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Problemi endocrini nel bambino con neoplasia

I tumori nell’età evolutiva sono assai più  rari che nell’adulto e costituiscono il 2% di tutti i tumori  della popolazione generale: in tutto il periodo della sua attività professionale  pertanto un pediatra  ne diagnosticherà o ne seguirà pochi casi. Pur tuttavia  anche solo un caso basta per suscitargli angoscia.sui tumori prettamente endocrini, fortunatamente rari, non si trovano in letteratura dati epidemiologici estremamente precisi. Ciò che è certo che il paziente emato-oncologico non si vista la sopravvivenza fino alla giovinezza : questo ha fatto si che si devono cambiare le modalità nell’assistenza al bambino e alla famiglia che deve essere aiutata negli obbiettivi a lungo termine.

No si hanno dati estremamente precisi : uno studio a livello europeo  denominato EUROCAR  su un registro di 1263 casi svolto attraverso 34 Centri dal 1978 al 1992 in 16 Paesi Europei sui tumori germinali ,trofoblatici e neoplasie gonadali riporta una sopravvivenza nettamente inferiore negli anni 78\81 con netto aumento delle percentuali  negli anni 80-90  mentre scende  al 50% per i carcinomi gonadici con una più bassa sopravvivenza x i bb con t.germinali intracranici e intraspinali.

I t. gonadici nel bambino hanno almeno il 50% di probabilità di essere benigni e di essere sottopposti a trattamento conservativo (J.Urol  Jun 2001)

Per i tumori surrenalici uno studio retrospettivo svolto dal servizio di Endocrinologia dell’Ospedale s.Vincent Parigi (Med Pediat Oncol 199 Feb ;32 (2) 106-11

Su 54 bambini  da una media di sopravvivenza  a 5 anni del 49% o più se la resezione del tumore è stata  microscopicamente completa.

La patologia tiroidea, il tumore tiroideo rappresenta lo 0,5%  di tutti i tumori  e il10% colpisce i giovani prima dei 21 anni  sia come t. primitivi, sia come prime manifestazioni di una neoplasia endocrina multipla famigliare sia come conseguenza di radiazioni .
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Marcella Zera : 

il pediatra di famiglia nella gestione domiciliare del bambino con malattia endocrina cronica

I tumori nell’età evolutiva sono assai più rari che nell’adulto e costituiscono il 2% di tutta la popolazione generale : pertanto un pediatra di famiglia nella sua vita professionale ne diagnosticherà o seguirà ben pochi casi. Pur tuttavia un solo caso basta per suscitargli angoscia.  

Sui tumori prettamente endocrini ,peraltro fortunatamente rari,  non si hanno ancora in letteratura dati epidemiologici estremamente precisi. Ciò che è confermato è che la percentuale di sopravvivenza del paziente oncologico è andata aumentando a partire dagli anni ’80 con il miglioramento delle tecniche  diagnostiche e  terapeutiche multidisciplinari, con prospettive di vita oltre la giovinezza ma con possibilità di sviluppare a distanza effetti negativi a carico di vari organi ( problemi di accrescimento, di apprendimento, sviluppo puberale, ipotiroidismo, infertilità) e addirittura un secondo tumore. Pertanto in questi ultimi anni  si sono modificate anche la modalità di assistenza al bambino e alla famiglia che deve essere aiutata per  un programma a lungo termine. Questo mette a dura prova il pediatra ,che per cultura universitaria, non ha una preparazione specifica nell’assistenza globale a questo tipo di pazienti con necessità complesse ed ha bisogno di aiuto da parte delle strutture specialistiche e di servizi sociali.   (l’assistenza deve essere incentrata sull’intero nucleo famigliare)come  si recita nel “Summit Mondiale per l’infanzia del 1991” 

Ma, vorrei andare al “ prima della diagnosi” perché , all’inizio, il  momento cruciale è sospetto.

