani come soggetti sani, oppure
ai bambini come invulnerabili, integri e forti.

Per gli adulti il dover comunicare una brutta notizia a un bambino ¢ sempre molto difficile:
I’epoca dell’infanzia ¢ sempre stata concepita come ricolma di felicita e di spensieratezza,
caratterizzata da una sana incoscienza e da genuinita, e dove non c’¢ posto per le cattive notizie.

Come si comunica con un bambino? Globalmente, le indicazioni per rapportarsi al paziente
minore sono, per certi versi, simili a quelle consigliate per relazionarsi agli altri pazienti, ma con
particolare riguardo e rispetto per la minore eta.

La patologia viene a sconvolgere all’improvviso I’esistenza del bambino, a partire dalla sua
routine quotidiana e dal rapporto con la famiglia, le istituzioni, con i pari, con la scuola.

La comunicazione di una diagnosi sfavorevole (per esempio di atrofia muscolare spinale, di
cancro, ecc.) va principalmente data ai genitori da parte di professionisti preparati ed esperti nel
comunicare tale condizione, ¢ solo in un successivo momento la diagnosi va comunicata
eventualmente anche al bambino con modalita ben precise. E questo un momento molto difficile
e impegnativo sul piano emotivo per chi comunica tale diagnosi.
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In ambito sanitario, la comunicazione pediatrica ¢, d’altro canto, diversa dalle altre forme di
comunicazione medico-paziente, sia perché il professionista sanitario interagisce sempre con
almeno due persone (il minore e il genitore), sia perché la partecipazione del minore-paziente al
processo comunicativo ¢ generalmente assai limitata.

Il professionista sanitario pud talvolta rivolgersi al minore per conoscere direttamente i
sintomi o per chiarire alcuni punti difficili, ma generalmente il minore viene escluso dalla
comunicazione della diagnosi e del trattamento, rivolgendosi direttamente ai genitori, ai
famigliari o al tutore del minore. Il ruolo del minore nella comunicazione pediatrica deve
comunque, quando possibile, essere considerato e valorizzato.

E importante che il professionista sanitario si rivolga direttamente al minore per cogliere i
suoi vissuti, le sue idee e le sue interpretazioni dei disturbi lamentati; ¢ giusto prestare
attenzione ai suoi dubbi, alle sue domande, senza svalorizzare quelle piu apparentemente
infantili. Al minore deve essere permesso di esprimersi nei suoi tempi e con i suoi modi, senza
che Dl’adulto anticipi, zittendolo, la fine del discorso; ovviamente, tutto cid pud essere
influenzato da vari fattori: I’eta del minore, la tipologia del problema, la presenza di un genitore
variabilmente disponibile o controllante.

La relazione con i genitori/tutore del minore rimane, indubbiamente, indispensabile, per
creare la necessaria alleanza terapeutica; in caso di malattie molto gravi, I’instaurarsi di una
relazione efficace con i genitori puo risentire di sensi di colpa, di sentimenti di autosvalutazione,
di angosce e di paure per la sorte del figlio, di inadeguatezza sulle proprie capacita di saper stare
accanto al proprio figlio che soffre e al quale “non si ¢ stati capaci” di garantire la sicurezza
della salute.

Quando si avvia una comunicazione con un minore, il contenuto dell’informazione va
adeguato alla sua eta, alle sue caratteristiche della sua personalita, alla sua patologia o stato di
salute. Altri fattori da tenere presente sono la sua maturita cognitiva ed emotiva, la struttura e il
funzionamento del contesto famigliare, il background culturale di cui fa parte e la storia di
eventuali precedenti separazioni. Un’attenzione particolare va posta alla comunicazione con gli
adolescenti: la loro sensibilita e la loro vulnerabilita non dovrebbero mai essere persi di vista: il
loro bisogno di essere considerati ‘grandi’ dovrebbe essere accettato tanto quanto la necessita di
sentirsi ascoltati, accuditi ¢ accolti.

