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Si trasmette, copia della DGR n. 1138 adottata dalla Giunta regionale in data
17.12.2018 riguardante “Carta dei diritti della Persona con Emofilia: “Best Practice” di
assistenza al paziente con malattia rara, dalla diagnosi alla cura™, affinché venga

assicurata la piena attuazione dei Diritti affermati nella “Carta dei diritti della Persona con

Emofilia”.

Distinti saluti.

il Direttofe Benerale
gcesco Quaglia)
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N. 1138 SEDUTA DELLA GIUNTA REGIONALE : N 3585 del 17/1272019

IN DATA 1771272019

OGGETTO : “Carta dei diritti della Persona con Emofilia®: "best practice” di assistenza al paziente con malattia rara, dalla
diagnosi alla cura.

CERTIFICAZIONE DELLE RISULTANZE DELL'ESAME DELL'ATTO

Si ATTESTA che nel corso dell’odiema seduta della Giunta Regionale, PRESIDENTE  Giovanni Toti , con la
partecipazione dei seguenti Componenti, che si sono espressi in conformita di quanto a fianco di ciascuno indicato:

VOT1 ESPRESSI
PRESENTL | ASSENTI [ COMPONENTT DELLA GIUNTA - SIGNORI
FAVOR. ASTEN CONTR.
X Giovanni Toti - Presidente X
X Sonia Viale - Vice Presidente X
X Andrea Benveduti - Assessore X
X Giovanni Berrino - Assessore X
X [laria Cavo - Assessore X
X Giscomo Raul Giampedrone - Assessore X
X Stefano Mai - Assessore X
X Marco Scajola - Assessore X
8 8

RELATORE alla Giunta Sonia Viale e con I'assistenza, in sostituzione del Segretario Generale, del Dirigente Generale
Dottssa Gabriella Laiolo e det Dott. Roberta Rossi, che ha svolto le funzioni di SEGRETARIO

LA GIUNTA REGIONALE

all'unanimita HA APPROVATOQ il provvedimento proposto secondo lo schema il cui testo integrale & riportato in originale
dapag. 1 apag. 5 della presente cartella, autenticato dal Segretario delta Giunta Regionale.

Data - [L SEGRETARIO
17/12/2019 (Dott. Rcﬁ}p&@p

Il presente ATTO viene contraddistinto col numerc, a margine indicato, dei REGISTRO ATTI DELLA GIUNTA
REGIONALE - Parte [
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OGGETTO : "Canta dei diritti della Persona con Emofilia™: "best practice™ di assistenza al paziente con malattia rara, dalla
diagnosi alla cura.

DELIBERAZIONE N. {132 L :r;n{l.srﬁ

del REGESTRO ATT] DELLA GIUNTA DATA

LA GIUNTA REGIONALE

RICHIAMATT:

o la legge regionale 29 luglio 2016, n. 17 “Istituzione dell’ Azienda Ligure Sanitaria della Regione Liguria
(A.Li.Sa.) ¢ indirizzi per il riordino delle disposizioni regionali in materia sanitaria e sociosanitaria” e,
in particolare, gli articoli:

o 3, comma 1, che attribuisce ad A.Li.Sa., nel’ambito e nel rispetto delle finalita di cui
all’articolo 2, funzioni di programmazione sanitaria e sociosanitaria, coordinamento, indirizzo
e governance delle Aziende sanitarie e degli altri enti del Servizio Sanitario Regionale ¢ le
relative aftivitd connesse, tra cui le funzioni di gestione di attivita tecnico-specialistiche anche
di supporto alle Aziende sanitarie e agli altri enti del Servizio Sanitario Regionale.

o 1l,c. 1, con il quale, alla data del 30 settembre 2016, ¢ soppressa 1’ Agenzia Regionale Sanitaria
(ARS) di cui alla L.R. n. 41/2006 e ss.mm.ii. ed & istituita I’Azienda Ligure Sanitaria della
Regione Liguria, con decorrenza 1 ottobre 2016 che succede a titolo universale, tra I’altro, in

tutti i procedimenti amministrativi di ARS in corso;
e 1’Accordo n. 103, del 10 maggio 2007, tra Governo, Regioni e Province autonome “Riconoscimento dei
Centri di coordinamento regionali e/o interregionali, di Presidi assistenziali sovra regionali per
patologie a bassa prevalenza e sull'attivazione dei registri regionali ed interregionali delle malattie

%

ragre .

RICHIAMATE, altresi, le proprie deliberazioni nn.:
e 1519 del 21 novembre 2008 “Revisione dei Presidi e dei Centri di Riferimento della Rete regionale per
la prevenzione, la sorveglianza, la diagnosi ¢ la terapia delle Malattie Rare™;
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e 1503 del 7 dicembre 2012 “Integrazione della deliberazione di Giunta Regionale n. 1519 det 21
novembre 2008 -~ Revisione dei Presidi ¢ dei Centri di Riferimento della Rete regionale per la
prevenzione, la sorveglianza, la diagnosi e la terapia delle Malattie Rare. indirizzi all’ARS”, con la
quale si fornivano all’Agenzia Sanitaria Regionale (ARS) le linee di indirizzo, ai sensi dell’art. 63
della L.R. n. 41/2006, in merito a:

a) elaborazione, per i principali gruppi di malattie rare, di protocolli relativi ai percorsi
assistenziali di presa in carico del paziente affetto da malattia rara condivisi, multidisciplinari,
coordinati € integrati con il territorio, nonché di piani terapeutici (omissis);

b) revisione puntuale — alla luce dell’intervenuta riorganizzazione delle strutture sanitarie, sia
delle attivita codificate dalle stesse successivamente al 2008 — dei presidi individuati nella
DGR n. 1519/2008 e s.m.i., specificando il Centro di riferimento (omissis), secondo i criteri
stabiliti dalla stessa deliberazione;

» 1729/2013 “Recepimento dell'Accordo, ai sensi dell’articolo 4 del decreto legislativo 28 agosto 1997,
n. 281, tra il Governo, le Regioni e le Province autonome di Trento e Bolzano sulla definizione dei
percorsi regionali o interregionali di assistenza per le persone affette da Malattic Emorragiche
Congenite (MEC)” con la quale, oltre al formale recepimento nell’ordinamento regionale
dell’ Accordo si &, tra I’altro, stabilito:

1. di istituire un Tavolo tecnico regionale presso 1’Agenzia Regionale, che ne garantisce il
coordinamento, demandando allo stesso

o la definizione del percorso assistenziale integrato per le persone affette da MEC, al fine di
garantire qualitd, sicurezza ed efficienza nell’erogazione dei LEA, in particolare, con
riferimento a:

= la formulazione della diagnosi, comprese l'informazione e I'eventuale definizione
diagnostica dei familiari del paziente;

= il processo di cura, che puo' includere diversi trattamenti tra cui anche la prescrizione
¢ la somministrazione dei concentrati di fattore della coagulazione;

= la gestione delle emergenze emorragiche ¢ [’attuazione del relativo modello
assistenziale, in accordo col GORE, di cui alla DGR 1392/2005;

» la prevenzione ¢ il trattamento delle complicanze dirette ed indirette della patologia;
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o lidentificazione dei Presidi di diagnosi e cura delle MEC (ai sensi del DM 279/2001) sul

territorio ligure;

o la definizione dei collegamenti tra la rete dei Presidi accreditati di diagnosi e cura delle MEC ¢
le altre strutture regionali e interregionali coinvoite ne! percorso assistenziale del paziente

affetto da MEC;

o lindividuazione delle attivita che i Presidi accreditati per la diagnosi e la cura delle MEC sono
tenuti a svolgere, ai sensi di quanto definito netla parte Il dell’Allegato a) dell’ Accordo
Stato/Regiom 66/2013;

o I’elaborazione di un programma attuativo dell’ Accordo 66/2013 che individui:

le specifiche iniziative per rendere effettivo il trattamento domiciliare delle MEC;

le modalita di raccolta dati e dell’attivita di sorveglianza attiva delle MEC a livello
regionale, in collegamento con il Registro Nazionale malattie rare presso I'ISS;

le modalita di approvvigionamento dei prodotti medicinali per il trattamento delle
MEC, con il coinvolgimento delte strutture regionali di coordinamento per le attivita
trasfusionali,;
le attivita di formazione e di aggiomamento degli operatori sanitari, dei medici di base
e dei pediatri di fibera scelta;

2. didemandare all’ARS:
- le azioni di monitoraggio, nonché di controllo sull’appropriatezza prescrittiva dei prodotti
medicinali per il trattamento delle MEC;

- la predisposizione di una relazione annuale per I’ Assessorato alla Salute.

s 930 del 25 luglio 2014 “Aggiornamento del sistema regionale delle reti per il governo clinico™ con la
quale & stato costituito il Coordinamento regionale Malattie Rare previsto dal citato Accordo
Stato/Regioni n. 103/2007;

e 664 de) 8/5/2015 “Recepimento Accordo Stato Regioni sul documento “ Piano Nazionale per le
malattic rare (PNMR) e Accordo Stato Regioni sulla teleconsulenza al fine di potenziare il
funzionamento delle reti regionali per malti rari;

e 720, del 11 settembre 2017, "Approvazione Elenco aggiomato dei Presidi accreditati per la diagnosi e
cura di malattie rare o gruppi di malattie rare in Regione Liguria” con la quale venivano:
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o approvata la proposta di A.Li.Sa. relativa all’ aggiornamento dell’elenco dei suddetti Presidi e
all’elenco delle malattie rare esentate dalla partecipazione al costo, secondo quanto disposto
dall’AlL n. 7 del DPCM 12/01/2017,

o demandati ad A.Li.Sa. ghi eventuali aggiornamenti o revisioni di tale elenco, oltre
all’assunzione di tutti i provvedimenti attuativi delle deliberazioni di indirizzo della Giunta
regionale in materia di malattie rare e degli atti tecnico-otganizzativi ¢ gestionali nella stessa
materia alla luce di quanto disposto dalla L.R. n. 17/2016.

VISTI:

¢ il Decreto del Direttore Generale n. 251, del 21.07.2014, a oggetto “Costituzione del tavolo di lavoro
regionale per le Malattie Emorragiche Congenite (MEC), di cui aila DGR n. 1729 del 27/12/2013;

e la Deliberazione del Commissario Straordinaric di A.Li.Sa. n. 332, del 19 dicembre 2018,
“Accoglienza del paziente adulto, bambino ¢ familiari e orientamento verso i Presidi di diagnosi e
cura della Rete regionale Malattie Rare ¢ aggiomamento dell’elenco dei Presidi Accreditati per la
diagnosi e cura di Malattie Rare o Gruppi di Malattie Rare in Regione Liguria e Unitd Operative di
riferimento”.

ACQUISITA la nota n. 26024, det 28/11/2019, a firma del Commissario Straordinario e del Direttore Sanitario
di A.Li.Sa. con la quale, “su proposta del Coordinatore del Centro Regionale di Riferimento per le Malattie
Emorragiche presso I'IRCCS Istituto Giannina Gaslini, dott. Angelo Claudio Molinari, condivisa con il
Comitato Tecnico Scientifico Biomedicina, malattie rare ¢ malattie senza diagnosi si richiede il Recepimento
“Carta dei Diritti della Persona con Emofilia” quale modelio di best practice di assistenza del paziente con
malattia rara, dalla diagnosi alla cura™.

ATTESO che la Federazione delle Associazioni Emofilici (FedEmo) ha presentato ufficialmente alla Camera
dei Deputati il giomo 17 maggio 2018 la “Carta dei Diritti della Persona con Emofilia™ (malattia rara di
origine genetica, dovuta ad un difetto della coagulazione del sangue).

CONSIDERATO che:
e a “Carta dei Diritti della Persona con Emofitia”, identifica 11 diritti fondamentali del paziente
emofiliaco;

e & nata dal lavoro comune di cittadini, persone con emofilia ed operatori sanitari, impegnando le
associazioni dei pazienti ed i clinici per oltre un anno per giungere alla sua definitiva stesura;

e & un documento finalizzato ad armonizzare e concretizzare i diritti della persona con emofilia, al fine
di aumentare il livello di protezione e tutela del bene salute nell’interesse del singolo e della

collettivitd;
Data - iL RESE‘S ILE DEL ?EDIMENTO Data - IL SEGRETARIO
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DEL PROT. ANNO..............2019 l -~ Staff del Dipanimento safute & servizi sociali -

* si rivolgchaon solo alla persona con emofilia, ma anche a tutti gli attori attivamente coinvolti rel
percorso di assistenza e cura, quali i soggetti istituzionali, gli operatori professionali e le
organizzazioni attive nella difesa della salute.

OSSERVATO che la Regione Liguria durante il 2019, con I’aiuto delle associazioni e dei clinici regionali, ha
partecipato alle azioni di divulgazione, valorizzazione ¢ sensibilizzazione della Carta insieme alle Regioni
Lombardia, Veneto, Lazio, Campania e Sicilia.

RITENUTO che la “Carta dei Diritti della Persona con Emofilia” debba trovare piena attuazione all'intemo
dei Presidi che forniscono prestazioni diagnostiche e terapeutiche relativamente alle malattie rare emorragiche,
quale modello di riferimento sia nella gestione organizzativa delle malattie rare o gruppi di malattie rare, sia di
assistenza del paziente con malattia rara, dalla diagnosi alla cura.

SU PROPOSTA del Vice Presidente, Assessore alla Sanita, Politiche socio sanitarie e terzo settore, Sicurezza,
Immigrazione ed Emigrazione.

DELIBERA

DM RICONOSCERE i Diritti della Persona con Emofitlia enunciati nella “Carta dei Diritti della Persona con
Emofiiia”, allegata alla lettera A) quale parte integrante e sostanziale.

DI TRASMETTERE il presente provvedimento ad A.Li.Sa. ¢ alle Aziende, Enti ed Istituti del Servizio
Sanitario Regionale affinché assicurino, nelle strutture e nei percorsi assistenziali individuati in ottemperanza
ai provvedimenti richiamati in premessa, la piena attuazione dei Diritti affermati nella “Carta dei Diritti della
Persona con Emofilia™.

FINE TESTO
Si attesta la regolarita amministrativa, tecnica e contabile del presente atto.
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OGGETTO : "Carta dei diritti della Perscna con Emofilia”: "best practice” di assistenza al paziente con malattia rara, dalla
diagnosi alia cura.
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Carta dei Dintti della Persona con Emofilia
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*} FareRete Onlus
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Carta dei Diritti della Persona con Emofilia

PREMESSA

(® Che cosa & una Carta dei Dirithi

Una Carta dei Diritti & uno strumenio di diologe, ta
il cittedino e le istituzioni, inteso a stabilire un terrenc
di comunicazicne fra i due interloculori e definisce un
itinerario condiviso da percorrere insieme.
In_ambito sanitaric una Carta dei Diriti mira od
aumenlare il livello di protezione dei diritti dei moloti
nei differenti contesti nazionak & pué inclire essere
uno strumenio per un’armonizzozione dei sistemi
sanitori nazionali che favorisca i dirith dei pazienti
e dei citiodini.