L’angoscia del SOSPETTO  nelle nostre quattro mura

siamo nelle quattro mura del nostro studio e abbiamo un sospetto: il nostro primo istinto è di rimuoverlo ma la deontologia professionale non ce lo permette  : sappiamo che una diagnosi rapida e un trattamento tempestivo possono essere decisivi per il suo futuro.  Quando uno superspecialista visita il bambino, riceve già una famiglia per così dire “ preparata”, ma noi lì , in quel momento, viviamo uno stato d’animo veramente drammatico : si… da qualche anno si è incominciato a parlare di pediatra di famiglia, di assistenza globale e domiciliare  al paziente già diagnosticato e in terapia ..ma  nessuno , per quello specifico momento, ci ha dato  la “formula magica “ che non provochi immediato panico e soprattutto perdita di tempo prezioso in  inutili visite da altri pediatri  o superspecialisti più confortanti.   

E’ ovvio comunque che dobbiamo usare una doverosa cautela cercando di adeguare i termini al livello socioculturale  e di emotività di quei genitori  . Mentre parliamo con loro e ci sforziamo di superare il senso di rabbia e confusione che ci assale, stiamo già pensando a come risponderemo alla  pioggia di domande che arriveranno… come se la diagnosi fosse già  stata pronunciata .Una cosa è certa : dobbiamo ribadire con tutta fermezza e umiltà la necessità di una consulenza di un Centro che potrà visitare il bambino e verificare “alcuni esami”. 

Ma in quel momento quasi ci pentiamo di avere scelto questa professione :  pensiamo a quanti genitori ci chiedono  con insistenza durante l’anno di fare eseguire un ” po’ tutti gli esami” solo perché “non ne abbiamo mai fatti”!

QUINDI

Cautela nel comunicare un dubbio diagnostico in

maniera professionale ma con quella carica di

umanità che rende più facile l’accettazione

pazienza, umiltà

tempestività 

….- e  comunque siamo sicuri che in serata ci arriverà una telefonata di uno dei genitori per ulteriori informazioni e chiarimenti.

Nel frattempo  abbiamo già provveduto a contattare il Collega del Centro di diagnosi per fissare noi stessi l’appuntamento per rendere loro più facile possibile l’approccio al “Centro”.

Ai Colleghi più giovani mi permetto di suggerire :

Cerca di organizzarti e accompagnali ; se non ti puoi organizzare spiegaglielo e prometti loro che contatterai quanto prima il tuo collega; in questo caso consegna loro anche due righe di accompagnamento con l’anamnesi e un buon esame obbiettivo. Sarà utile al collega perché sarà facilitato nell’espletare la visita e ai genitori perché si sentiranno “accompagnati” e meno confusi.    

LA DIAGNOSI definitiva :

un momento particolarmente critico per tutti.  

il pediatra di famiglia deve essere di aiuto alla famiglia nell’individuare il Centro di diagnosi e cura all’inizio e assistere la famiglia in tutto il suo percorso.

l’accertamento diagnostico spetta ad una équipe di superspecialisti che possano effettuare uno studio particolareggiato e valutare l’estensione della malattia

Il Centro è di fondamentale importanza : la patologia oncologica ha tratto notevole  giovamento dall’abbattimento delle quattro mura di ogni singola specialità, proprio perché ormai si applicano strategie terapeutiche multidisciplinari:

pediatra oncologo, chirurgo, epidemiologo, cardiologo, endocrinologo neurologo, psicologo, ricercatori biologi, radiologo e radiologo oncoterapista, patologo, équipe infermieristica 

tutti hanno un ruolo fondamentale .

Anche il Pediatra di famiglia ha un ruolo fondamentale : è coinvolto (o dovrebbe esserlo) in tutte le fasi di questo percorso , poiché deve essere considerato un membro importante dell’équipe : le “quattro mura” non giovano a nessuno né al paziente né alla scienza medica.: deve essere favorito il suo ingresso al centro  anche per offrire aiuto e consiglio alla famiglia e farle capire che è sempre al suo fianco 

Così come la famiglia e il paziente traggono vantaggio da un rapporto ottimale con il Pediatra, altrettanto quest’ultimo potrà svolgere meglio il proprio compito attraverso un rapporto ottimale con i superspecialisti del Centro con i quali condivide la responsabilità.