La comunicazione della diagnosi, se possibile, risulta ancora piu delicata quando ci si trova
di fronte all’evidente sconfitta della scienza. La diagnosi di cancro causa nel bambino
sentimenti sia sul piano fisico che emotivo, di sofferenza e di paura, e i danni che questa
provoca rappresentano una realta che deve essere affrontata nella vita di tutti i giorni. In passato
si riteneva di non informare mai il bambino della propria condizione clinica, in quanto questo
avrebbe creato in lui una sofferenza tale da non poter essere tollerata.

Negli ultimi anni pero, si ¢ capito che tenere sempre nascosta la verita non giova comunque
al bambino, considerato che in lui pud aumentare I’angoscia per la propria condizione e quindi
insorgere sensazioni di isolamento, solitudine e incertezza. Comunicare con il bambino malato
non significa dare soltanto informazioni, ma “mettere in comune”: saper creare un’atmosfera di
condivisione, di ascolto e di rispetto che favorisca un passaggio sincero di quanto si vuole far
comprendere.

I bambini possono reagire alla diagnosi con varie modalita: chi in maniera aggressiva, chi
magari in maniera piu calma e riflessiva: pero, i sentimenti che emergono sono uguali in quasi
tutti 1 bambini: dolore, paura, tristezza, chiusura imbarazzo, vergogna, speranza e talvolta rifiuto
del cibo.

Di fronte ad un malato terminale, ci si confronta con un progressivo peggioramento e
deterioramento delle condizioni generali, con conseguente accresciuta preoccupazione circa la
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gestione della terapia e il contenimento dei disturbi: indubbiamente, 1’accompagnare una
persona di questo tipo € un compito, anche emotivamente molto impegnativo.

Quindi, si rendono necessarie cure palliative globali con necessita di un team
ospedaliero/territoriale plurispecialistico. Quando sembra che non ci sia piu nulla di utile da
fare, subentrano altri bisogni da salvaguardare: sono soprattutto quelli emotivi e relazionali e la
necessita di non sentirsi solo un malato terminale.

Per i minori piu piccoli € importante garantire la possibilita di poter ancora essere in grado di
giocare. Gli adolescenti, invece, hanno una maggior consapevolezza del loro stato di salute e
della gravita delle proprie condizioni: vanno sempre ascoltati e supportati i loro vissuti, ed
accolti 1 loro bisogni (ad esempio la vicinanza di un amico, di un insegnante, ecc.) in modo tale
da ritrovare ancora un senso nella propria vita.

In questa fase della storia clinica e della vita ¢ anche necessario garantire i previsti (e
concordati con i genitori) controlli clinici, per evitare che subentrino sentimenti di abbandono e
di inutilita. Poi, sarebbe importante, dopo la morte del minore, non interrompere i rapporti tra i
professionisti sanitari e genitori/familiari, ma proseguirli per il tempo a loro necessario per
elaborare quanto successo.

Comunicazione con il malato e la famiglia

Nella fase terminale della vita di un bambino si possono identificare due periodi di
particolare rilievo per la comunicazione con il piccolo paziente e la sua famiglia:

— il primo periodo ¢ quello in cui i trattamenti terapeutici non sono piu efficaci per quella
specifica patologia e allora ¢ necessario spostarsi dall’intervento strettamente curativo
alla necessaria fase palliativa;

— il secondo ¢ il periodo delle cure palliative terminali che contempla I’accompagnamento
alla morte del piccolo e I’elaborazione del lutto della sua famiglia.