® La Carta dei Diritti detle Persona con Emofilia

nig dei Diritti della_Per n Emofilig & un
documenio che pene al centro la persona conemodilia,
i suoi bisogni e i suoi diritti o! fine di garantime uno
vita ol pari delle persone senza emofilia.
Uno degli elementi indispensabili per promuovere una
partecipazione responsabile defla popolaziore allo
gesticne del Sistema Sanitario & rendere 1l citiodino
informato perché sokianto il ciftadino consapevole
e competente ha lo capacitd di comprendere il
proprio bisogno assistenziale e ho una maggiore
capacita nella gestione delle risorse/servizi, nella
panecipazione ai  processi decisionali e nella
risolyzione dei problemi.
| contenuti della Corta dei Diritti sono uno strumento
di conoscenza e cultura sia per i cittedino/poziente
che per le istituzioni che si troveranno a condividere la
consopevolezza dei diritti e dei doveri. Insieme, citiadini
e islifuzioni, potonno quindi individuare strategie
corretie e adeguate per scddisfare i veri bisogni dei
pozienti e delle fomighe e per un‘organizzazione
sociosanitaria che migliori  |'assistenza  atraverso
listituzione di idonei servizi di supporio.

la Coarla non si rivoige solo alle persone con
emofilia ma o lutti gli attori ativamente coinvolti nel
percorso di assistenza e cura delle persone, quali i
soggeti istiizionali, professionali e lo citodinanza,
per concorere @ un permonente confronto e allo
sviluppo di alleanze e sinergie di ozioni fra i, of
fine di promuovere un'idea di disitto &lla salute che si
coratterizza sul piane psichico, relazionale e socidle.
Lo Carta dei Diritli, in definitiva, fornisce alle persone
con emofilia e alle Associozioni un documento uffi-
ciale utile a siimolare i vari attori: istituzioni, politici e
citiadinanza, od offrontare gli aspetti in essa indicati
nella modalita piv corretta.

la preziositd del documento richiede un'attenzione
particolare, perché & dalla sua lettura che i servizi
sanitari e sociali polranno acquisire conoscenza
delle ospetiative e dei bisogni delle persone, e di
conseguenzo lavorare in un approccio condiviso per
awviare conseguenti processi di miglioramento, nel
rispetto dei diriti e delle fiberid individuali.

® Chi la redige

Questa Carta dei Diritti & stota redatia e condivisa
dalle Associazioni dei pozienti, dalle Associozioni
civiche, dai clinici esperti di emofilic ed esperti del
seffore medico sanilario nazionale.

| diritti riconoscivii nella presente Corla_rovano

fondamento nei_trattati _comunitard_e nei deftami
dell' Organizzazione Mondigle della Sanitd [OMS)
& perianio si_esercitago olle copdizioni e-—nei-kimit-
definiti dagli stessi trattati.

la Carto potrd essere softoposto a- fufure revisioni
e potid essere modificala nel corso del tempo dlla
luce dei progressi sociali, dell'evoluzione dei dirithi a
tutela della salute, dei bent e servizi e degli sviluppi
medico scientifici.

&é—
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® chi fa diffonde

1l ruolo delle organizzazioni di voloniariato, delle As:
sociazioni dei pazienti emdfilici, nella componente
regionale, e dei medici & strategico per far si che
la Carta venga diffusa e portata all‘alenzione delle
istituzioni pubbliche e degli aliri enti,

® A chi & rivolta

la Carta dei Diritti della Persona con Frnofilia e rvalic
alle istituzioni_pubbliche e private. glle Associazioni
dei_pozienti ¢ i coordinomenti regionali

® Chi la rende operativa
La messa in

La messa in opera della Cara  affidata primadamente
alle istiuzioni_pubbliche, i Cenlii emalfilia, ogouno

secondo le proprie compelenze, e a quelle

organizzazioni che operano per. i diditii dei_pazienti.....

® Che cosa & I'emofilia

lemofilia & una malattio emorragica ereditoria,
cousala da mulozioni nel gene del fattore VIt
(Emofilia A} o del attore X [Emofilia B). | fattori di
coagulazione Vil e IX sono due proteine presenti nel
sangue che controllano il sanguinamento. Entrombe
sono essenziali per il processo della coagulazione
del sangue e un loro difetio comporia la ddotia o
impossibile formozione di un coogulo stabile di
fibrino che consentirebibe di arrestare le emorrogie.
Le emdfilie rappresentano le pib gravi defle molattie
emorragiche congenite (MEC] e sono frasmesse come
caroflere recessivo legalo al sesso. | geni codificanfi
io sintesi del fatiore VIl (FVI} e del fattore IX {FIX)
sono, infatti, enframbi tocalizzati sul cromosoma X'
(Appendice 1).

| pazienti con emofilia grave cominciano o manifestare
i primi episodi emorragici gia alfetd di -8 mesi,
Tipicamente |nel 50% dei cosi circa) essi sono

ioppresentati da ematomi nei tessuti molfi. Tutiavia,
emorragie possono manifestarsi a carico di qualsiosi
organo © apparaio &, in case si verifichino in organi
vilali, possono mettere a rischio la vita del paziente.
le emorragie o livello delle arlicolazioni, emartri,
roppresentano  lo  manifestazione emorragica  pib
lipica e frequente negli emofilici gravi. Cominciano
a manifesiarsi gia entro i primo onno di vita, con
finizio dellc deombulozione, e, se non prevenuii
mediante  instourazione di  un‘idonea  teropio
sostilvtiva di profilassi, possono ripetersi con una
frequenza annuale di 20-3C episodi spontanei o post-
raumgtici. |l ripetersi degl emartri nelle articolazioni
maggiori (gomiti, ginocchia, caviglie) roppresenta lo
maggiore causa di morbiliid e invalidite. Sono, infatti,
sufficienti solo pochi episodi ricorrenti in una singola
arficolazione {articolazione bersaglio) per determinare
Finstawrarsi di un processo degenerafivo, progressivo
e incontrovertibile, che conduce oll‘anropatia cronica,
compromissione delle copacita funzionali del sistema
muscolorscheletrico, invalidita e disabilito.

! bisogni dei pozienti emdfilici sono moleplici e
differenziati o seconda delle loro etd ed epoca di vila.
le attivitd clinico-assistenziali e istituzionali a garanzia
del soddisfacimenio di toli bisogri dovrebbero,
idealmente, tenere conto delle esigenze lavorative
e familiari, senza trascurare i bisogni derivonti da
diversi conlesti ambientali e geogrofici, nonché
dalle coratteristiche del tessuto sociale in cui i
pazienti si inseriscono. Toli aspelti hanno un impatio
non frascurabile anche sulla fomiglia del paziente,
sempre coinvolia nella gestione dell'ammalato e nello
prevenzione delle sitvazioni a rischio d'insorgenza di
manifestazioni emorragiche acute.

lossislenza o pozienti affeti da MEC e, in
particolare, ai pozienti offeti do emofilia A e B, é
gorantita, in lalia, da Centri Emofilia [CE) pii o meno

1. “t'emolilia & di solito ereditaio. il che significa che viene trasmessa afiraverse | geni di un genitore. | geni rasmettono messaggi suf modo
in cui le cellule del corpo si svilupperanno mentre un bambina cresce in un adullo. Ad esempio, determinann i capelli e Jg

occhi di uno persana. ff gene dell'emofia viene irasmesso do

questo motivo, “emolifia é chiomata un disiurbo legoto alf’X fo?
org/en/poge aspxfpid=644.

colore degli

enitore o figlo, | geni per l'emofilia A e B sono suf cromasoma X. Per

to of sessol”. World Federation of Hemophilia, hips: //www.wih,
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uniformemente  distribuiti  sul teritoric  nozionale?.
| CE prowedono allo diagnosi, of rafiomento e ol
monitoraggio  clinicodoboraloristico  dei pazient,
nonché alla gesfione delle possibili complicanze
di wali patologie. Il iratiamentio & caratterizzato da
un approccio infegrato e multidisciplinare con ko
colloborazione di specialisti in alin sefiori. Alcuni CE
non hanne un riconoscimento formale, istiuzionale, do
parle degli organi regolatori regionali. Cid comporio
non poche difficolid operative che i centri cercano
di supercre, su bose volonloristica, per soddisfore i
bisogni dei pozienti e di manlenere adeguoti Livelli
Essenziali di Assistenza {LEA), attenendosi ai Principi
dell' Associazione haliana Centri Emofilia {AICE}.
LAICE? annovera hia i suoi compiti istiluzionali i seguen
i obiettivi: promazione di un approccio uniforme allo
cura delle sindromi emofiliche; gestione degli aspetii or-
ganizzativi delle sirutiure deputote alla cura delie MEC,
in generale, e delle sindromi emofiliche, in particolore;
sviluppo di strategie terapeuliche condivise; conduzione
di atiivikts di ricerca clinica collaborativa.

L'AICE collabora con ['lstituto Superiore di Sanitd {ISS)
per la compilazione e I'oggiornamento del Registro
Nozionale Coagulopatie Congenite  [RNCC) e
detiene un proprio Registro per il censimento e il
monitoraggio clinico e farmacologico dei pazienti
affeti da MEC {Clinical Pharmocological Prospeciive
Epidemiologicol Registry, CIiPPER]. Alcuni Ceniri
AICE portecipono al progromma di farmacovigilonzo
Europeon Haemogphifia Sofety Surveillance [EUHASS)
istitvito, nel 2008, doll'European Associcfion of

Hemophilia and Allied Disorders {EAHAD}, dlle
scopo di monitorare la sicurezzo del frottamento dei
pazienti offetti da MEC.

UAICE collobora con le organizzazioni di volontoriato,
riconoscendo loro limportanza di un precipuo e
puntuole coinvolgimento, che si esplicili in un confronto
costiuttivo ovenle come obiettivo colloborare alla
gestione integrata dei bisogni psicosociali delle persone
con emofilia e delle loro femiglie, identificando forme
di infervento che possanc conribuire a migliorare ko
qualits di vila di entframbe gueste entiig

Degli aspetti di infegrazicne sociale dei pazienti si
occupano, particolarmente, lo Federazione delle
Associazioni Emofilici {FedEmo) e la Fondazione
Paracelso, nonché ie Associazioni Emofilici locali e
regionali.

1a FedEmo* riunisce decine di Associazioni locali, opera
per utelare i bisogni socidli e clinici defle persone affetle
doi disturbi defla coagulazione e delle loro famiglie.

la Fondazione Parocelso® elaboro, finanzia, sostiene
e conduce progett clinici e sociali per 'emofilic e
i deficit ereditari della coagulozione. Conduce
programmi di aiuti umanitari ail'estero e in lalig,
in coerenzo con i propri valori efici e la propric
missione sociale, riconoscendone limporianze al
fine di oumentore ka conoscenza dello potologia
presso I'opinione pubblica. -

Ogni anno ad aprile si celebra Yo Giornata Mondiale
dell'Emcfitia.

2 hitps: //www.iss.it/ e Rapporio ISTISAN 17 44 oggiomato of 2078,

3. hitps: / /e ciceoning org.
4. hip //woew fodemo i
5. hitp://www fondozioneparacelso it
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PERCHE UNA CARTA DEI DIRITTH DELLA PERSONA CON EMOFILIA

® il concetto di Saluie

lo Corto dei Diritti della Persona con Emolfitia tiene
conto del concetio di salute come promosse dalla
Costituzione dell' Organizzazione Mondiole delks
Sanild e ciogé “stato di completo benessere fisico,
mentale, sociole e non solo nell'assenza di malattia
o di infermila” [cosi come discusso nel documento
fondalivo delia “Promozione dello solute”, fo Carta
di Otawa, redaffo in occasione della conferenza
del'OMS del 1986)°.

Nel Glossario eloboraio nel 1988 e pubblicoto nel
1998, I'OMS definisce la promozione dello solute
come “il processo che conferisce alle persone lo
capacita di aumentare e migliorare il controllo sullo
proprio salute”. Tale processo sociole e politico € un
processo globale che non comprende solo azioni
direfle a rinforzare le capacitd degli individui, ma
primariamente ozioni direlte a cambiare le condizioni
sociali, economiche e ambientali, in modo da ridurne
l'impatto negativo sulla salute, pubblica e individuale,
e incentivarne le influenze positive.

® Le aree fondamentali in ambito sanitario e 1 dirifti
della perseno con emofilia

lo garanzia del diritic clle persone con emotilic
riconosce le sue premesse: nei Piani d'azione OMS,
nelle direttive europee in tema di sanita, nella Corta
Europea dei Diritti del Malato”, negli ukimi Piani
sanitari Nazionali, negli Accordi Stato Regioni, e in
specifici Decreti legiskativi {Appendice 2).

Nella costuzione della Carta sono siati individuoi
e condivisi i diritti focendo riferimento o quattro oree
fondamentali in ambito sonitario;

® COMUNICAZIONE: inlesa come accesso o tulti i
tipi di informazione che riguardano lo stato di salute
della persona con emofilic, i servizi sanitari e come
utilizzori. E difusamente riconosciuta, in lefierctura
e nelle esperienze, la valenza fondamentale della
“Comunicazione dello diognosi” come fattore che
incide significafivamente non solo sullo gqualitd di vila
del paziente ma anche sull'evoluzione della storia
clinica. lefficace comunicazione della diagnosi &
stretiamente connessa alla cosiddetta capacitd di
“fare fronte” alla convivenza con la patologia {ability
lo cope) e ne costituisce la base di appoggio e di
successivo sviluppo.

@ EDUCAZIONE

Educazione Sanitaria: fornire I'insieme di informazion|
generali sulle norme di comportamento, conoscenze,
ofleggiomenti, abitudini e volori che contribuiscono a
esporre a [0 a proteggere da) un danno alla salute.
Si riferiscono specificamente a soggetti sani e non,
pud comprendere norme generali che si apprendono
non solo in ambiene medico mo anche familiare,
scolastico e sociale.

Informazione Sonitaria:  diffondere  qualsiasi
informazione di carattere sanitario che consenta di
oumentare la conoscenza e la consopevolezza di
cosa & V'emofilic in wtti gli ombiti sociali, in internel
e nelle comunild viduali mediante messaggi verbali
diretti, filmati, opuscoli, manifesti.