Ai Colleghi più giovani mi permetto di dire:

RICORDATI

Che il modo con il quale viene prestata l’assistenza può fare la differenza

Per il paziente

Per la famiglia

Per il personale che presta assistenza al paziente

Per il Centro di diagnosi e cura

A CASA :

Il paziente può essere

“ guarito” o in remissione , ma con sequele a distanza

terminale
Il Pediatra di Famiglia, nel frattempo

deve essere messo al corrente di tutte le eventuali complicazioni legate alla patologia e alle terapie per conoscerle  meglio e non sottovalutarle e soprattutto per prevenirle.

Deve avere la possibilità di comunicare tempestivamente col Centro in caso di dubbio 

per potere tenere le fila del trattamento continuo e completo in perfetta sintonia col Centro.(per esempio deve essere messo al corrente di quando sia indispensabile  eseguire un esame emocromo urgente  e se neutropenico  cosa fare per contrastare una sepsi, se non è neutropenico può continuare le cure a domicilio; deve sapere quali chemioterapici possono provocare  la nausea o il vomito o anoressia o manifestazioni allergiche che  non significano aggravamento, o piastrinopenia che può provocare epistassi, ematuria melena o petecchie , o diarrea ( eliminare cause infettive, ,occhio alla disidratazione! deve essere informato  nel caso, di come controllare un accesso venoso vascolare osservando e facendo osservare al massimo tutte le norme igieniche, guanti sterili, esame culturale se il punto di emergenza è arrossato o c’è secrezione,   e quando rivolgersi al centro con urgenza ) poichè

Prevenire ulteriori problemi  riduce la gestione d’urgenza.

Col  Paziente 

Se “guarito” o in remissione :

Assicurare al bambino una vita il più possibile normale :la frequenza scolastica, una certa attività fisica (anche contrastando la tendenza dei genitori ad  iperproteggere ) compatibile col suo stato, controlli longitudinali e educazione alla salute come per gli altri  pazienti se “guarito” o in remissione, tenendo sempre presenti le complicazioni a distanza
Incoraggiare l’autonomia e l’indipendenza , ascoltando la sua opinione e aiutandolo

a discuterla, soprattutto se adolescente.

(l’adolescente vive la sua malattia con estremo disagio; alterazione dell’autostima :tutti si attendono da lui meno che dai coetanei sani . la condizione di “diversità” lo induce all’isolamento,  distonie depressive o ansiose o\e gli provoca un senso di rabbia e atteggiamenti di negazione e ribellione anche verso le cure mediche quindi è necessario il dialogo ma con esclusione di un brutale realismo  mantenendogli  un certo stato di dubbio – poiché ,,per riferire le parole del dottor Jankovich : il mistero produce paura , la certezza assoluta dolore- la cosidetta bugia bianca= non certezza)   questo vale a maggior ragione nel paziente terminale. Nel più piccolo il  disagio e il dolore fisico  si possono esprimere con immobilità, anoressia,pianto.

Con la Famiglia 

generalmente dopo un periodo di disorientamento durante il quale non riesce a svolgere le sue attività quotidiane né a capire le spiegazioni degli specialisti può attraversare un periodo di negazione  durante il quale cerca altri pareri, per incamminarsi poi verso la convivenza con una realtà che sembra inaccettabile 

Deve saper ascoltare ,saper comunicare: questa deve essere una prerogativa del pediatra che si prende cura del bambino.

A lui la famiglia rivolge le domande che non farebbe agli “esperti” perché con lui ha maggiore confidenza: “esiste un centro migliore? Da Internet potrei avere altre risposte? ..e le terapie alternative? Le vaccinazioni? (dopo almeno sei mesi dalla fine chemio,dopo un anno dal trapianto  no vaccini con virus vivi attenuati per polio ovviamente il SALK)

Bisogna dedicare un po’ di tempo anche per rispondere a queste domande  che sono inevitabili e vanno discusse. 