Complessivamente, i suggerimenti proposti per assistere il bambino nella prima fase, durante
il passaggio dall’assistenza curativa a quella palliativa sono i seguenti:

— per quanto riguarda 1’équipe terapeutica, elaborare una modalitad uniforme di affrontare i
problemi pitu importanti legati all’assistenza di un minore in fase terminale
(comunicazione, sostegno, controllo del dolore, ecc.) basata su una discussione di gruppo;

— da non dimenticare anche un adeguato supporto al minore ¢ alla sua famiglia: la corretta
gestione dei disturbi, rappresentano indirettamente una modalita di comunicazione e di
approccio, tutta particolare; non dimentichiamoci che anche il potere e il sapere rimanere
accanto in silenzio, non ¢ affatto inutile ma, al contrario, puo risultare molto prezioso e di
sostegno;

— nel processo decisionale dovrebbero essere chiamate tutte le figure dell’équipe
assistenziale, coinvolgendo anche i genitori del bambino, il pediatra di famiglia, le figure
professionali del Distretto, il gruppo della terapia antalgica e, quando possibile, anche il
bambino; tenendo conto dell’eta, del livello di maturita e, rispettando comunque il suo
desiderio eventuale di non voler essere informato;

— il minore dovrebbe essere aiutato a comprendere quanto piu possibile la serieta della sua
situazione: appena possibile, il professionista concordera con i genitori il modo piu adatto
per rendere il bambino sempre piu attivo e coinvolto nel descrivere le sue difficolta, nel
formulare le sue richieste e nell’esprimere le sue emozioni. Il percorso di
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accompagnamento puo essere distinto in tre fasi: la comunicazione, I’accompagnamento,
il follow-up e I’elaborazione del lutto.

Aspetti della comunicazione

La comunicazione di cattive notizie ad un minore ¢ il momento in cui si comunica la
decisione di passare alle cure palliative e deve essere indubbiamente condiviso con i genitori o il
tutore del minore, e quando possibile, anche col bambino.

L’evenienza di aiutare un minore ad attraversare la fase terminale di una malattia ¢
estremamente faticosa e impegnativa, sia da un punto di vista emotivo che pratico, per tutte le
figure che si trovano coinvolte. E molto importante che il nucleo familiare comprenda che
questo prendersi cura del loro bambino e di loro stessi come famiglia da parte dell’équipe ha un
valore fondamentale che non si concludera con la morte del piccolo.

In questa fase, i vissuti del nucleo familiare cambiano enormemente. E di estrema
importanza, quindi, che vengano garantite le migliori condizioni del setting:

— definire un tempo e uno spazio adeguati per questo momento;
— individuare la figura del professionista medico piu adatta a tale compito;

— considerare 1’eta, il livello di comprensione e la maturita del minore che dovrebbe venire
coinvolto in questa fase (chi comunica dovrebbe conoscere quanto piu possibile la
situazione). Spesso ¢ difficile trovare il momento adeguato per iniziare a comunicare con
il minore sulla sua situazione, in quanto vanno tenuti presenti e rispettati i meccanismi di
negazione della famiglia e i meccanismi di difesa del bambino;

— valutare le reazioni emotive di un minore che sta per morire per accoglierle e gestirle
adeguatamente: va aiutato e sostenuto nell’esprimere i propri sentimenti di rabbia, paura,
tristezza e di solitudine ed a manifestare ansie ed angosce. Se il bambino preferisce
parlarne anche con i familiari, chi ha in cura il minore dovra preparare e sostenere i
genitori in questo difficile momento.

Le informazioni da trasmettere alla famiglia del minore relative alla evoluzione della sua
situazione clinica, degli approcci terapeutici e assistenziali ancora proponibili, vanno prima
decise e concordate da tutti i membri dell’équipe clinica che ha in carico il minore, in modo che
vi sia accordo e uniformita su cio che verra poi comunicato.

Che cosa viene comunicato

Riveste fondamentale importanza il contenuto di cio che viene comunicato ad un minore
considerando tutta una serie di variabili:

— Verra comunicata |’esatta e reale situazione clinica del minore, rendendosi disponibili ad
altri interrogativi e approfondimenti.

— Simettera in evidenza che i presidi terapeutici possibili/necessari non hanno dimostrato la
loro efficacia considerata la gravita della situazione, e che ogni ulteriore terapia, non
rappresentando alcun elemento di beneficio, risulterebbe puro accanimento con
sofferenza inutile per il bambino.