Formazione: rendere tutio it personale competente,
responsabile e qualficato per le altivikd che &
chiomato o svolgere nell'erogazione dei servizi
di ossistenza necessaria. Per roggiungere quesio
cbiettivo & necessario utilizzare due strumenti: o}
monitoraggio dello qualita assistenziale attraverse

8. hitp /S guro who inl/__doto /assels/pdf_file /0004 /1 29532 /Onawa_Charter pdf

7. ip / weww actvecitizenship net
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controlli periodici di petsonale esperto e indagini
annyoli di soddisfazione degli ulenti e dei loro
caregivers?; b} formozione continua degli operatori.”
Educazione ferapeutica: favorire iniziative che, at
traverso un complesso di attivitd educative che si
rivolgonc ai pazienti, permettono la tasmissione di
cenoscenze, {'addestramento per conseguire abilitd
e modifiche dei comportamenti. Per sua natura pre-
suppone specifiche competenze degli educatori, non
solo di fipo scientifico ma anche comunicativo, l'utiliz-
zo di specifiche metodologie e la verifica dei risuliati
oftenuti per ciascuno dei tre campi dell'educazione.

@ PERSONALIZZAZIONE: riguarda {'appropriatezza
di accesso ai servizi e olle ferapie, la personalizzozione
delle cure, che ko siolo di salute di ogni persona con
emdcfilia richiede, e ko prevenzione delle complicanze.
Secondo quante riporioto net Piano defla Cronicid
2016, lo *persondlizzazione™ dei Percarsi ossistenziali
[PA.} si rende necessaria per due motivi fondamentali,
uno di natura squisitomente clinico e uno legolo ai
bisogni non<linici [cioé connessi ai pib ampi temi defla
convivenza con ka cronicitd e della qualitd di vita).

Nell'ambito di una stessa patologia cronica i pazienti
possono avere coratieristiche cliniche mallo diverse.
Pertonto, nello programmazione degli  inferventi
assistenziali & necessario almeno diferenziore i
pazienti in bose allo fose di siorio naturake della
malatlio, correlata con la complessita assistenziale-
I prodotto “Pianc di cura personalizzato”, ben

’ “ r‘vl"f}‘['v"u avd
Qo g oo Deyic i,

diverso dal clossico piano di cura clinico, diviene
un piano adatialo olle problematiche specifiche,
non solo cliniche, di ogni singolo poziente, ma
anche ai suoi effeftivi polenziali. I Piano di cura
personalizzato costituisce, quindi, un progromma
che integra un “percorso  assistenziale” con un
"percorse esistenziole”. Un programma che tiene,
quindi, in primaria considerazione i bisogni, le
ospefiolive e i desideri del pazienle che & e resta
I'attore fondomentale della propria cura, esperto
dello propria molatiia *vissuta® {illness], ben diversa
e lontana dal classico concefie clinico di malattia
|disecse), generolmente prevalente nei servizi e Ira
i professionisti. A questo deve seguite un vero e
proprio “Patto di cura®, che vede un coinvolgimento
del paziente molto piv profondo rispetio alla semplice
“odesione” {compliance}.

@® RICERCA: ovvero ladisponibilita per tulte le persone
dei risuliati della ricerca scientifica e dell'innovazione
tecnologica. E necessario ogevolare e sosiensre lo
ricerca di base e clinico, e promuovere un'ampia
diffusione dei sisultati nei Paesi eurgpei, ulilizzando
strumenti che permetione la comparazione dei dati
epidemiologici per il monitoraggic e la sorveglianza.

necessario, quindi, che la ricerco, come la
didattica, si sviluppi tenendo conto delle esigenze
assistenziali, perché vengano superati gli attuali gap
esistenti fra i tre ombiti di oftivitd® ricerca, didatice
e assistenza.

8. Caregivers: familiori o personale che ossiste un poziente,
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CC SULLA BASE DI QUESTE PREMESSE NASCE QUESTA TARTA DEI

DIRITTI DELLE PERSONE CON EMOFILIA, CHE HA LU OBIETTIVO DI
DEFINIRE IN MANIERA UNIVOCA E TRASPARENTE | SEGUENTI
11 DIRITTI DELLE PERSONE CON EMOFILIA: ))

1} DIRITTO ALLINFORMAZIONE

2] DIRITTO ALLA FORMAZIONE

3} DIRITTO ALLEDUCAZIONE TERAPEUTICA

4} DIRITTO ALLA SICUREZZA E APPROPRIATEZZA DELLE CURE

5) DIRITTO ALLA PERSONALIZZAZIONE DELLE CURE

6] DIRITTO ALLA PREVENZIONE DELLE COMPLICANZE

7) DIRITTO ALLA GESTIONE DELLE EMERGENZE-URGENZE

8) DIRITTO ALLUMANIZZAZIONE DELLE CURE .

9) DIRITTO ALLA PARTECIPAZIONE ATTRAVERSO UN ASSOCIAZIONISMC ATTIVO
10) DIRITTO ALLA RICERCA

11) DIRITTO AUA SEMPUFICAZIONE DELLE PROCEDURE SOCIO-ASSISTENZIAL

A questi diritti sono poi opportunaomente associali ulteriori diritti riferiti:

A} ALLETA EVOLUTIVA

B) ALLA FRAGILITA DEL ANZIANO EMOFILICO

C) ALLIMMIGRAZIONE

D} AUA FORMAZIONE DEGL OPERATORI SANITAR! OPERANTI NEI CENTRI EMOFILLA

Per la persona con emofilio conoscere i propri diritti & sicuramente un passo
importante per la propria auspicabile crescita culturale e riuscire ad elencarli in
un documento, qual & “la Carta dei Diriti”, & un ultericre festimonianza di quanto
condivisi da tutti siano gli obiettivi di salute della persona con emdfilia.

La definizione dei diritti implica tuttavia che anche le persone con emofilia e tutti
i soggetti coinvolti si assumanc le proprie responsabilita. La messa in opera della
Carta richiede che I'impegno delle istituzioni, dei governi, dei sistemi legislativi
e amministrativi, degli operatori nazionali e internazionali, delle persone, si
concretizzi nel pari esercizio di diritti e di doveri.




LA CARTA DE! DIRITTI DELLA PERSONA CON EMOFILIA

Presentazione: i Diritti della Persona con Emofilio
1. DIRITTO ALLINFORMAZIONE

La persona con emofilia ha dirifto a essere informata
in modo chiaro, completo e adeguato sul proprio
stato di salute (natura e diagnosi della malotia) e
sulle aspetiative di vita {prognosi, trattamenti e loro
effetti collaterali).

Il momenio fondomentale {forse il pib importante e d
piv difficile} & ko comunicazione defla diagnosi da
porte dei clinici of poziente e ai loro familiari. Questo
primo momento segna l'inizio di una siretta relazione
tra il Centro emofilia, il paziente e ta famiglia.

Pertanto 1| paziente o i familiari hanno il diritto di
vedersi comunicalc la diognosi  definitiva  nello
maniero e nei termini pil appropriati, Perché questo
owengo | medico deve tenere sempre presente che
la prima comunicazione della diagneosi non pud mai
essere improvvisala, va programmata ed eseguita con
colmo, nel lempo necessario, in ombiente idoneo. Il
tipo di messaggio che si deve dare sin dallo primo
comunicazione defla diognosi & di fondomentale
importanza per dare una mativazione posifiva a
questa nuova sfida che la vilo propone alia persona,
alla coppic e alla famiglia.

Particolare attenzione va posta nella comunicazione
dello diognosi oi genitori, momento nel quale il
medico insieme alle varie protessionalitd sanitarie wili
{psicologo, mediatore cullurale) ho il compito di farsi
poriavoce anche del team assistenziale. Questo pud
avvenire anche coinvolgendo quei pazienti “esperti”
che svolgono un wolo attivo e risullano in grado di
trasterire ko propria esperienza od alti pazienti, con
i quoli condividono la malattic, e i problemi e le

difficolta ad essa correlati,

Al di 1 del momento dello comunicazione dello
diagnosi, nei successivi rapponi medico/paziente,
il coinvolgimenito dei pazienti si realizza atiraverso la
trasmissione efficace loscalio attivo, comunicazione
empatica, diglogo aperto) di informazioni o soslegno
della reclizzazione di un percorso complessivo di
promozione della salute individuale.

la comunicazione deve consentire al paziente di
apprendere quale debba essere o possa essere lo
stile di vita piy oderente alla sua quotidionitd e quali
siano gli inferventi di prevenzione e di sicurezza. Cid
rappresenia un contenute fondomentole del processo
informativo da pare del medico.e del medico
specialisto, per aumentare le garanzie di salute delle
persone con emofilia,

la comunicazione di queste informozioni promucve
“Falleonzo terapeutica™ tro gruppo mudtidisciplinare
di riferimentc e pazienke, che consente di
aumentare lo copacitd delle persone con emofilia
di offrontore lo malottia, oderire ai tratiamenti e
organizzore la propric quotidianiia. E necessorio
che la comunicazione lenga conlo dei tempi e delle
copocitd di chi ascolla. Condizione indispensobile
perché |'alleanzo awenge é rappresenioio onche dal
dovere della persona ossistita di informare il medico,
gh specialisti e gli operatori sonilari su tufte cid che
possa risuliare ulile per uno migliore assistenza.

(® OCCORRE PERTANTO

* Garanfire un'efficace  comunicazione  della
diagnesi eventualmente con il supporie del team
di esperi [specialista, psicologo, poziente-esperto).
Comunicazione volta a iniziare una  buona
"alleanza® medicopazientetamiglia ollo  scopo
di offrontare e gestire ko molotio, segnalore le
difficoltd e le possibilita terapeutiche esistenti.

9. Alleanzo rerapevtica: condivisione di obreltivi tra paziente e gruppo muldisciphnore
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* Garanfire yna comunicazione che sia comprensiva
e che riconosca il giusto tempo o chi ascollo,
monitorandone la comprensione.

* Assicurare un rapporio caratienzzato da una vera
e propria olleanza terapeutico con la persona con
emdfilia e i svoi familiari.

* Andlirzare wutti gli aspetti che compongone la vilo di
una persona con emofilia non riducendoli i soli ospetti
dei sintomi, dello malottia o delle teropia applicato.

* Facilitare le possibilita di contotto con gli operatori
sanilari  anche atiraverso l'uso dei mezzi di
comunicazione lelematica.

* Avvalersi di personale saniiario formato all’ascolio
attivo e clio comunicazione empalica.

* Collaborare con le Associazioni per l'awio di
programmi di informozione volti a ditfondere una
cultura che promuova scelte di vita salutari presso lo
scuola, gli ambienti di lavoro e i centri aggregalivi.

2. DIRITTO ALLA FORMAZIONE

La persona con emofilio ha diritto a una formazione
che le permetia di conoscere adeguatamente il proprio
slatus e | mezzi con cui intervenire praticamente, ogni
giorno, per poter vivere bene.

Hl sistemo di assistenza e cura nel contesto della
cronicild deve confrontarsi con | pazienti e i loro
familiari valorizzondo il ruclo attivo della persona nel
proprio percorso sociosanilario. la cronicitd stida i
confini delle professioni e dei pazienti invitondo a
interazioni iro discipline, figure professioncli, persone
con patologia cronica, tamiglie, caregivers.

Pertanio & fondomentcle che i medici owiino un
processo formativo che dovid avere 'obieffivo
di rendere la personc con emcfilic attenta e
sensibilizzate ai temi della prevenzione delle

complicanze; consapevole dei rischi per la solute;
capace di oftivarsi in modo corretto ai segni e sinfomi
della malattia; di mettersi in contatio con il sistema
sociorsanitario lempestivamente e di fuire dei servizi
offerti in modo pib soddisfacente, - sia dolle sua
prospettiva sia da quello degli operatori sonitari.

la formazione deve rendere la persona e o fomiglio
alleate degli operatori sanitari che hanna in carico le
attivitd clinico-assistenziali; rendere la persona copo
ce di comprendere e inferpretare sia le informazioni
ricevuie dai prolessionisti sanitori, sia di selezionare
{anche con la consuliazione det medico di riferimen-
to} quelle oquisite da allri conali informativi [moss me-
dia, inlernet, ecc.); far si che la persona formata sia
portairice, @ sua volta, di buone pratiche e comporio-
menti corretti per una gestione efficace dello propria
salute, capace di sensibilizzare la comunita dei pari.

Si sotolinea il rwolo positivo che possono avere a
supporio deflo formazione le collaborazioni e sinergie
con le Associazioni dei pazienti, in una fogica di
sussidiariexi e per favorire le oftivid di empowerment'®.
Guindi non si parla dei medici come atiori principali del
processo di formazione, ma anche di destinatari della
formazione. le Associazioni dovranno quindi diventare
‘parner’ o i gl effeti delle ativia formative, con
diversi possibili ruoli o seconda del conlesto, a partire
dallidentificozione dei bisogni formativi e delle priorita
in fase di pianificazione, fino o uolo vero e proprio di
formatori’ e poratori di esperienze specifiche.

E un dato di fatio che nella reclts ilaliana anche la
figura del/dello bodante stia assumendo un ruolo im-
poriante di assistenza, per questo motivo lo formazio-
ne dovrd avere tro i suoi obiettivi anche la formazione
dei caregivers che dovianno essere allenati allo vahs
tazione degli episodi emorragici onche in fase inizie-
le e consapevoli delle modalita di frottamento. Inolire,
va evidenziala 'imporianza del percorso formativo
con il rilascio di certificalo di abilitazione per rendere

10. Empowerment consapevolezza delle potenzialia delle proprie azam
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i pazienti esperti neil'culoinfusione, trattamento delle
emarragie che awiene al di fuori dell'ambiente ospe-
daliero, senza sorveglianza di personale sonitario,

(® OCCORRE PERTANTO

* Sostenere le attivitt di formazione e informazione
dei pazienti, delle loro famiglie e dei caregivers.

* Promuovere modalitd di intervento che favoriscano
lo sviluppo deliability o cope e lo sviluppo delle
abilitd di oviocura.

* Garantire percorsi di formazione per I'abilitazione
allautoinfusione dei pazienti e coloro che i
ossistono ol di fuori dell'ambite ospedaliero in
assenza quindi di personale sonitario.

+ Promuovers |'uilizzo di mefodi per I'empowerment
del paziente, per formare e informare le persone
con patologia e wtti gli operatori sanitari e non san-
ftari coinvolti {es. modello Stenford)'.

3. DIRTTOALLEDUCAZIONE TERAPEUTICA

La persona con emofilia ha diritio a un‘educozione
terapeulica che consenta di acquisire quelle abilita
necessarie per gestire ka patologia quotidianomente
e prevenire le complicanze evitabili.

