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Il Centro Malattie Emorragiche del Gaslini promuove una rete nazionale per la gestione in urgenza dell’emofilia

Non esistono linee guida nazionali o regionali per l’assistenza in urgenza al paziente coagulopatico ne deriva il rischio di pericolosi ritardi nella somministrazione del fattore mancante. 

Parte dal Centro Malattie Emorragiche del Gaslini il progetto nazionale “ER: Safe Factor” della “Federazione delle Associazioni degli emofilici” che si propone di creare in tutte le Regioni una struttura di supporto per garantire una gestione condivisa e sicura delle emergenze nelle malattie emorragiche congenite.
Si è tenuto oggi presso il “Centro Internazionale di Studi e Formazione Germana Gaslini” (CISEF) della Badia Benedettina di Genova Quarto il convegno “L’urgenza nelle patologie emorragiche congenite”, malattie rare, che possono creare drammatiche situazioni quando il paziente necessita di assistenza urgente  a causa di una emorragia. 
Si tratta della prima iniziativa di una lunga serie che vedrà impegnata, nell’ambito di quello che è stato battezzato “Progetto ER: Safe Factor”, la Federazione delle Associazioni degli Emofilici (FEDEMO) con il supporto economico di Bayer e il coordinamento del dottor Angelo Claudio Molinari, responsabile del Centro di Riferimento Regionale per le Malattie Emorragiche dell’Istituto G. Gaslini di Genova in collaborazione con la dottoressa Annarita Tagliaferri, responsabile del Centro Emofilia di Parma. 
Condividono l’iniziativa la Società Italiana Sistema 118, la Società Italiana di Medicina d’Urgenza (SIMEU), la Società Italiana di Medicina d’Urgenza Pediatrica (SIMEUP) e l’Associazione Italiana Centri Emofilia.

“Il Gaslini è sempre di più un ospedale in rete – ha spiegato il direttore generale dell’Istituto, dottor Paolo Petralia - capace di coordinare la complessità, baricentrato all’interno sulla multidisciplinarieta’ ed in relazione con l’esterno a tutti i livelli, dalla rete pediatrica metropolitana e regionale ai network nazionali alle prestigiose collaborazioni con i più accreditati Ospedali pediatrici internazionali in termini gestionali, clinico-scientifici e formativi”. 
“Non esistono linee guida nazionali o regionali per l’assistenza in urgenza al paziente coagulopatico – ha spiegato il dottor Molinari resp.  Centro di Riferimento Regionale per le Malattie Emorragiche del Gaslini - ne deriva il rischio di pericolosi ritardi nella somministrazione del fattore mancante. I pazienti che non sono in grado di praticare l’infusione domiciliare hanno gravi problemi a reperire, non solo nei giorni festivi, un servizio pubblico per la somministrazione endovenosa dei prodotti, e sono costretti a peregrinazioni tra i pronto soccorso. Esiste inoltre un’irregolare disponibilità dei prodotti specifici  presso i pronto soccorso competenti per territorio nelle aree dove risiedono i pazienti”.

“Il progetto si propone di favorire gradualmente lo sviluppo in tutte le Regioni di una rete per il  trattamento tempestivo in urgenza dei cittadini affetti da patologie emorragiche congenite – spiega Molinari - una vera e propria struttura di supporto per garantire una gestione condivisa tempestiva efficace e sicura delle emergenze nelle malattie emorragiche congenite. Approccio in grado di garantire non solo una migliore qualità della vita del paziente, ma anche minori costi per la collettività, poiché la prevenzione, limitando l’insorgenza delle gravi complicazioni dovute ad interventi tardivi e non efficaci, riduce parallelamente i costi delle cure”.
Il format si avvia dalla Liguria perché fortemente voluto da ARLAFE_Onlus, l’associazione che tutela i coagulopatici liguri, e dall’Istituto Gaslini, dove, il dottor Molinari, già dal 2008 ha avviato, con il fondamentale supporto della Regione Liguria, un servizio telematico di consulenza per il trattamento  dei pazienti affetti da coagulopatie congenite, rivolto a tutti gli ospedali liguri, attivo 24 ore su 24.

Il Centro di Riferimento Regionale per le Malattie Emorragiche dell’Istituto Gaslini

Unico Centro per la Liguria, attivo dai primi anni ’70, il Centro di Riferimento Regionale per le Malattie Emorragiche dell’Istituto Gaslini è stato istituito riconosciuto con Delibera regionale 778 del 7 Luglio 2000 e afferisce alla U.O.  Emato Oncologia. Il Centro realizza tutta la diagnostica di base e di secondo livello delle patologie emorragiche e trombotiche per la Regione Liguria e gestisce il registro regionale dei pazienti, anche se non tutti i pazienti sono conosciuti e registrati.

Il Centro inoltre fornisce consulenza scritta in urgenza h 24 a tutte le strutture ospedaliere della regione per il trattamento  dei pazienti affetti da coagulopatie congenite e svolge periodici corsi di formazione/informazione per i pazienti, le famiglie ed i caregivers. Fornisce informazioni e istruzioni per il trattamento dei pazienti ai medici di medicina generale e ai pediatri di libera scelta che hanno in cura pazienti affetti da coagulopatie congenite. Svolge periodiche visite di controllo per monitorare il trattamento e prevenire l’evoluzione delle complicanze (artropatia, epatopatia) e stende il piano terapeutico previsto per il trattamento domiciliare di routine. 
La situazione in Liguria

In Italia gli emofilici sono circa 6000, con frequenza della patologia di 1/5-10.000 per l’emofilia A e di 1/50-100.000 per l’emofilia B.

I pazienti con malattie emorragiche congenite in Liguria registrati presso il Centro di Riferimento Regionale per le Malattie Emorragiche sono 243. Tra questi, sono noti  95 casi di emofilia A, 34 di emofilia B e  81  di malattia di von Willebrand. 33 soggetti sono affette da coagulopatie più rare.

La quasi totalità dei pazienti è regolarmente seguita dal Centro di Riferimento Regionale per le Malattie Emorragiche presso l’Istituto Giannina Gaslini. Nella ASL 3 i pazienti coagulopatici registrati sono 178.  

L’assistenza plurispecialistica offerta dai Centri Emofilia  ha consentito nei paesi anglossassoni un notevole miglioramento della qualità di vita dei pazienti e una importante riduzione dei costi anche fino al 61 % (Baker JR, Am.J.Public Health 2005).
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