— In base all’eta del bambino e alla sua possibilita di comprensione, ¢ con 1’opportuno
supporto tecnico psicologico, anche a lui deve essere concessa la possibilita di
comprendere la situazione.
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Luoghi del comunicare

Il cosiddetto setting € un altro argomento che ¢ bene considerare sempre. Il luogo dove
avviene il colloquio deve avere alcune caratteristiche ben precise.

— Si individuera uno spazio adeguato, tranquillo ed indisturbato, senza telefoni che suonano
e persone che passano/entrano all’improvviso.

— Solo successivamente, e quando possibile, si potra considerare anche la stanza con il letto
del bambino.

Tempi della comunicazione

In presenza di problematiche croniche ad esito infausto, le occasioni e la possibilita di poter
comunicare con i genitori devono essere garantite ogni giorno: ¢ cosi possibile giungere, a delle
decisioni realmente condivise.

Modalita del comunicare

Esistono numerose sfumature che influenzano la comunicazione. Ogni operatore ha delle
proprie caratteristiche in base alla propria personalita al proprio temperamento. Alcuni consigli
possono essere d’aiuto per tutti:

— Non si deve essere frettolosi (puo essere una modalita dell’operatore per evitare di sentire
la propria sofferenza e il suo senso di impotenza).

— Tralasciare inutili atteggiamenti di incoraggiamento.

— Quando necessario, preferire il silenzio, I’ascolto e la presenza, alle parole che potrebbero
risultare talvolta banali.

— Stare con gli stati d’animo dei genitori e dei familiari, accettando la loro sofferenza e il
loro dolore.

— Accogliere la reazione emotiva del bambino morente, aiutandolo ad esprimere e a gestire
le sue reazioni di rabbia, di paura, i suoi sentimenti di tristezza e solitudine, e a contenere
eventuali ansie ed angosce.

— Non permettere che il bambino e i genitori si sentano abbandonati: anche quando
rimangono da soli, devono avere la certezza di poter sempre contare su figure di
riferimento dell’équipe curante.

— Verificare se vi sia la necessita di una assistenza e di un conforto secondo le credenze
religiose della famiglia.

Accompagnamento

Anche questa fase prevede il completo coinvolgimento dell’équipe medico-infermieristica:
deve venire garantita, al minore e ai suoi familiari, la disponibilita ad essere in qualsiasi
momento contattabili, sia fisicamente che telefonicamente:

— Lasciare al minore e ai suoi familiari tutto il tempo che a loro puo servire per capire ¢

accettare quello che sta succedendo.
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— Rendersi sempre disponibili ad accogliere e ad esaudire le richieste e bisogni del minore e
dei suoi familiari.

— Garantire sempre una adeguata terapia del dolore e di altri sintomi disturbanti.

— Programmare la graduale, progressiva e ragionata sospensione dei supporti terapeutici
(infusione parenterale, farmaci salvavita).

— QGarantire sempre e comunque una presenza attiva garantendo le azioni di una “assistenza
compassionevole”.

— 11 contatto fisico ¢ generalmente ben accettato e, quindi, favorirlo nel modo piu
spontaneo.

— Se sono assenti i genitori al momento del decesso, attendere il loro arrivo prima di
spostare il bambino dalla sua stanza e poi procedere successivamente al suo trasferimento
in ambiente dedicato.

— Concedere la facolta ai familiari di rimanere con il minore, prima del suo trasferimento.

— Assicurare una “privacy” adeguata alla situazione (es. potrebbe essere necessario spostare
in altre stanze altri eventuali bambini ammalati con i loro genitori, spiegando a questi
ultimi che cosa sta accadendo).