Si trafio di un processo centriato sulla persona con
emofilia, che riguorda l'opprendimento dell'aute-
cura, il suppone psicelogico riguardo o malattia,
i fraftamenti prescritti, 'ospedale e gl alti ambik
assistenziali, i bisogni di salute soggettivi e oggettivi,
le convinzioni riguardo lo salute e il percepito socio-
culurale, e coinvolge quanic pit possibile anche o
famiglia del paziente, gli aliri parenti e gl amici.
Leducazione teropeutica fa parte di un modello di presa in
carico defla persona, che vede gli operalori sanitari impe-
gnati a collsborare a un progetko multidisciplinare ciascuno
per le proprie compelenze ma con un obiefivo comune.

Scopo principole dell’'educozione terapeutico & aivta-
re le persone con emcfilia e le famiglie a comprende-
re la malatiio e il rotamenio, producendo un effetio
terapeutico che vado ad aggiungersi a quelli di alire
azioni {farmacologica, teropic fisical, per quesic &
imporiante riconoscere oll'educazione terapeutica un
tuolo cenmale.

Ueducazione lerapeutica pud contribuire ¢ migliorare
Fassistenza e la qualita della vila della persono con
emofilia e a diminuire i cosli del Servizio Sanitario,
personali e sociali, nonché ko spesa totale.

Ueducazione terapeutico, realizzala ataverso |l
confronto tra pari, fa si che il paziente non ricopra
piv un ruolo passivo nella gestione delka propria
maolafia ma vengo chiamale a svolgere un wolo
oftivo, divenendo cosi in grado di rasterire le nozioni
acquisite ogli altri pazienti, con i quoli condivide o
malattia, i problemi e le difficoltd ad essa correlati.

Atraverso  guesto confronto, | pazienti  divenianc
promatori del proprio stato di salute. Tramite 'educazione
terapeutica ko persona con emofilic & protagonisio
del processo di cura e acquisisce Wt gl strumenti e
le compelenze necessaiie per diveniare “esperia”
nelia convivenza con Ja malattio. || paziente esperto &
colui che sa, in quanic conosce ki patologio e le sue
complicanze; sa fore, perché ha imparato a gestire lo
lerapia; sa essere, in quanto ho compreso [‘importanza
fondamentole dell'esercizio fisico e dell’climeniazione;
sa divenire, perché, altraverso lo leropio domicilicre e
ka compikszione del diorio, ho le compelenze per vivere
ko quotidianits con la malatiia; infine sa governare, in
quanio € stato responsabilizzako al percorso di cura. Il
paziente esperlo, dunque, & colui che, insieme af leam
muttidisciplinare del Centro di emaiologia, ol medico
di medicina generale e ol pediatre di libera scelta, si
assume e condivide ki responsabilics della terapio e del
pioprio siato di salute.

11. Progromma di autogeshone delle malome cromche, del dobere e del dolore cronico ideato da Kole long svilupparto presso I'Universi
di Stonford. in ttaho adottato dalla regione Toscanc.
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® OCCORRE PERTANTO

* Promuovere ed implementare inlervent di educazione
lerapetico sirutturala del poziente secondole indicazioni
scoturite dallo ricerca {pedagogia medica), sulla base
di modelli validoti che prevedono sk indicalori di
processo che di esilo che ne misurino I'efficocia.

« Soslenere, organizzare e implementare iniziative
di educazione terapeutica per le persone con emoli-
lic e i caregivers. .

* Assicurare che gli operatori sonitori spieghing in
modo esaustivo gli obiettivi terapeulici, verificandone
sempre ko comprensione e rimuovendo quegli oskocol,
di notura informativa, organizzafiva, © psicologica
che ne impediscone ka corretia oftuazione.

* Prevedere il follow-up dei programmi di educazione
leropeutico del paziente.

« Condividere con lo persono gli obietivi e le
scelte terapeutiche, al fine di facilitare la gestione
dellemofilia nella vita quotidicno.

* Coinvolgere le oiganizzozioni di volontarialo
nell'educozione della persona con emolilic e dei
familiari, in relazione alle loro specitiche esigenze
cliniche e socioculturali.

4. DIRITTO ALLA SICUREZZA
E APPROPRIATEZZA DEUE CURE

la persona con emofilic ha diritio alla sicurezza
e dpproprictezza roppresentate dol ricevere un
intervento efficace e sicuro, date le sue caratteristiche
e aspettative, nel rispetto della sua individudlita e det
svoi valori culturali e socioli.

Perché un infervenio sia sicuro e approprialo &
necessaric che i benefici attesi per la persona con
emdfilia siano superiori i possibili effetti negativi e ai
disagi eventualmente connessi alla sua messa in atto.
Attraverso T'ascolto e una comunicazione efficace il
sanitario deve rendere edotio il poziente sui benetici

della cura in maniera do indurre un comporiamento
responsabile nell'assunzione dei farmaci, nel rispetio
delle dosi e dei tempi indicoti dal medico e nella
persistenza terapeutica, ossia la présecuzione della
cura per il pericdo di tempo concordato, sulka
base di quella alleanza terapeutica fondata sulka
condivisione delle scelte.

A riguardo del dirito, & utile evidenzicre anche
I'oppropriclezza organizzativa, intesa come capacia
di scegliere per lo persona con emofilia il livelio
assistenziale {ospedale, domicilio, ambulatorio) piu
idoneo all'erogazione delle cure per quantita di
risorse impiegate.

Per realizzare tale appropriatezza i Centri emolilia
richiedono medici stutturati e personale dedicato.

In questa oftica il dirito alla sicurezza e
oppropriatezza riconosciuto  alla  persona  con
emcfilia richiede di misurarsi non con un solo valore,
il benessere della persono, bensi con it principio
della giustizia socicle. Il wolo del medico si estende,
dunque, dalla somministrazione delle cure efficaci
alla preoccupazione per un'equa allocazione delle
risorse, passando per 'empowerment dello persona.

® OCCORRE PERTANTO

* Eaborareediffonderelineeguidaper| ottimizzazione
delle cure e delka loro appropriatezza.

* Promuovere protocolli di appropriotezzo affinché
Yassistenza dello persona con emofilia owenga anche
in un’ofiica di sostenibilit del Sisterna Sanitario.

* Prevedere percorsi diagnosticoterapeuticiossisienziali
personalizzati per ki persona con emdlilia.

« Adottare melodi, stumenti e siandord che

misurino validamente I'oppropriclezzo dei processi
organizzativiclinicoossistenziali.

* Accrescere lo consapevolezza nelle persone con
emofilia che lo buona gestione delle malattio e
I'efficienze ed eficacia delle cure dipendono
onche dal proprio comportamenio.
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* Garantire oi pazienti servizi omogenei, uniformi
e sicuri definendo modalitd orgonizzative che
consentanc equitd di accesso alle lerapie e alle
tecnologie e valorizzando le competenze dei centri
specializzoti

* Prevedere che alfinterno dei Centri emolilia operi
un team strutturato composto da specialisti diversi in
grado di garantire un’assistenza tolale e otimale ai
pazienti offetti da emofilia.

5. DIRITTO ALLA PERSONALZZAZIONE
DELLE CURE

la persona con emofilic ha dirito di avere un
traftomento basoto sulle caratteristiche individuali
e sullo stile di vita, offinché possa soddisfare in
sicurezza le proprie aspirazioni di vita.

I dirito alla personalizzozione prevede la possibilite
di ricevere trattomenti mirati in base alle peculiarita
di ognuno, in grodo di contribuire ol benessere
psicologicoe aunc mighore qualia divita, adeguando
lo terapia in base ai mutomentt, all'evoluzione e allo
stile di vita. Lowenio dello medicina personalizzota
ho come obiefive prescrizioni di farmaci adeguati
e cuwre piv efficaci. In alre parcle, lo medicina
personolizzata {chiamala onche "di precisione®) & un
modello medico che propone ko personalizzazione
dello solute, con decisioni mediche, prafiche e
predotti su misura per il poziente. In questo quadro
i test diagnostici sono tondomentali per la selezione
appropriata delle ferapie.

Anche le reti sociali della persona con emcfilio saranno
sempre pil coinvolle nel processo di personclizzozione
delle cure; lo medicina personalizzata richiede una
volutazione circostanziata deflo storia del poziente.
la narrozione awviene con lo scopo di costuire un
percorso terapeviico personalizzato orientato o non
curare solo un corpo mo una persona.

- 21

Lincremento di studi clinici ho permesso di evidenziare
il ruolo delle formacocinetica del singolo paziente
nella risposto al trattamento, ma anche Vimportanza
di voriabili quali ko stile di vita ed aliri elementi
che devono essere considerati  imprescindibili
nella predisposizione del piano terapeutico do
instaurare nella persona con emdfilia. £ dovere delle
persone con emofilia sottoporsi a contiolli periodici,
progrommati dai centri di cura di riferimento.

Fondomeniale linformazione e o spiegazione
accurale do porte del medico, del guppo
mullidisciplinare e degli operatori, cosi da rendere
personalizzato l'intervento e fe persone partecipi
e consapevoli del propric troftamento. Un ruolo
polenziale per il fratomenio personglizzato & svolto
anche dallo sanitd digitale che consente di mantenere
al proprio domicilio la persona con emofilia.

® OCCORRE PERTANTO

* Promuovere ko conoscenza e lo sviluppo delle
strategie proprie delle medicina personalizzata o
gli operatori sanitari.

* Promuovere lo condivisione telematica dei dati
clirici tra strutture e medici di medicina generale,
per ko consullazione online delle carelle cliniche e
dei referti di esami diagnostici strumentai.

« Fare si che ka personalizzazione si basi su una nuova
alleanza dlinicopaziente fondota sulla condivisione
delle singole esperienze di vita quotidiana fkavoro,
sport, stile di vita, ecc.).

* Valorizzare il rwolo dello formacocinetica nello
definizione della terapia.

* Promuovers una presa in carico del paziente da
parte degli operateri sanitari che fenga conto degli
ospetti clinici, psicologici e sociali dello persona
con emefitia e dei familiari.

* implementare lo  sviluppe di un  Percorso
Diognostico Terapeutico  Assistenziale [PDTA] in
grodo di gorontire livelli uniformi di assistenza
socio-sanifaria su uto il territorio nazienale.
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6. DIRITTO ALLA PREVENZIONE
DELLE COMPLICANZE

la persona con emofilia ha dirito a ricevere
il percorso di cura migliore, Q prevenire le
complicanze derivanti dal succedersi degli episodi
emorragici, specie nelle orticolazioni maggiori
lginoechio, caviglia, gomito), che roppresentang
le principali sedi di episodi emorragici acuti.

Lo prevenzione affuata offraverso 'instaurazione di regimi
di profilassi confinua pud prevenire 1l succedersi di
episodi emorragici ocuti 2, consegueniemente, prevenire
I'occentuarsi di manifesiazioni fipiche  dell'arropatio
emofilica. E ormai ampiamente riconoscivto, infatti,
che lo profikassi garaniisce una minore incidenza
di complicazioni o corico dellopparaio  muscolo-
scheletrico, principale cousa di disabilita e invaliditd, che
grandemente influiscone sulla qualita di vito dei pazienk.
Gli emartri, in assenzo di una cura odeguaia,
roppresentono ko monifesiazione  piv  frequente
negli emofilici, 1ali complicanzioni contribuiscono in
maniera fondamentale alla comparsa di una e vera
proprio artrosi detia arropatia emofilica.

Gli orientomenti terapeutici ottuali si propongono,
perlanto, di prevenire ogni forma di complicanza
derivonte dal succedersi degli emarti e di riduire
ogni rischio di emorragie acule a carico di qualsiasi
organo o opparsto, Cié € oftuabile attraverso varie
forme di profilassi, differentemenie definibili in base
agli scopi che si vogliono perseguire e ollo lipologia
di pazienti in cui viene aftuala.

la profilassi primaric persegue V'obiettivo principale di
prevenire it succedersi degli emarii e il conseguente
sviluppo di articokazioni bersaglio, che rappresentanc
primum movens per fa comparsa di gravi manifestozioni
da orropatia cronica invalidante!?.

Tole tiofiamento  profilattico, olre o  ridurre
drosticamente ['incidenza di lulti i tipi di episodi
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emerragici, & altamente efficace nel preservare
le aricolazioni dalle lesioni infiammatorie e
degenerative, fipiche  dell'arropalio  cronica
emofilica. Al fine di raggiungere un tale obiettivo
bisogna, perd, che il frattamento venga inkapreso
precocemente, e cioé prima del compimento del
terzo anno di vila o, comungue, subito dopo il
manifestarsi del primo emartro - profilassi primaric.
Roccomandata doll'OMS, dolla finee guida WFH, &
sancila dai Priciples of Care nella Comunita Europea
nonché dai Principi di terapia defle MEC dell AICE.
Essa &, infalti, ampiamenite utilizzota in ltalic, come
dimostrato da una survey condotia tra i CE italiani.

Tuttavia, malgrado |'ampia condivisione, do porte de-
gli esperti nel rattamento dell'emotilia aderenti all Al
CE, la profilassi primoria non risulto essere facilmente
atvabile in tutti i bombini A e B gravi, a cavsa di dif
ficolta di gestione. Queste risiedono, principolmente,
in difficobd di accesso venoso e, nella capacitd dei
genitori def piccoli pazienti di gestire cutonomomen-
te, o domicilio, una terapia di difficite aftuazicne. Lla
pratica delle infusioni per via endovenosa richiede,
infatii, un notevole impegno da porte dei genitori dei
bambini emofilici e di chi altri i accudisce. Richiede,
inoftre, un notevole impegno da porte dei CE che
devone occuparsi di rendere fatiibile il trattomento di
profilassi, o domicilio, oddestrando i genitori o prafi
care, in completa outonomia, le infusioni necessarie.
Cid pud non essere facilmente atiuabile nel caso di
bombini che presentino difficolid di occesso venoso
o sollanio perché si dimostrano inlolleranti o eccessi-
vamenle stressati dol dover subire le iniezioni per via
endovenosa con lo frequenza necessaria,

® OCCORRE PERTANTO

* Promuovere e implementare programmi di formazione
afautoinfusione della persona con emdfilia e di chi ka
ossiste, per un efficace fratamento domiciliore.

12. Essa consiste nella somminisirazione regalare di dosagg odeguat di FVI/FIX (2540 UL/ k?edr p.c } 2-3 volte/setimana o a giomi

alterns {profilass: conhinuo), costaniemenle praticato, secondo uno schema predelerminato.

Tole modalig dh rotomento é finclizzate o

mantenere | hvell di FVIl/FIX sempre dosabili e sempre >2U/d, in modo da rendare pil lieve if difetto coagulotivo

22
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* Sensibilizzare le isituzioni a destinare risorse adeguate
ala prevenzione e dllo diagnosi precoce delle
complicanze, isivendo servizi dedicati [prestazioni
fisiolerapiche  preventive) erogati da  personale
specializzato, al fine di ridune Tinsorgenza di
emanagie e di rischi per le arficolazioni e mankenere,
quindi, una buona qualid di vita tin dall'infanzia.