Aiutarla a prendere decisioni.

Saper cogliere elementi di disagio , riconoscere situazioni che alterano il clima famigliare nei genitori e nei fratelli per valutare le strategie di sostegno per garantire uno stile di vita il più normale possibile.

Aiutarla incoraggiando l’autonomia e l’indipendenza

Se terminale :

L’assistenza prestata in casa e con servizi finalizzati a lenire effetti negativi della malattia aiuta famiglia e bambino: quando è coinvolto il medico di famiglia circa più del 70% sta a casa; se non coinvolto, il contrario

Col personale coinvolto nell’assistere al bambino deve creare un armonia operativa per favorire l’adattamento e la gestione degli aspetti medici 

Col Paziente

Ascoltarlo ,comunicare con lui , fargli sentire che gli siamo vicino
(l’attenzione deve essere posta sul bambino e non sulla malattia).

imparare a interpretare il suo dolore fisico e psichico.

Il bambino ha necessità di ottenere sicurezza e affetto e questo dovrebbe occupare il primo posto nel pensiero di quanti l’assistono. Ottenere la miglior qualità di vita con terapie palliative e di supporto per controllare sia il dolore fisico che psichico e il disagio che ne consegue.(AIUTARLO AD AFFRONTARE LA MORTE IN MANIERA DIGNITOSA)

Con i fratelli 

 non vanno dimenticati : aiutarli a vincere il senso di colpa per non essere diversi e aiutarli a condurre uno stile di vita il più normale possibile.

Informarli  con la giusta terminologia : possono avere paura ad ammalarsi anch’essi. Generalmente vengono caricati di troppe responsabilità e assumono un ruolo protettivo \altri si sentono trascurati per la ridotta attenzione da parte dei genitori  Tutti  possono essere comunque a rischio di  problemi psicologici

Con la famiglia

Aiutarla a prendere le decisioni , quando vi siano opinioni discordi o quando i risultati siano incerti): il punto di vista della famiglia deve essere tenuto in conto  a meno che non sia di chiaro danno al bambino)

Suggerire l’Associazione di volontariato e comunicare con il personale.

Cogliere i momenti di disagio e di depressione dei famigliari

Accompagnarla:  farle capire che non è sola : la famiglia deve sentire il rispetto e l’interesse del pediatra
Se qualcuno dei genitori si ammala e gli viene meno la volontà di curarsi

il pediatra deve  convincere il genitore ad aver cura del proprio stato di salute 

Infine deve  anche aiutarli a  comprendere il momento oltre il quale qualsiasi misura terapeutica  non potrebbe più portare vantaggio

E dopo.. non interrompere quel rapporto anche se sviluppatosi in circostanze drammatiche.

Ho ricevuto nell’aprile scorso ,come forse molti di voi, una e-mail 

inviata verosimilmente da una giovane mamma :

sono xx e ho una figlia di 2 anni di età che si chiama………Nell’ottobre 1999 abbiamo scoperto che ha un cancro.Si tratta di un “ endocarcinoma surrenalico secernente " una forma molto rara nel bambino.Purtroppo dopo due operazioni e la chemioterapia fatta aa( mitotane assciato a etoposide, doxorubicin e cisplatino )non abbiamo avuto il minimo risultato ed il tumore continua a crescere ad una velocità spaventosa; forse tu conosci  qualcuno che potrebbe darci aiuto per affrontare questo tumore, forse tu conosci un amico che ha già avuto questa esperienza. Se lo conosci digli di contattarmi al più presto, non ci rimangono che poche settimane. Se non lo conosci tu lo potrebbero conoscere i tuoi amici. Per favore fai circolare questa lettera.

……anche se non sapete come aiutarla inoltrate questa e-mail.Non costa nulla! 