Follow-up ed elaborazione del lutto

Costituire una équipe di professionisti, aperta di volta in volta anche a figure che abbiano
avuto un ruolo rilevante nella storia clinica di quel minore, allo scopo di promuovere
successivamente incontri con genitori e familiari che abbiano vissuto una esperienza analoga,
promuovendo la formazione di gruppi di auto-aiuto avendo a disposizione, per quei genitori che
ne sentano il bisogno, un sostegno psicologico. E importante anche riuscire, per almeno due
anni, a mantenere un contatto puntuale con i familiari del minore, nelle ricorrenze significative
(compleanno del minore, data della sua morte, ecc.).
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CURE PALLIATIVE DEL NEONATO
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(a) Terapia Intensiva Neonatale, Azienda Ospedaliera Universitaria Senese, Siena
(b) Unita di Bioetica, Istituto Superiore di Sanita, Roma

Introduzione

Le linee guida della Societa Italiana di Neonatologia (SIN) riportano che:

“un programma di cure palliative deve essere proposto in tutte quelle situazioni in cui
I’iniziarsi o il protrarsi del supporto intensivo non porta ad un prolungamento significativo
della sopravvivenza ed e in questo senso da considerarsi futile (trattamento che non
prolunga la vita e non dilaziona in modo significativo la morte) e fonte di ulteriore dolore e
sofferenza. In queste situazioni e doveroso limitare le cure intensive e continuare
I’assistenza al neonato con 1’unico intento di migliorarne la qualita di vita di fronte ad una
situazione terminale, alleviandone i sintomi” (1).

Le cure palliative sono da intendersi fatte sempre nel miglior interesse del bambino, e non
sono un “chiudere gli occhi” (1): su questo punto bisogna essere chiari: il progresso delle
capacita di intervento analgesico e di supporto psicologico, richiedono una revisione di cosa si
intende per palliazione; infatti mentre un tempo si poteva intendere qualcosa che “copriva” il
dolore, ciog, in linguaggio corrente ma efficace “ci metteva una pezza”, oggi la cura del dolore e
il supporto psicologico sono diventati cosi finemente raffinati che sono vere discipline mediche
e non sono un “di pit”, ma sono in primo luogo un diritto del paziente, ¢ in secondo luogo un
obbligo del medico.

Le cure palliative in ambito neonatale seguono in Italia il parere elaborato dal Comitato
Nazionale per la Bioetica (CNB) (3) e le raccomandazioni adottate dal Consiglio Superiore di
Sanita (4) che prescrivono un approccio personalizzato al momento della decisione di non
proseguire indagini e cure che possano essere sproporzionate alla loro reale efficacia.

Entrambi i1 pareri mettono in guardia contro 1’accanimento terapeutico e contro una
sospensione affrettata e non basata su elementi personalizzati, delle cure.

In particolare, nel documento elaborato dal CNB si riconosce che i neonati prematuri sono in
condizioni di estrema fragilita e che, in tali circostanze, I’intervento medico equivale al pronto
soccorso per una persona in pericolo vita. L’intervento, pertanto, non pud essere considerato
accanimento terapeutico, che deve invece sempre evitato. Si distingue, dunque, tra un primo
soccorso, subito dopo la nascita, che deve essere immediato e non selettivo per eta, e le fasi
successive, in cui il medico potra valutare se le cure siano proporzionate alla situazione del
singolo neonato o se invece possa profilarsi un inaccettabile accanimento terapeutico. Nel
documento non sono stabilite soglie di eta gestazionale a partire dalle quali si escluda a priori
ogni tentativo di intervento, che invece si ritiene debba essere valutato dal medico, caso per
caso. Il documento affronta anche il ruolo dei genitori rispetto alle decisioni mediche per i
prematuri. I genitori devono essere informati delle procedure mediche seguite e pienamente
coinvolti nel percorso terapeutico. Il loro consenso perd dovra essere vincolante solamente
quando si propongano interventi o terapie di tipo sperimentale: in tutti gli altri casi, se non ¢’¢
accordo, la decisione finale spetta al medico.
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Un punto fondamentale ¢ I’istituzione di protocolli locali per un percorso diagnostico-
terapeutico su misura della famiglia, in cui, sin dal momento di una diagnosi prenatale infausta i
genitori siano e si sentano accompagnati nelle tappe successive dal parto al decesso.
L’importanza di avere gia organizzata un’équipe plurispecialistica con ginecologo, neonatologo,
psicologo e con D’apporto degli specialisti delle eventuali patologie gravi riscontrate, ¢
fondamentale, perché al momento di una diagnosi prenatale infausta o dell’accertamento di una
nascita troppo prematura, i genitori vengano coinvolti e informati correttamente dall’apposito
specialista.