* Ricotrere o melodi diagnostici appropriati e alle
innovazioni terapeuvtiche, per ridurre quanto pil
possibile ia comporsa di alloanticorpi inibitori.
¢ Favorire |'ulilizzo di un concentrato sempre plu
sicuro dal punto di visto infettivologico.

* Fevorire percorsi che facilitino 'oocesso ai servizi di
persone con emafilia e con complicanze infetivologiche
pregresse.

della persona con emofilic pud mighiorare significa-
tivamente la qualits e Y'uniformite delle prestazioni
assistenziali erogate nefle strutiure di primo intervenic
del territorio nozionale, con significative ripercussioni
sul rischio clinico, sulla quolitd dello vita delle perso-
ne e sui costi del Sislemo Sanilario. A.questo scopo &
indispensabile che venga condiviso un protocollo che
oltre a riportare i dettomi essenzioli dell’accoglienza
e intervento d'urgenza, stabilisco precise procedure
collegate ai servizi del | 18 specifico per la presa in
carico e il rasporto degli emolilici al Pronto soccorso
piu idonec. Peranlo, & necessorio che siano noti i
centri di Pronto saccorso stuturali e orgonizzoti per
ricevere il paziente emofilico in emergenza. Inoltre,
¢ indispensabile la disponibilita e ko sicurezzo dei

formaci indicati per il fratamento sostitutivo.

® OCCORRE PERTANTO

* Definire & mettere in atlo protocolli condivisi con
I'Azienda Regicnale Emergenza Sanitaria (ARES) e
la Socield Ialiano di Medicino di Emergenza ed
Urgenza [SIMEU) e appropriati a garontire un'ode-
guata assistenza alla persena con emofilio che si
reca presso un Pronto soccorso, pef definire i lempi
e le modalik: di iratemento e il ioge do applicare.
Facilitare il riconoscimenic della diognosi per la
persona con emofitia che si reca in Pronto Soccorso
atraverso l'utilizzo di un dota base regicnale.
Favorire lo considerazione del parere della perso-
na con emofilio assicurondo attenzione durante le
fosi di ascollo in situozioni emergenza/urgenzo.
Cié in considerazione dellc lunge esperienza di
valutozione degli episcdi emorragici dells persona
con emcfilia e dei suoi famitiari /caregivers.
Promuovere eod implementare piogrammi di
formazione per sensibilizzare moggiormente il
personale sanitario dei Pronti Soccorso.
Organizzare programmi di informazione ed edy
cozione sanitaria presso lo scuola, gli ambienti di
vita e di lavoro coinvolgendo le isfituzioni sanitarie
e le Associazioni di volontaricto per una maggiore
competenza nella gestione delle emergenze.

* Prevedere specifiche procedure operaiive e

7. DIRITTO ALLA GESTIONE
DELLE EMERGENZE-URGENZE

lo persona con emofilic che giunge in situazioni
di emergenza in Pronto soccorso a cousa di
sanguinamenti o raumi ha dirilo od avere un percorso
facilitato al friage, per ricevere un inlervenio lempestivo
ed efficace del sanguinamento.

Uemolilia & una malatiia tempo-dipendente, pertanto
la corefic assegnozione del codice di urgenzq -
ltricge) & cruciale in quonto prima il fotiore carente
viene infuso, maggiore é lo possibililc di evitare
qualsiasi ripercussione polenzialmente anche grave
sulla salute delia persona.

Per questo & importante che il personale sanitaric delle
strutture di Pronio soccorso aftivi due tipi di infervento:
il primo riguarda gli infermieri che nel momento
dell'accoglienza devono ogite tempestivamente; il
secondo coinvolge il medico che deve riconoscere
i companelli d'allorme, come emorragie potenziali,
e arrivare alla diognosi, adetiondo subito la terapia
pit adeguaio per ko persona con emofilic nel minor
tempo possibile.

la standardizzazione del tratamento in emergenza
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informative che ossicurino o somminiskazione
immediala del foftore corente [0, in assenza,
di un formaco soslilvtivo) anche  posticipondo
I'esecuzione degli accertamenti diagnostici.

+ Predisporre procedure di emergenza/urgenza che
orientine i sonitari a preferire, quando sia possibile,
di infondere il prodotio che la persona con emofilio
vsa abitualmente cosi daridurre i rischi di insorgenza
di inibitori. In questo senso prassi dovrebbe essere
quellc di regisirore se it paziente che si & presentato
in uno stubura sonitfario di emergenza sia gid in
possesso del prodotio che usa in teropia.

* Predisporre procedure informative condivise fra i

medici dei Pronli Soccorso per lo localizzazione e

il reperimenio dei farmoci.

Assicurare che vengo contattato 1| Centro emotilia

quando la persono con emofilia che si reca per

un‘urgenza/emergenza ol Pronto soccorso: al

& portatore di un inibilore; b] non sa riferire la

diagnosi del suo fipo di emolfilia; ¢) non si cenosce

il concentraio usato, per le indicazioni terapeutiche

successive alle prime infusioni di formaco; d} per

qualsiasi dubbic sull'evento che ha poralo lo
persona con emolilia ol Pronto soccorso.

* Prevedere specifiche procedure di raccolia del
consenso informato futte le volte che per necessitd si
infonde un prodotto diverso da quello abitvalmente
usato dal paziente.

* Semplificare le ozioni di reperibilits del personale
medico specialistico a supporto del Pronto soccorso, in
particolare durante il periodo nottumo, per f'acquisizione
delle informozioni necessarie e spesso salvavila.

* Promuovere picticforme informatiche (database) per
poter occedere oi dati clinici dello persona con emofitia.

8. DIRITTO ALLUMANIZZAZIONE
DELLE CURE

La persona con emofilia ha diritto ad essere al cen-
fro dei percorsi di cura, con i svoi bisogni fisici,
psicologici e relazionali.
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Umanizzazione significo porre of centro dei percorsi
sanilari e socicassistenziali la persona con emofilia
e rendere le protiche assistenziali e i luoghi di cura
vicini, sicuri, accoglienti e odeguati all’eid del
paziente, e senzo dolore.

Queslo concetto contraddistingue il passaggio da
una concezione del poziente come mero portalore di
una malottio a quella di persona con i suoi bisogni,
emozioni, credenze e conoscenze rispefto al propric
sioto di salute.

{'impegno nel promuovere ['umanizzazione delle
cure st evidenzia, in particokare, nell'attenzione
alla specificita della persona, ollo curo  delia
relazione, all'accessibilita, ol comfort dei luoghi, o
semplificazione e tasparenzo, olla mulficuburclita e

alla terapia del dolore.

® OCCORRE PERTANTO

* Definire protocolli opproprioti a garantie un‘odeguata
umanizzozione delle cure verso le persone con
emcfilia fin dalla comunicazione defla diagnosi.

* Organizzare un progiamma di formazione degli
operalori sanitari ofientato ol tema dell umanizzozione
delle cure.

* Favorire o partecipozione dei citiadini e delle
Associazioni dei pazienti dlle scelie relative ai
percorsi di cura, per meglio conoscere i bisogni
delle persone con emofilia. -

» Rispettare sempre e sopra ogni cosa la dignitd e ka
volontd della persona.

* Semplificare |'occesso ci percorsi di curo defla
personc con emolilio ofiroverso I'aftivazione di
una rete fra I'ospedale e il Centro di emolilic di
riferimento.

* Promuovere unc relazione fondata sull'accoglienza,
I'ascolie attivo e 'empalia.

* Favorire il coinvolgimento di un familiare jo di altro
persona di riferimento) in momenti particolarmenti
critici, garantendo adeguato supporto psicologico.

* Creare luoghi di cura “a misura d'vomo”, accessibili
e confortevoli, con interventi a livello ombientole
e stutturale, incoroggionde  un combiamento
organizzativo  delle  stuture  sanitarfe  che
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coinvolgono aspetti strutturali, logistici e relazionali.

» Adottare politiche aziendali per kb roccolta
sislematica delle informazioni sulle qualits dei
servizi percepita dai pazienti con la definizione di
specifici indicatori.

9. DIRITTO ALLA PARTECIPAZIONE
ATTRAVERSO UN
ASSOCIAZIONISMO ATTIVO

Lla persona con emofilia ha dirito a un Servizio
Sanitario nel quale sia garantita lo presenza e la
partecipazione delle Associazioni di volontariato
protagoniste delle azioni di tutelo dei diritti in
ambilo sanitario.

(I diritio all‘associazionismo attive per le persone con
emofilia & rappresentativo di tre aspeti dello proprio
esperienza.

I} primo aspetio riguarda uno delle difficolid piv
grandi che incontiono le persone con emofilio
durorte lo proprio quotidianitd, la persisienza di
sterectipi negafivi da parte del "mondo estemo”,
quali la scucla, gli ambienti di vita e di lavore, che
influenzano e limitano le effettive possibilita fisiche.

le Associazioni di volontarioto possona rivestire un
wolo fondomenicle in questo senso; rolo di sensi-
bilizzazione, informozione e consulenza sulla pato-
logia e sulle problematiche ad essa connesse per lo
popolozione non offetia do emdlilio. Lo presenza
delle Associazioni pud contribuire alio comprensione
pill aflenta degli aspetti e questioni che vivono ogni
giomo le persone con emofilio nel confronio e diolo-
go con e istituzioni e la societd in genere.

I secondo aspefic & guello dell’'educazione ta
pari, un modello che sostiene la centralita del ruoko
delle persone affette da patologic nell'ideazione,
progetiazione e redlizzazione di azioni e interventi
per lo promozione del propric benessere psicofisico,
relazionale e ambientale. Nello scenario otivale le
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Associazioni con sempre maggior frequenza sono
chiomale a sostenere le persone con emofilic e i
caregivers nell'educazione dlla palologia, alfuso
corretlo di farmaci e dispositivi, nell'aderenza
alle terapia, nella promozione di unc vita sana e
avlonoma {movimento, sport, viaggif:

I terzo ospetto riguorda la personc con emdcfilia
come ulenle dei servizi e l'esercizic dei diritti di
citadinanza. Associozioni e gruppi di pazienfi
partecipano al dibattito pubblico sulla salule, ai
processi decisionali, alle scelte sonitarie e alla
volulazione dei servizi come un soggetio chiave nella
definizione delle politiche, in guanto poriatori dei
bisogni e punii di visto delle persone con emofilia.

(® OCCORRE PERTANTO

* Valorizzare il punto di vista dell'associazionismo
come una risorsa e come componente imporante
nelle strategie di tutela defla persona con emofilia.

* Favorire le azioni di volonlariato e di tutelo dei
dirifii con strumenti legislativi e regolatori.

* Sviluppare uno refe di conlatti con le persone e
famiglie che condividono lo stessa malattia.

* Promuevere giuppi di aulc muluo aiuto.

* Facilitare lo colloborazione tra le Associazioni, le
organizzazioni di cittadinanza, le istiuzioni e lo
comunitd scientifica.

* Definire un codice efico di autoregolomentazione e
corotteristiche comuni che rappresentino un modek
lo di riferimento per le Associazioni.

* Prevedere |'occreditamento specifico delle Associazior
ni & ki formazione certificalo in linea con le politiche
naziondli sulka schste.

+ Coinvolgers le Associozioni di rilieve nazionale,
regioncle e oziendale nelle decisioni e iniziative
sviluppate a livello regionale fin dal toro inizio.

* Potenziare lc formazione e la qualificazione dei
volontari perché operino con sempre maggiore
efficacia, efficienzo, responsabilitd e rasparenza.

* Prevedere sedi e stumenti di conhonic a livello
nazionale, regionole e aziendale in cui le Associazioni
possanc rappresentare le esigenze delle persone e
preseniare proposte per azioni di miglioramento.
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* Promuovere lo partecipazione  locale  delle
Associozioni nella definizione dei percorsi di cura,
nello collaborazione all’empowerment dei pazienti
e dei boro familiari e rella identificazione delle
crificité dell'assistenza.

* Favorire la formazicne e la crescita cullurole delle
AS50¢IaZIon.

10. DIRITTO ALLA RICERCA

La persona con emofilia ha diritto alla disponibilita
dei risultati della ricerca scientifica e dell'innova-
zione tecnologica.

Negli vltimi onni per le persone con emofilia si sono
apenle prospettive di vila decisamente migliori. 5i &
possati dalla terapia fotio "ol bisogno”, in caso di
traumi o interventi chirurgici, ollo feropia di profilossi,
che prevede una somministtazione coslante, per
tutta la vito, dei fatiori della coagulazione carenti nel
sangue. A cid si sono affiancate diverse possibilita
terapeutiche frutio dello biotecnologic, che hanno
innalzato le aspetiotive di vile e Yo sua quolitd.

lo sviluppo di nuove tecnologie & bascto sulke
possibilitd di comprensione sempre pil approfondita
dei meccanismi biologici negativi anomali o alierali
che coinvolgono fenomeni patologici, sulla possibilita
di formulazione e produzione di farmoci innovativi,
nonché sullo sviluppo di tecniche di ingegneria
malecotare o genetica e, non ultimi, sulla raccolia di
informazioni e daii riguardo ko sicurezza e Fefficacia
di nuovi traftomenti, nonché lo valutazione dei
rapporti costo beneficio comelati.

la ricerca deve cercare di rispondere ci bisogni
delle persone con emofilia. In quesio senso una
fore aspefiativa do porte dei pazienti emolilici é
rappresentota dolka possibilité di poter disporre di
farmaci ad emivita pit prolungata di quelli atuali,
in particolor modo per i bambini e adolescenti,
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per i quali ridurre il numerc di somministrazione
del farmaco linfusioni] renderebbe meno cnerosa
lo gestione della patologia. Ma le ospettative dei
pazienti verso la ricerca medica riguordanc anche
una medalita di ossunzione dei farmaci pit semplice
e meno invasiva. le infusioni ripetute, infahi, sono
impegnative per | pazienti, in porficokar modo per
i bambini e ragazzi adolescenti, tanto do portore a
esiti clinici pib scarsi e a un'aderenza non oftimale.

® OCCORRE PERTANTO
* Favorire riceiche che obbiano come cbiettivo |l
cambiomento della storia naturale della malatic e il
miglioramento della qualitd della vito delle persone
con emofilia.
Sviluppare uno callaborozione costante ira enti
di ricerca e Associazioni di volontariglo dele
persone con emofilia, ol fine di favorire la miglior
comprensione delle recli necessité e inditizzare di
conseguenzo le risorse a disposizione.
Riconoscere cio che & innovazione e volorizzarla in
modo adeguato, attivando un dialogo tra universila,
istituzioni sanitarie, industria, enti pubblici e societd
scientifiche.
Promuovere siudi che abbiano come obietiivo
il miglioromente delle tecnologie per la salute,
infendendo con questo fermine interventi terapeutici
e riabilitativi, dispositivi medici, fkarmaci, procedure
mediche e chirurgiche, protocolli d'intervento,
d'assistenza, applicazioni informatiche,  sistemi
organizzativi e gestionali,
Investire nello ricerca scientifica, di base, clinica
ed epidemiologica e nell'innovazione.
* Promuovere ¢ garantire efficacemente la ricerca
di una terapio genica in grado di agire in maniera
definitiva sulle cause defla malattia.
Sostenere lo ricerca finglizzoto o
processi di cura oftimali,
Migliorare il coordinamento delle attivitd di ricerca
otraverso  la  colloborazione  interdisciplinare,
sostenendo la formazione di giovani ricercatori,
* Supportare la ricerca medionte programmi specifici
e favorite 'accesso ai finanziamenti nell' ambito dei

identificare
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programmi quadro dell’Unione Europea.

* Promuovere convegni, seminari e momenti di
condivisione tra i gli stokeholder: pazient,
medici, rappresentonti istifuzionali, ricercatori, ecc..

* Favorire lo disponibili dei formaci a emivia prolungala.

* Promuovere e garantire efficacemente la ricerca
di una teropia genico in grado di agire in maniera
definitiva sulle cause della malattia, tenendo conto
delle controindicozioni e dei possibili effetti avversi.

11. DIRITTO ALLA SEMPLIFICAZIONE
DELLE PROCEDURE
SOCIO-ASSISTENZIAL

La persona con emofilia ha diritto o una burocrazia
facilitata che semplifichi la sua vito, gorantendo
percorsi socio-assistenziali piv veloci e frasparenti,

La burocrozia restringe i diriti delle persone con emo-
filio e def loro famigliari che si trovano o vivere tempi
lunghi e ostacoli per accedere a indennilt economi-
che, ai servizi sociosanitari sul proprio terrilorio, o
criticitd nel conciliare la patologia ol lavoro.

la semplificozione si realizza attraverso interventi
normativi, omministrotivi, organizzalivi e tecnologici,
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finalizzati o ridurre il peso defla burocrazia sulle
persone con emofilia, resfituire il tempo sofirofto
da oneri ed adempimenti burocratici, oumentare
ta quolita della vilo. Allo stato oftuale non esiste
un preciso percorso per i riconoscimenti di natura
sociosanitaria e conseguentemente le  indennitd
economiche correlate.

Particolormente importante in tal senso & # coinvolgi-

mento e ko collaborazione di wthi gli interlocutori del

Sislema socioassistenziale in un‘oftica di oscollo e

consullazione, parecipazione, condivisione e corre-

sponsabilitd.

® OCCORRE PERTANTO

* Facilitare I'accesso delle persone con emolilia oi
servizi sanitari, eliminando le barriere organizzative
e informalive.

* Sviluppare un piano nozionale a ricaduta regionale
e locale per la semplificazione della burocrazia.

* Assicurare percorsi di cura reali ed esigibili per tutle
ke persone con emofilia e garaniiti in tempi certi,

* Garantire o portecipazione delle Associazioni
di volontariato delle persone con emofilio ai
processi decisionali nazionali e regionali inerenti lo
semplificozione della burocrazia.

« Investice nellc semplificazione dello burocrazia che
comprime i diritt: delle persone e dei loro caregivers.
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Un’attenzione g

EMOFILIA IN ETA EVOLUTIVA

I bambino e Padolescente con emofilic honno
diritio al migliore iter diagnostico e alle possibilita
di cura pit appropriate, innovative e meno invasive

nell'ambito dell’area pediatrica.

E prassi comune dei senvizi sanilori e sociosaniar
possore da una gestione del poziente preffamente
pediatica a una gesfione orienlata al paziente adulio,
spesso senza solzione di continuit. Cid rende difficile
per gli operatori sanitari skessi ropportarst comeftamente
ol mondo degli adolescenti, ancor di pit se sonc
pazienh che necessitano di assistenzo medica in maniera
permanente e con I‘aggravante dello malattia rara,

Avere a che fare con odolescenti offeti da emofilic

comporia il dover tener presente diversi elementi;

* ko complessa nalwia deflodolescenza, viska come
transizione obbligata del corso di vila degli individu,

« la dsmensione soggettivo dei combiomenti adolescenziali;

* ka necessit di evitore che T'adolescente venga tratiato
come un grande bombine o come un piccok adutio,
costringendoko in roli che non gli opparkengono;

* Fopportunita di dotarsi di un sislema di profezione
assistenziale in grade di prevedere l'integrazione di
aspetti medici, etici e psicoeducativi,

Se, in quesia fase delko vito, risuliano essere difficoliosi,
in generale, i rapporti con gli odulti di riferimenio,
ancora pib difficili appeiono quelli con gl operatori dei
servizi sanikri, 0 maggior Togione se 1 servizi non song
pensafi per un soggetto con una identity in divenre,
eccessivamente medicalizzoti e toppo incenfrati sullo
dimensione assisienziale.

Va inclire considerata la persisienza di differenze
considerevoli tra ka gestione pediairica e lo geslione
dell'odulio. Le due tipologie di approccio medico spesso
offeriscono o modelii molio diversi, se non oddirifiura
opposti; da un o, il modello pediatiico, che mette al

centro ka famiglia e si focalizza sugli aspetti delka crescila
e dello sviluppo, troscurando spesso di riconoscere lo
crescente indipendenza e auionomia del paziente come
individuo; dall'alive, ko culiura delka medicine dell'adubo,
che softinlende di avere come inferocutore un pazienie
indipendenie e cuonomo nella gestione dello malatiia,
inclusi gli aspetti inerenti lo riproduzione, & ignora invece
tutte le lematiche correlate alla crescito, allo sviluppo e ai
ropporti con ka fomiglio del paziente.

Aliro elemenio cruciale & rappresento’ dalla relazione
famiglioscuoka che pud dare un segno pasitivo allo
qualitd delle vilo dei bambini e degli adolescenti con
emofilia, considerale il nclo centrale dello scucka
all'inlerno delia comunitd educanie.

E imporiante che it gli afiori percepiscano come priofiky
la creazione di una salda olleanzo educotiva, che
richiede lempo ed energie per essere perseguilo e che
garontisca ol bambino e ol ragozzo con emefiia una
vita scokastica, sportiva, relazionale e sociale identica ai
propri coekanei senza emdlilia,

E necessario prendersi cura dei bambini e ragazzi
presiando particolare  atienzione @ momenti delicati
come linserimenio scolastico e il possaggio alletd
odulla, che andranno fovorii con interventi specifici,
per sostenere lo riuscito dello sviluppo del loro pieno
potenzicle individuale, relazionale e cognitiva, il rispetio
delle diversitd, l'inlegrazione nel gruppg dei pan.

Nelle pagine precedenti sono stati indicatii diriti dei pazienti
oduli e ko cid ho volore anche per I'etd evolutiva mo
sono necessari alouni opprofondiments per le caratteristiche
peculiari dello cronicid pediatrica, che indudono: a) #
confinuo combiamento dei bisogni nelle different fasi delio
arescits; b} lo possibilily che lo molatia e/o ko disabilitd
possono rifardare, toloa in modo imeversibile, i normale
sviluppo; ¢} ko necessitd di fovorire Finserimento in comuniid
ludiche, ricreative & scolastiche, quale aspefic importante
dell'intervento assistenziole; dj ko dipendenza del bambine
dagli odulti e quindi dalle compelenze e dalio stato sociale
ed economico delio famigla {patdogie relafivomenie
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semplici possono risuliare di difficile gestione in contesti
familiori criici), ) I'esigenzo/bisogno di favorire lo crescito
dell'autonomio nello fose adolescenziale.

Perionto possiomo ricondurre  diriti del giovane che de-
vono essere soddisfatti alle sequenti aree: 1) ko continuiit
assistenziale del bambino; 2] il uolo delle fomiglie; 3) gl
ambiti relazionali specifici per 'ekd {scucka, sport, socior
lia); 4) il possaggio dalla gestione pediatrica a quella
defl'adulio'?.

® OCCORRE PERTANTO

*» Aumentare lo consapevolezzo della malattia nel
mondo della scuolo, nelle affivita ludiche e fisico-
sporfive per evitare discriminazioni e preclusioni
personali goraniendo ol bambino e oll'odolescente
una vita scolastica, sporfiva, relozioncle e socicle
simile ai propri coelanei.

* Promuovere [o formozione permanente del personale
sonitario, ol fine di migliorarme costantemenle le
competenze scientifiche, lecniche e comunicative
specifiche dell'eté evolutive,

» Istruire gli operatori sociosanitari, gl insegnonti e
gli istruttori sportivi su come prevenire, riconoscere e
trattare le eventudh silwazioni di urgenza. .

+ Assicurare ombienti ambulatoriali e ospedalieri o
misura dell'infanzia e odolescenza.

* Promuovere progammi  di  informozione e
formazione terapeutica dedicata e odeguata alle
fosce di etd pediatrica {infanzia, adolescenza) per
favorire V'oderenzo terapeutica’,

* Gorondire ko presenza di gruppi mullidisciplinari
dedicati e specidlizzati nella cura dell'emofilia in
questa fascia d'efd e nell'assistenza oi famdior.

« Garantire ko fransizione dall'etd pediatrica all'etd
odulta in contatio con il pediatra, il medico di
famiglia e gli operotori che hanno instourato un

rapporto di relazione adeguoto ail'etd.

» Definire percorsi di fransizione formolizzati che gui-
dino il paziente dolka pediatria alla medicina dell'a-
dulto, promuovendo t'adozione di modelii di transi-
zione in rapporto ol grado di maturita del soggetic.

* Realizzare oftivild di formazione e comunicazione,
con il coinvolgimento delle Associazioni di tutela dei
makati, per migliorare lo capacild di gestione dello
malattia do parte dei confesli familiore, relazionale
e sociale, adegualomente supporioff:

* Promuovereinizialive per favorire una comunicazione
efficace fra | medici pediatii e i medici dell'adulio.

EMOFILIA NELUANZIANO FRAGILE

Lanziane fragile con emofilia ha dirito ad
avere un ruclo attivo nella vita della comunita,
atraverso una personalizzazione delle cure
che consenta di prestare purficordre attenzione
alla condizioni cognitive e di salute generali
{patologie concomitanti).

Il termine “hogilitd” identifica una condizione di
vulnerabilita e rischio, provocata dall'incapocita dei
sistemi biologici di conservare un equilibrio slabile
delle proprietd fisiche e comportamentali della
persona. Pur non essendo una condizione esclusiva
delle popolozione anziana, & prevalentemente
osservabile nello foscia degli ulrasettantacinguenni
dove fo cronicitd, la comorbilitd, la compromissione
funzionale, la polifarmacoterapia e le problematiche
di fipo sociosonilario giocano un ruolo determinante.
Particolare afienzione va posia alla concomitanza
delf'emofilio con I'insorgenza di patologie tipiche
deli'invecchiamento lo cui cura a volte confligge con
la curo dei fenomeni emomnagici. -

13. Perino A, Broido N, “la ransitional core di adolescentr con malatme rare”. Cambio ~ Rmsia delle rasformaziom social, Anno I,

Numero 5, grugno 2013

Tongole D fo cure di), I Transitional Care”, l Sole 24 ore, Inserto Sant - [ quaderni di Medicina, olfobre 2017
hnps //veww ossenvaloriomolattierare it/ otuolita / 1 22 3é-tronsitionalcore-un-aivtormportanle-per+giovaniche-sitravonoa-dover-

crescerecorruna-maioticraro, Conti €. moggio 2017

14, Aderenza terapeuhca. il conformars:, do fx:rie del pazwnte, alle raccomondazioni del medica tiguardo i tempi di somministrozione,

ke dost & Io frequenza nell'ossunzione de
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(® OCCORRE PERTANTO

* Definire protocoll  appropriai @ garantire
un'adeguata assistenza agli anziani fragili finalizzati
a sviluppare approcei di assistenza multidisciplinar,
medionte il coinvolgimento, ove possibile, dei
fomiliori e a favorire f'assistenza domiciliare diretta
all'anziano con emofilia, offinché abbio adeguoto
supporto per vivere presso H proprio domicilic.

* Sviluppare approcci di ossisienza  mulfidisciplinar,
medianie il coinvolgimenio, ove possibile, dei familiori,
che concomano in maniera sinergica al miglioramenio
deflo quali dells vita dell'anziano frogile con emofilio.

+ Adottare capacilé comunicative chiare e compren-
sibili odeguate alla cultura dellanzianc fragile.

* Favorire ['assistenza domiciliare direfta all'anziano
con emofilia, offinché abbia adeguaio supporto
per vivere presso il propric domicilio.

* Sostenere le famiglie con una formazione adeguata,
che le prepari e le renda autonome nello gestione
dello cure dell’'anziano fragile con emofilia.

* Preveders o presenza di operator sanitari, che
porendo dalle conoscenze di base gerontologico
geriotriche, acquisiscano  capacitd  operative
specifiche per 'assistenzo degli anziani tragili.

IMMIGRAZIONE E EMOFILIA

Le persone con emofilia immigrate hanno gli stessi
diritti umani e sociali delle persone che non vivono
questa condiziona e non devono essere discriminate
in bose alla linguo, gll’etnia, dlla provenienza geo-
grafica, olla religione e allo status socio-economico.

I Servizio Sonitario Nozionale {SSN) tutela le
persone con emofilio sia esse comunitarie che extro
comunitarie. Sarebbe ulile incrementare le atiivita che
facilitine la mediozione linguistica presso i Centri di
emofilia e pud essere utile la diffusione di dizionari
multilingue con trasi e termini specifici per la patologic.

(® OCCORRE PERTANTC
* Promuovere ['inlegrazione, le pari opportunitd e il
rispetio delle differenze.

31

* Favorire stiolegie organizzative del lavoro di rete
pet focilitare ko lettura e la risoluzione dei bisogni
sociosanitari del bambino, odolescente e adulie
immigraio con emofilio.

* Facilitare ol bambino, odolescente e adulio
immigrato con emofilic l'occesso ol Sistema
Sanitario su wtto il teritorio nozionale ofiraverso
servizi di mediazione linguistica.

* Tenere conto delle tradizioni culturali, etniche, ge-
ografiche e religiose nello sviluppare programmi di
cura della persona con emofilia.

* Promuovere e implementare progiommi  di
educazione continua tenuti da gruppi mulidisciplinar
in grado di sviluppare una comunicazione multilingue
presso 1t gli ambienti di vila, scuoka e kavoro,
supportati da personale anche delle Associazioni di
volontarioto delle persone con emofifia,

* Favorire sirolegie organizzative del lavoro di rele
per facilitare lo leftura e ko riscluzione dei bisogni
sociorsaniteri del bambino, adolescente e adulio
immigrato con emofilia.