Cure palliative perinatali alla nascita

In presenza di una diagnosi prenatale di malattia incurabile con prognosi infausta (es.
Trisomia 13, anencefalia, ecc.) o di prematurita estrema (allo stato attuale, sotto le 22-23
settimane di eta gestazionale per chi nasce in un centro di terzo livello) attraverso il percorso del
counselling perinatale, si potrebbe giungere alla decisione condivisa di non rianimare il neonato,
cio¢ di non fornire una cura intensiva che alla prova dei fatti si rivelerebbe inutile (5-7). Vari
lavori (8-12) mostrano I’utilita di istituire in ogni centro di Terapia Intensiva Neonatale (TIN)
un “hospice perinatale” con il compito di creare un percorso plurispecialistico, che accompagni i
genitori dal momento della diagnosi prenatale di patologia inguaribile, alla nascita e al decesso,
nei casi a prognosi infausta e che si avvalga di un team multispecialistico dedicato, di spazi
riservati all’espletamento delle cure palliative perinatali e di specifici protocolli di cura e
trattamento dei sintomi.

Gia prima della nascita, va offerta assistenza medica e psicologica ai genitori che si trovano
in un momento di massimo stress e disagio. Chiedere un consenso alla sospensione o al
proseguimento delle cure a genitori in questo momento, ha un valore legale discutibile e scarsa
giustificazione dal punto di vista etico, dato che lo stress estremo per entrambi, il trauma e per la
donna il dolore fisico, rendono fuori luogo I’espressione di un parere.

E imperativo invece dare ai genitori informazioni riguardanti la diagnosi e la prognosi in
modo chiaro e semplice, se occorre, con 1’aiuto del mediatore culturale. Va dato il massimo
disponibile del tempo per spiegare la situazione ai genitori, per raccogliere i loro dubbi e le loro
attese. Al bambino va fornito un ambiente riscaldato, riservato, presenziato dai genitori,
offrendo al bambino cure antidolorifiche, o dandogli le cure per supplire il gasping respiratorio
possibile fonte di sofferenza (13).

Cure palliative dopo la stabilizzazione del neonato

Le linee guida su sedazione e dolore della SIN cosi si esprimono:

“La decisione di limitare il supporto intensivo ¢ da circoscrivere alle situazioni cliniche
giudicate irreversibili, quando la ventilazione e le altre procedure invasive eseguite sul
neonato non danno reali benefici perché atte solo a posporre transitoriamente la morte con
ulteriore sofferenza. I genitori vanno informati della situazione clinica e del suo evolversi e
dell’essere irreversibile. Il dialogo con i genitori ¢ fondamentale non per avere un consenso
all’interruzione delle cure, perché questo dipende dalla oggettiva irreversibilita della
patologia verso la morte o dall’insostenibilita del dolore arrecato al bambino, ma perché
ogni situazione clinica € un percorso che il medico non intraprende da solo, ma condivide,
illustra, che sottopone a decisione del paziente quando appropriato” (1).
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Aspetti fondamentali sono:

1. fornire calore, tenere riscaldato il neonato;

2. fornire un contatto fisico, holding;

3. fornire un supporto nutrizionale adeguato;

4. fornire sedazione e controllo del dolore

5. mantenere il supporto nutrizionale endovenoso e/o per os.