* Individuare strumenti che facilitino g comprensione
linguistica con il supporto della sanite digitale {app).

FORMAZIONE DEGLU OPERATOR!

SANITARI OPERANTI NEI CENTRI EMOFILA
Affinché venga erogato una buona assislenza &
necessario che venga riconosciuto e soddisfotio il dinto
dell'operatore od essere formato nello specifico defla
patologia. Loperatore sonitario ha l'obbligo, a sua volia,
di formarsi secondo le indicazioni previste dalle norme.

Lo formazione universitaric deve fornire agli operatori
sanitari, nell'ambito del percorso didattico, una
solida base di conoscenza sullo potologio, sufla
sua ricaduta sulla quotidianita della persona e della
famiglia e su tutti gli elementi necessari per la gestione
dello malottio, per fomire risposta sia ai suol bisogni
clinici che psicosociali.

la formazione continua dei professionisti & una delle
leve sirategiche per favorire e supporare il miglio-
ramento dell’assistenza sanitaria ai cittodini, Infot,

i
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per migliorare it Sistema Sanilario & necessario che
i professionisti possanc coniugare le conoscenze te-
oriche e tecniche basate sulle evidenze scientifiche
e sullappropriatezza clinico-assistenziale con la con-
crelo operafivitd e, contemporaneamente, acquisire
la capaciia di gestire i cambiamenti orgonizzativi per
rispondere olle nuove sfide della complessitd in mo-
niera appropriala ed efficoce, tenendo conto delle
innovazioni tecnologiche ed organizzative.

Nello geslione della patologia & necessario che
lo formazione sia infersetioriale e interdisciplinare
e finalizzala @ rafforzare le relazioni fra i vari
professionisti per una migliore efficienza gestionale e
una migliore qualita delle cure.

| nuovi bisogni formativi devono trovare una risposta
adeguata nell'ambito della formazione continua &
dell'aggiornomento professioncle sio dei medici che
degli alivi operatori sonitari incrementando corsi sulka
patologia specifico.

Anche l'utilizzo delle nuove tecnologie di eHealth's
richiederd nuove copacita e competenze, sia che
le informazioni siano raccolte presso i pazienti,
direhamente o tromite servizi specializzati, sia che lo
scambio awengo tra professionist nell'cmbito di tele-
consulto o teleconsulenza. Considerando lo sviluppo
che le nuove tecnologie in medicina polrannc avere

nei pressimi anni, sembra necessario programmare
iniziotive di formazione specifica in.quesio sefiore,
finglizzalo anche dlic raccolta di informazioni
catalegabili e comporabili.

® OCCORRE PERTANTO

* Sostenere lo pioduzione scientifica di linee guida
e documenti di consenso promuovendo I'adesione
necessatio dlla loro  oftuazione nello  pratica
professionale.

* Incrementare i| numero di inizigtive formative del
personale, sanitario e non, desfinato alla gestione
delle persone con Malattie Emoragiche Congenite
(MEC), con particolore attenzione alle condizioni
di hogilild sociale, all'ossistenze domiciliare e
all'impiego di tecnologie di eHeakh.

* Promuovere G livello universilario specifici piani di
studio sulla patologia compreso linsegnamento di
tecniche di cura del paziente con emofilia.

* Favorire 'inlegrazione tra ricerda, didattica e
Qssistenza.

* Aumentare il numero di corsi specifici per lo
potologia compresi i Corsi di Educazione Continua
in Medicina {ECM).

* Incrementare corsi specifici sulla palclogia e sul
percorso di curo nei piani di studio delle medicina
delle emergenze-urgenze.

15 . EHealih- soluzioni e tecnologie informatiche appliceme ofia salvle ed olio sonng.
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| DOVERI DELLA PERSONA CON EMOFLIA

la definizione dei diritti implica che le persone con
emofilia e tuiti i soggetti coinvolti si assumano le
proprie responsabilitd. lo messa in opera dello
Cana richiede che I'impegno delle istituzioni, dei
governi, dei sistemi legislotivi e amministrativi, degli
opesatori nazionali e infernazionali, delle persone,
si concrelizzi nel pari esercizio di diritli e di doveri.

la base per godere pienomente dei propri
diriti e per contiibuite alla realizzozione di un
Sistena Sanitario efliciente, & il rispetto di olcuni
comportamenti verso la comunitd sociale e i servizi
sanitari. Questi comportamenti messi in essere
consentiranno poi di usufruite nel mode migliore
dei servizi sanitari e permetteranno agli stessi di
migliorare in efficacia.

Considerando che il citadine viene infeso in tutti i
provvedimenti nazionali e internazionali come parte
attiva sia nei processi decisionali che nel segnalare
responsabilmente le problematiche ed esprimere il
propric parere, esistono doveri di ordine generale
intesi come testimonianza e partecipazione aifivo
del cittadino finolizzoto ol bene comune e non per
lorza dipendenti dai contenuti di norme e provvedi-
menti che riguardano tutte le persone con molattia
cronica, comprese, quindi, le persone con emolfilia.

Fermo restando I'obbligo do parte delle organiz-

zazioni sanitorie di predisporre dei mecconismi di

raccolio delle segnalozioni, pareri, opinioni degli

utenti & possibile individuare alcuni doveri:

» ticonoscere disservizi ¢ inadempienze dell'orga-
nizzazione sanitaria che rechino problemi alle

persone e ai caregivers e un aggrovio dei costi
al Sistema Sanitario per consentire all'organizza-
zione di migliorare i servizi, rimuovendo le couse
che hanno determinato le inefficienze, senzo o}
cuna funzicne di verifica e controllo che non puo
essere demandala oi cittadini;

dare la maossima collaborazione al personale
sonitario e non, con cui ¢i si deve confrontare,
facilitando Vinstaurarsi di rapporti di fiducia e di
rispetic allo base di un'efficace impostazione e
conduzione di un corretto programmao sanitario'?;
o fronte delf'obbligo delle isfituzioni di informare
il cittadino/paziente, tenendo conto del livello di
istruzione, consapevolezza e condizione della
persona, la persona con emofilic deve utilizzare le
informazioni in maniera appropriata e opportuna
per migliorare il proprio stolo di salute e accedere
glle cure.

L]

Ai cosidetti doveri di “ordine generale™ o meglic
compottamenti efici det paziente fin qui riportati &
tultavic necessario aggiungerne altri in riferimento
ad aleune oree specifiche:

USO CORRETTO DEI SERVIZI SANITARI

I citadino/paziente:

« deve aflenersi o quanto dettolo dal Servizio
Sanitario  con  un atteggiomeénto  rispettoso
deli'oderenza terapeutica e degli stili di vita cosi
da assicurore un uso corretto dei servizi sanitari;

« deve sottoporsi dlle indagini diagnostiche, anche
di carattere preventivo, che il medico riterrd op
portuno prescrivere fenendo conto che gli esami

16 . Vodemecum d Citodinanzotiva, Curo di coppro, 2017, hitp.//wwew.curodicoppic it/
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richiesti sono quelli strettamente necessari e che I'oderenzo teropeutica ma il paziente deve
eventuali ripefizioni di indagini sone offidate olla impegnarsi a seguire in maniera corretia le
responsabilitd del medico curante; terapie prescritie e confrontarsi con lo specialista
« & lenuto, qualora ce ne fosse bisogno, o custodire e non prendere decisioni autonomomente;
ita la documentazione sanifaria ed esibila in » i farmaci sono una risorsa preziosa per la salute
caso di ripetizione della stessa indagine a distanza ma & indispensobile conoscerne la gestione
di tempo o nel caso di alire indagini. [trasporto, assunzione e scadenzal. Non ¢ solo
: dovere dei pozienti conservare correttamente il
USO CORRETTO DEI FARMACI farmaco ma onche dell'orgonizzazione che i
« & necessario ulilizzore lulti gli strumenti per favorire trasporia.
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APPENDICE 1

EMOFILIA: ALCUNI DATI STATISTICI

la malattia si manifesta, prevolentemente, in soggetti
di sessc maschile inferessando, senza differenze
geografiche e di popolazione, rispettivamente, circa
1:5000 e 1:30000 nati maschi. Lle donne porlatrici
del difetio genetico non manifestonc, generalmente,
sinfomi emonagici.

Inoltre, solo 2/3 dei casi derivano da mulazioni geneti-
che gia riscontrabili negli antenati e/o nei collaterali e,
in 1ol caso, la patologia & definibile come fomitiore. Al
contrario, cicca 1/3 dei casi derivono do nuove mutor
zioni nel gene FVHll o FIX e vengono definiti sporadici,

A secondo deflo tipologia di mutazione genica,
lemofitio pud essere carofterizzaia dallo 1otale
assenzo di sinfesi di FVIl o FIX con riduzione dei
loro livelli cireolanti fino a valori <1%. In Kl coso,
I'emafilia viene definita grave e il fenotipo emomagico
& corofterizzoto dalks insorgenza di emorragie intra-
articolari jemariri) e muscolari {ematomi}, generalmente
frequenti e spesso spontanei, o conseguenti a traumi
lievi dei quali il paziente non ha memoria. | pazienti
con emofilia moderata o lieve, in cui una parziake
sintesi dei FVIil e FIX & ancora conservala, presentanc
livelli di fattore circolante, rispettivaomente, del 1-<5%
e 540% e un fenolipo emorragico caratterizzato
da episodi emorragici meno frequen!i, meno gravi,
generalmente  postroumctici ©  conseguenti  ad
inlerventi chirurgici /o manovre invosive.

Stime dell' OMS indicano che ogni anno nascono, nel
mondo, circa 10.000 bombini offetti dallc malattic.

| piu recenti dati di un'indagine condotta dalle World
Federation of Hemophilio (WFH) in 113 Paesi, con
una copertura della popolazione mondicle del 90%
circa [rapporto 2016) riportano un fotale di persene
affette da disordini della coagulazione pari a circo
296.000, di cui circa it 50,1% offetta do emofilia
A il 10% da emofilia B, il 24,2% do malattia di
von Willebrand e it 13,3% do difetti congeniti di
alti fattori della coogulozionre cui i associono
manifesiazioni emortagiche.

In ltalia, i dati pit recenti del RNCC, ufficialmente
istitvito presso I'1SS dal Decreto del Presidenie del
Consiglio dei ministi della Repubblica ltaliona
{DPCM! 3 marzo 2017, indicano, nel 2016, una
prevalenza dell'emofilia A nella popokazione italiana
maschile pari a 13,9/100.000 moschi (n.4120) edi
3,0/100.000 moschi [n. 885} per Vemolilic B.

Gli stessi dati indicano, inoltre, che il 44,8% dei pa-
zienti con emofilic A & rappresentato da emafifici gria-
vi [0, 1.84¢), il 40% da emofilici maderati {n. 578)
e il 41,2% sono affetti dalla forma lieve {n. 1.696).
Sono, inolire, riportate nel RNCC: 37 pazienti di ses-
s0 femminile clfefte da emofilic A, 3 da una forma
grave, 3 da formo moderata e 31 da emofilia lieve.
Per cid che aftiene agli emofilici B, il 35,5% dei po-
zienti riportati nel RNCC risulte essere offetto da emo-
filia B grave {n. 314), il 21% dallo forma modesaio
in. 186) e il 43,5% da emolilia lieve (n. 385). Le
pazienti di sesso femminile riportate hel RNCC sono
12: 1 altetta da emolilio B grave, 2 dalla torma mo-
dercta e ¢ dallo forma lieve.

17 0 2m V7



LARTA D] Tl
DELLAPERSOCNG TN EYW TR

APPENDICE 2

DOCUMENTI Di RIFERIMENTO

» Pioni d'azione OMS 2008-2013 e 2013-2020
che sofolineano limporianza  dell'interventd
di Govemi e Amminishazioni per assicurare la
prevenzione ed il centrollo delle malattie croniche.

» Indicazioni evropee con le quoli si invilono gli
Siali membri od eloborare e implemeniare Piani
nazionali sullo cronicitd e sulle malattie rare.

« Piani sonitasi nazionali, che riconoscono alle
polologie croniche e rare un particolore rilievo per
I'impotto sia sonitario che sociale e si impegnano
a fovorire il miglioramento continuo e lo cosionte
verifica della qualits dell'ossistenza dello persona
con malattia cronica e rara,

«Pioni  Nozionali  Prevenzione  [2005-2007,
prorogato fine ol 2009; 20102012, prorogate
ol 2013; 2014-2018), che hanno riconoscivio sin
dal 2005 il contrasto alle patologie croniche come
obiettivo prioritario per ki pianificazione regionale.

« Accordi Collettivi Nazionali riguardanti la disciplina
dei ropporti con i@ medici di medicing generale
e medici pediani di lbera scelo che prevedono
specifici obietiivi di prevenzione e wiela dei soggeti
con pakologie croniche e di presa in cofico globale
degli stessi, secondo protocolli e percorsi assistenziali,

» Decreto del Presidente del Consiglio dei Ministri
che sostituisce integralmente il DPCM 29 novembre
2001, recante *Definizione dei Livelli essenziali di
ossistenza”_ |l provwedimenio é sialo approvato in
attvazione della legge di stabilild 2016 {articolo
1, commi 553 e 554, legge 28 dicembre 20135,
n. 208], che ha stanziate ben 800 milioni di euro
annui per I'aggiomamento dei LEA.

* Pioni sanifari e sociosonilari e negli offi di
programmazione regionali che hanno individuato
come centrole il temo della cronicitd e promosso
modelli specifici di organizzazione dei servizi per
lo gestione e presa in carico del paziente cronico.

3

« Intesa Stato-Regioni del 10 luglio 2014 concerente
il "Patto per lo Solute per gli anni 2014-2016"
che prevede, “al fine di definie le principali
linee di intervento nei confronti delle principali
malottie croniche, la predisposizione, da parte del
Ministero della Salute del “Piano nazienale dello
Cronicitd” da approvare con Accoide sancito dalla
Conlerenza permanente per i rapporti o fo Stato,
le Regioni e le PPAA di Trento e Bolzano®.

Accordi StatoRegioni che affrontono  tematiche
relative allo prevenzione, cura e presa in corico
delle persone con patologie croniche, ta cui
si annoverano, da ultimi: il Piano MNazionale di
Azioni per lo Solute Mentale [PANSM), il Piono
Oncologico nozienale, il Documente di indirizzo
per la Malattia Renale Cronico, il Piano Nozionale
per le Malattie Rare {PNMRY, il Piano sulla malattia
diobefica, il Piono nazionole demenze.