I genitori vanno informati in anticipo della morte imminente, in modo che abbiano il tempo
di stare con il proprio bambino. I genitori dovrebbero essere lasciati con il loro bambino fino a
quando lo desiderano, dando loro la possibilita di avere vicino altri parenti. Dovrebbe essere,
inoltre, data I’opportunita di portarsi un ricordo del bimbo, che puo essere la foto o il cartoncino
identificativo posto al letto del paziente o altri oggetti appartenuti al bambino. Senza un ricordo,
senza un’immagine, senza una rappresentazione del bambino, 1’elaborazione del lutto potrebbe
essere piu difficoltosa.

E importante la partecipazione dei genitori al percorso-morte, sia per il dovuto rispetto verso
il bambino, sia per una corretta elaborazione del lutto da parte dei genitori stessi. Per una
migliore elaborazione del lutto e necessario il coinvolgimento dei genitori, momento
fondamentale di tutto il processo di presa in carico, che dovrebbe essere condiviso da tutto il
personale presente.

E importante assicurarsi che la famiglia abbia una rete di aiuto da parte dei familiari e/o
amici. Prevedere un colloquio a distanza di circa un mese con uno psicologo, per permettere il
proseguo dell’elaborazione del lutto.
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Introduzione

La World Health Organization (WHO, Organizzazione Mondiale della Sanitd) emana
periodicamente linee guida sulle medicine complementari o tradizionali. Si auspica, tra ’altro,
che i servizi sanitari nazionali favoriscano 1’integrazione dei trattamenti detti complementari,
tradizionali o integrati, con quelli della medicina ufficiale, verificando che siano sempre
garantiti i criteri di qualita, sicurezza ed efficacia (1). Presso i National Institutes of Health
(NIH) statunitensi, il National Center for Complementary and Integrative Health (NCCIH) ¢
considerato all’avanguardia per la ricerca in questo campo.

Le medicine complementari, integrate o tradizionali sono definite una:

“somma di conoscenze, abilita e pratiche basate su teorie, credenze ed esperienze
appartenenti a differenti culture, usate per il mantenimento della salute, come pure per la
prevenzione, la diagnosi e la cura di malattie fisiche o mentali” (2).

Esse rappresentano un enorme bagaglio di conoscenze nel campo delle sostanze naturali di
origine vegetale, animale, minerale che, nelle varie farmacopee possono introdurre aspetti
innovativi in terapia. Oltre alle “medicine naturali” che, in molti casi e con le dovute cautele, si
possono associare alla terapia farmacologica classica, esistono tutta una serie di approcci non
farmacologici che possono integrarsi nella cura di numerose patologie. Il riferimento ¢ agli
approcci, quali ginnastiche, massaggi, agopuntura, moxibustione, meditazione, yoga, approccio
spirituale, attivita artistiche. C’¢ una letteratura scientifica in continua crescita riguardo
all’utilizzo della medicina integrata nelle cure palliative dell’adulto.

Il National Cancer Institute statunitense ha finanziato ricerche precliniche e cliniche al fine
di esaminare, ad esempio, alcuni aspetti di sistemi medici strutturati come la medicina
tradizionale cinese (esercizi fisici, interventi mente-corpo, terapie manuali, piante, diete, ecc.)
(3). In ambito delle Cure Palliative Pediatriche (CPP) I'utilizzo della medicina integrata non ha
raggiunto ancora gli stessi livelli di diffusione rispetto agli adulti, ma vi sono potenzialita da
mettere in pratica.

Panorama di alcuni approcci integrati

Sarebbe auspicabile incrementare alcuni trattamenti integrati nell’ambito delle CPP.
Probabilmente in alcune realta italiane potrebbero essere gia presenti e quindi sarebbe
opportuno da un lato realizzare un’indagine conoscitiva e successivamente un eventuale
monitoraggio nei vari centri, dall’altro diffondere attraverso corsi multidisciplinari le diverse
conoscenze su tali argomenti.
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Una grossolana classificazione dei trattamenti integrati puo essere quella che suddivide i
numerosi ed eterogenei approcci in cinque grandi gruppi (4):

1. Sistemi medici strutturati
quelli con specifiche basi epistemologiche, come la medicina tradizionale cinese, la
medicina antroposofica o la medicina omeopatica;