Accordo 13 marzo 2013, oi sensi dell'articolo 4
del Decrefo legislative 28 agoste 1997, n. 281,
tra il Governo, le Regioni e le Province autonome
di Trento e Bolzano sulla definizione dei percorsi
regionali o inferregionali di assistenza per le persone
offette do Moalottie Emorragiche Congenite (MEC)
iRep.atti n. 66/CSR| che evidenzia la necessita di
garantire un’adeguata presa in carico del paziente
con MEC in tutio il territorio nazionale, riducende
differenze ed iniquild di accesso alla diagnosi, alle
cure e ai ratamenti offimali in base olle evidenze
scientifiche, tenendo conto degli indirizzi per la
definizione di percorsi regionali o interregionali di
ossistenza per le persone offetfe da MEC.

Corta evropea dei Diritti del Malate {2002), risulia
to di un lavoro congiunto tra il Tribuncle per i Diritti
del Malofo e 15 organizzozioni civiche partner det
la rete europea di Cittadinanzatliva, Active cilizer
ship network. Essa raccoglie i diritti fondamentali e
irrinunciabili de! paziente che ogni poese dell’Unior
ne Europea dovrebbe tutelare e garantire.

L
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DIRITTI E DOVERI

- Articolo 32, Caostituzione holiana.

-Carlo di Otawa, 1986.

- Convenzione di Cviedo, 1997,

- Carla europea dei Diritti del Molalo, 2002

- Accordo Sialo Regioni per lo Definizione del percorso
di assislenza saniloria oi pazienti offeffi da Molattie
Emomagiche Congenite IMEC), 2013.

- Patto per la Salte 20142016,

- Piano Nazionale della Cronicita 2016.

1. Diritto all'informazione

- legge 28 marzo 2001, n. 145 "Ratifica ed esecuzione
dells Convenzione del Consiglio d'Europa per la
protezione dei diritti dell'vomo e dells dignild dell'essere
umano tiguardo all'applicozione defla bidlogia e deflo
medicina: Convenzione sui diriti dell'vomo e sulle
biomedicino, fatla o Oviedo # 4 apiile 1997, nonché
del Protocollo addizionale del 12 genncio 1998,
n. 168, sul divieto di clonazione di esseri umani®.

2. Diritio alla formazione

- Decrelo legislofivo 30 dicembre 1992, n. 502
“Rierdino della discipline in moteria sanitaria, a norma
delforticolo | della L. 23 ofiobre 1992, n. 421",

- Decreto legiskaivo 19 giugno 1999, n. 226 “Norme
per lo raziondlizzazione del Semvizio  Sanitoric
Nazionale, a norma delloricolo 1 dello legge
30 novembre 1998, n. 4197,

- legge 15 marzo 2010, n. 38 “Disposizioni per gorantire
I'accesso alle cure pollictive e ol lerapia del dolore”.

3. Diritto ali’educazione terapeutica

-Decreto 14 seflembre 1994, n. 739 "Regokomento
concemente l'individuazione della figura e del relafive
profik professionale dellinfermiere”.

-legge 26 febbraio 1999, n. 42 “Disposizioni in
materia di professioni sanitarie”.

-legge 10 egosio 2000, n. 251 *Disciplina delle profes-
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sioni sarikirie infermieristiche, tecniche, della riabilitazio-
ne, della prevenzione nonché dello professione ostetrico”™.

- Programma di governo “Guadagnare Salute”, approvar
10 dal Consiglio dei Ministi il 16 febbroio 2007,

4. Diritto alla sicurezza e approprialezza

-Becrelo |1 dicembre 2009 “Istituzione del sislerma
informotivo per il monitoraggio degli errori in Sanitd”

- Decreto 9 dicembre 2015 “Condizioni di erogabilik
e indicazioni di oppropriclezzo prescritiva  delle
presiazioni di assisenza ambuloloriole  erogabili
nellambito del Servizio Sanilorio Nazionale™.

- legge 8 marzo 2017, n. 24 “Dispasizioni in materia di
sicurezzo delle cure e dello persona assistixa, nonché in
materia di responsobilita professionale degli esercenti le

prolessioni sanitarie”.

5. Diritto alla personclizzazione

- legge 11 gennaio 2018, n. 3 "Delego al Governo in
materia di sperimeniazione clinica di medicinali nonché
disposiziont per il riordino delle professioni sanitarie &
per lo dirigenzo sanikaria del Ministero della Saluie”.

6. Diritto alla prevenzione delle complicanze

- legge 25 febbraio 1992, n. 210 Indennizzo o favore
dei soggetti danneggiati da complicanze di fipo irrever-
sibile o couso di wiccinazioni obbligatorie, rasfusioni®.

7. Diritto afla gestione delle urgenze

- Decisione Consiglio 29 hglio 1991 “Inroduzione di
un nUMeErG UNico europeo per chiomate di emergenzo”
[@1/396/CEE).

- Decreto Presidente defla Repubblica 27 marzo 1992 “Afio
di indirizzo e coordinamenio alle Regioni per ko delermt-
nazione dei livelli di assisienza santiaric di emergenzo”.

-Decreto Ministericle 17 dicembre 2008 “Istiuzione
del sislema inlormativo per il moniloraggio  delle
prestazioni erogate nell'ambito dell‘assistenza sanilaria
in emergenzcrurgenza”.
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- Decretolegge 13 Seftembre 201 2, n 1 58 “Dispasizioni
urgenti per promuovere ko sviluppe del Poese mediante
un pit alto livello di ntela della salute”.

- Decrelo Minisiericle 2 aprile 2015, n. 70 "Regolamento
reconte definizione degfi siondard qualitativi, stiuturali,
tecnologici e quentikativi relafivi ol assisienza ospedaliera”

8. Diritto olff'umanizzazione delle cure

-Decrelo legiskitivo 30 dicembre 1992, n. 502
“Riordino della disciplina in materia sonilaria, @ noma
dell‘articolo 1 dellc legge 23 oficbre 1992, n 421*

- Decrelo Ministero della Sanitd 15 ofiobre 1996 "Ap-
provazione degh indicotori per lo valutazione delle
dimensioni qualitative del servizio riguardanti ka perso-
nalizzozione e I'umanizzozione dell’assistenza, il diritlo
dllinformazione, alle prestazioni olberghiere, nonché
I'andamenito defle ativitd di prevenzione delle malattie”.

-legge 15 morze 2010, n. 38 *Dispasizioni per garantire
l'occesso alle cure palliative e alka terapia del dokore™

-Accordo  StatoRegioni Rep. At n.234/CSR del
23/12/2015.

9. Diritio alla partecipazione attraverso un
Associazionismo attivo

-legge 11 agosto 1991, n. 266 “legge quadro sul
volontariato”.

-Decrelo legislotvo 30 dicembre 1992, n. 502
"Riordino della disciplino in maleria sanitaria, o nomo
dell'articolo 1 delle legge 23 oftobre 1992, n. 421°,

- Decrelo legislativo 4 dicembre 1997, n. 460 “Riordino
dello disciplina tributaria degli enti non commercicli e
delle organizzazioni non lucrative di uiliky sociale”

- legge 30 hglio 1998, n. 281 "Disciplina dei diritli dei
consumatori e degli ulent”.

- Decreto legislativo 19 giugno 1999, n. 229 “Norme
per lo razionalizzazione del Servizio Sanitorio
Naozionale, o norma dellotticolo 1 della legge
30 novembre 1998, n. 4197,

- legge 8 novembre 2000, n. 328 "legge quadro per
ko reclizzazione del sislema inlegrato di inferventi e
servizi sociali”.

-legge 7 dicembre 2000, n. 383 “Disiplina delle
Associazioni di promozione saciale™.

- Decreto Legislativo 3 luglio 2017, n. 117 “Codice
del Terzo Settore™.

- Regione Compania

- Articolo 118, ulime comma, Costiluzione llaliona.

10. Diritio ofla ricerca

- Decreto legislativo 30 dicembre 1992 , n. 502
*Riordino della discipling in moleria sanikario, a noma
dell'articolo 1 dello legge 23 oftobre 1992, n. 421*.

~Intesa Goverrno, Regioni e Province autonome sulla
proposia del Ministero della Salvie di “Programma
nazionale di ricerca sanitaria 2013-2015",

11. Dirito olla semplificazione delle procedure

o-assistenzioli

- legge 5 febbraio 1992, n. 104 ‘leggequadio per
I'assistenzo, I'integrazione socidle e i diritti delle persone
handicoppate”.

- legge 15 morzo 1997, n. 59 "Delego ol Governo per
il conferimento di funzioni e compili alle Regioni ed enti
locali, per la riforma dello Pubblica Amministrazione e
per lo semplificazione amministrativa”s

-legge 15 marzo 2010 |, n. 38 "Disposizioni per
garantire 'occesso alle cure palliative e alla teropia
del dolore”.

DELBERE REGIONALI

- Regione Abruzzo recepimenio Accordo Stato Regioni

MEC - Decreto del Commisscrio od ocla n. 64
del 05.09.2013 “Recepimenio Accordo, ai sensi
delfanicolo 4 del Decrelo legiskatvo 28 agosio
1997, n. 281, 1o il Governo, le Regioni e le Provincie
outonome di Trento & Bolzano sullo definizione det
percorsi tegionoli o inferregionali di assislenza per le
persone offetie da Malotiie Emorragiche Congenite
IMEC) - Rep. ot n. 66/CSR del 13/03/2013".

- Regione Calabria recepimento Accordo Skiio Regioni

MEC - Decreto del Commissorio od acta n. 113
del 28.01.2014 "Recepimento Accordo, ai sensi
delfanticolo 4 del Decreto legiskative 28 agosio
1997, a. 281, a il Governo, le Regioni e le Provincie
auonome di Trenlo e Bolzono sulka definizione dei
percorsi regionali o interregionali di assistenza per le
persone offete da Moalattie Emorogiche Congenile
{MEC}- Rep. ofii n. 66/CSR del 13/03/2013".

recepimenic  Accordo  Stato
Regioni MEC - Decreto del Commissario ad octa n,
145 del 01.12.2014 *Recepimento dell' Accordo fra il
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Goverro, le Regioni e le province avtonome di Trento e

di Bolzano per makatie emonagiche congenite (MEC).

rep. atti n. 66/CSRdel 13/03/2013 e dei Principi di

fratomento ed aggiomamento delle raccomandazioni

per ko lerapia sostivtive delle makatie emorragiche
congenite {(MECT".

- Regione Emilic Romagna recepimento Accotdo Stato
Regioni MEC - Delibero delka Giunta regionale n.
1304 del 16.09.2013 "Recepimento dell'Accordo
tra i{ Governo, le Regiont e le Province outonome di
Trenlo e Bolzano sancito in sede di Conferenza Skator
Regioni in data 13 marzo 2013, rep. ati n. 66/CRS,
concemente ka definizione dei percorsi regionali o
interregionali di assistenza per le persone con makattie
emarragiche congenite IMEC)".

- Regione Lazio recepimenio Accordo Stato Regioni MEC
- Decreto del Commissario od octa n. UOD034 del

29.01.2015 "Recepimento Accordo Stato, Regioni
e Province autonome di Trenio e Bolzono sulla
definizione dei percorsi regionali o interregionali
di assislenza per le persone offetle da Molattie
Emorragiche Congenite (MEC)”,

- Regione liguria recepiments Accordo Stofo Regioni
MEC - Delibera defko Giunla regionale n. 1729 del
27.12.2013 "Recepimento dell' Accordo Skato/Regic-
ni/Provincie Autonome, ai sensi dell'ant. 4 ded Decreto
legiskativo 28 ogosio 1997, n. 281 sulka definizione
dei percorsi regionali o interregionali di assistenza per
le persone offetie da Molattie Emorogiche Congenite”.

- Regione lombardia  recepimento  Accordo  Stato
Regioni MEC - Decrelo Direzione genercle Salute
n. 437 del 27.01.20i4 “Approvazione delle
linee di indirizzo per la terapia dell'emofiia e delle
coogulopatie congenite”.

- Regione lombardia recepimento Accordo Stato Regioni
MEC - Delibera dello Giunto regionate n. X/1185 del
20.12.2013 "Determinaziont in ordine alka gestione del
servizio socio sanitario regionale per l'esercizio 2014".

- Regione Marche recepimenio Accordo Sialo Regioni
MEC - Delbera dello Giunka regionole n. 882
del 0O1.08.2016 "Recepimento dell'Accorde fa il
Governo, le Regioni e le Pravince Autonome di Trento e
Bolzano sul documento Piano nazionale per le mokattie
rare (PNMR) del 16 otiobre 2014 jrep atii 140/CSR).
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- Regiore  Umbric

linee di indirizzo per lo definizione dello oftivia della
rele defle Malattie Rare dello Regione Marche™.

- Regione Piemonte recepimento Accordo Siato Regioni

MEC - Delibera della Giunic regionale n. 17-316 del
15.09.2014 "Recepimento Accordo Stato, Regioni e
Province aulonome di Trento e Bolzana sulka definizione
dei percorsi regioncli o inferregionoli di assiskenza per
le persone alfetle do Malotlie Emorragiche Congenite
(MEC)".

-Regione Puglia recepimento Accordo Skalo Regioni

MEC - Proposia di deliberazione dello Giunta regioncle
del 2013 “Accordo ai sensi dell‘articolo 4 del Decreto
legisiativo 28 agosto 1997, n. 281, fra il Governo, le
Regioni e ke Pravince Autonome di Trento e di Bolzano
definizione dei percorsi regionali o interregionali
di ossislenzc per le persone offee da Molatie
Emonagiche Congenite [MEC} - Rep. Alti n.é6/CSR
del 13/03/2013",

-Regione Sicilia recepimento Accordo Stole Regiont

MEC - Delibera dello Giunta regionale n 1053/2014
"Recepimento Accordo n. 6 CSR del 13.03 2013".

- Regione Toscana recepimento Accordo Stato Region

MEC - Delibera defla Giunta regioncle n. 579 del
04.05.2015 "Recepimento Accordo Stato, Regioni
e Province autonome di Trento e Bolzano sullo
definizione dei percorsi regionali o interregionali
di assistenza per le persone offefie do Malattie
Emornagiche Congenite {MEC)".

recepimenio  Accordo  Stato
Regioni MEC - Delibera della Giunta regionale
n. 915 del 21.07.2014 “Accordo Sioto-
Regioni sulla definizione dei percbrsi regionali o
interregionali di assistenza per le persone offette do
malattie emorragiche congenite”.

- Regione Venelo recepimenio Accordo Stalo Regioni

MEC - Decreto del Diretiore della sezione Attuazione
Programmazione sanitaria n. 67 del 09.05.2014
“Recepimento dell Accordo ai sensi dell'arficolo 4
del Decreto Legislativo 28 agosto 1997, n. 281,
tra il Governo, le Regioni e le province outonome
di Trento e Bolzano sulle definizione di percorsi
regionali o interregionali di assistenza per le persone
con maloftie emorragiche congenite (MEC) (rep. Atti
n. 66) del 13 marzo 2013"