2. Terapie biologiche
con uso di particolari diete, vitamine, minerali;

3. Manipolazioni fisiche e ginnastiche
come la chiropratica, I’osteopatia, ginnastiche, i massaggi, I’agopuntura;

4. Medicina energetica
come il reiki, la magnetoterapia, la cromoterapia;

5. Interventi sulla connessione mente-corpo
come yoga, meditazione, preghiera, biofeedback.

Gia in passato presso |’Istituto Superiore di Sanita si ¢ svolto un convegno sulle cure
palliative dell’adulto e in quell’occasione erano state illustrate le possibilita di integrare gli
approcci complementari con i protocolli ufficiali (5). Altri approcci, come 1’aromaterapia e la
musicoterapia si stanno diffondendo nelle CPP rivolte anche al bambino piu grande, ma devono
ancora trovare una evidenza scientifica di efficacia. Qui di seguito vengono proposti
sinteticamente quegli approcci integrati che potrebbero essere utilizzati in ambiente pediatrico a
supporto delle cure palliative standard. Alcuni sintomi frequenti su cui sono stati utilizzati i
trattamenti integrati sono nausea, vomito, mucositi, dolore, fatigue, cachessia, ansia, insonnia,
perdita di peso, stipsi, epatotossicita, sbalzi d’umore, il tutto con risultati variabili: non ¢’¢ una
grande casistica (6).

In Germania la medicina integrata ¢ molto utilizzata: i principali trattamenti sono
I’omeopatia, i massaggi, la medicina antroposofica, I’agopuntura, i fiori di Bach (7). Anche
I’approccio spirituale viene molto considerato in ambito di cure palliative oltre agli integratori
alimentari (8) e altri trattamenti quali le attivita creative, soprattutto musicoterapia (9), pittura
(10) e la terapia del sorriso (11); infine I’agopressione (12), I’elettroagopuntura (13), i massaggi
(14).

Molte tecniche e approcci non convenzionali, validati scientificamente, vengono gia
ampiamente utilizzati nei neonati per il controllo del dolore (suzione non nutritiva, saturazione
sensoriale) e per la stabilizzazione del neonato critico (massoterapia, metodo canguro o
marsupio-terapia) (15, 16).

Approcci mente-corpo per il personale sanitario

I cosiddetti interventi sulla connessione mente-corpo come yoga (17), meditazione,
mindfullness (consapevolezza), esercizi di respirazione e altri approcci come il tai chi e il
gigong sono molto utilizzati per le cure palliative degli adulti (18) e potrebbero essere introdotti,
con appropriati adeguamenti, all’ambiente pediatrico.

E da evidenziare che molte di queste pratiche qui esposte possono essere utilizzate con
successo da tutto il personale sanitario coinvolto in un lavoro che lo sottopone sicuramente ad
uno stress cronico. Molti studi hanno dimostrato un miglioramento della qualita della vita e una
diminuzione delle fasi di burnout e di ansia degli operatori sanitari, siano essi medici, infermieri
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o psicologi, che lavorano in ambito di ambienti sanitari stressanti e delle cure palliative in
particolare.

Vari tipi di meditazione e rilassamento, la mindfullness sono i modelli sempre piu utilizzati e
studiati (19): in un lavoro della American Heart Association viene evidenziato che chi presenta
ipertensione e medita o pratica altre forme di rilassamento pud avere un certo giovamento (20),
mentre secondo altri autori (Jindal ef al.) (21) viene dimostrato che la meditazione determina
delle modificazioni anatomo-funzionali in sede cerebrale, in particolare nella corteccia, nell’area
pre-frontale, nel giro cingolato, poi a livello della sostanza bianca, sul sistema limbico, sul
sistema nervoso autonomo. Sono stati inoltre riscontrati variazioni del valore di alcuni
neurotrasmettitori, citochine, ormoni, endorfine che vanno verso valori correlati ad uno stato di
benessere.
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