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Obiettivi dell’Analisi

Valutare la registrazione Aziendale

QUANTITA’

QUALITA’

PATOLOGIE PIU" REGISTRATE




Parametro Qualitativo

Schede CHIUSE / Schede IN MODIFICA

CSl
DlAENOIE] mmss)p CHIUSURA == CMID

) tto Di ti
(Sospetto Diagnostico) 1SS




TOTALE A.O.U San Giovanni Battista di Torino — Presidio Molinette

Totale
Registrazioni

Schede
Definitive

Schede
Temporanee

Schede
Chiuse

Schede
in modifica

287

282

287

600

574

600

505

432

505

610

534

610

709

521

709

915

768

851

Registrazioni (n°)

Andamento Registrazioni nel Tempo

1000

3626

3111

800 -

600 -

400 -

200 -

0

2006

2007 2008 2009
Anni

AOQOU

2010

2011

Registrazioni (%)

3562 (98%)

64 (2%)

Percentuale Chiusura Schede

Chiuse

Tipo Scheda

In Modifica

‘D Registrazioni (%)

Schede inviate a ISS: 2062 su 3626 (56.8%)




Cardiologia 1 U

Totale Schede Schede Schede
Registrazioni Definitive Temporanee in modifica

24 (0.7%) 19 (79%) 5 (21%)

Andamento Registrazioni nel Tempo Percentuale Chiusura Schede

1000

800

600

400

Registrazioni (n°)
Registrazioni (%)

p
2006 2007 2008 2009 2010 2011

Anni Chiuse In Modifica
Tipo Scheda

‘_‘_ Cardiologia 1 U AOU ‘ ‘D Registrazioni (%)

Schede inviate a ISS: 0 su 24 (0%)




2009: Circolare sulle
modalita di registrazione
con indicazione dei
riferimentii del Referente
aziendale e del Borsista
delle Malattie Rare

LA
el mie e

SERVIZIO SANITARIO NAZIONALE REGIONE PIEMONTE
ALIENDA OSPEDALIERO-UNIVERSITARIA
SAN CIOVANNI BATTISTA DI TORINO
C 3o Braszmnte 83 - 10126 Torso
Cod Fuscade O54)K1 90018

DIPARTIMENTO DIREZIONE SANITARIA

Direaore Dott Roberto ARIONE
ol 012.633520] ravisnsiimobnsss pirmonse s fux 0116335799

Prot. N* 00058234 Torino, It 29 lugho 2009

SIGG. DIRETTORI 55.CC.
LORO SEDI

OGGETTO: MALATIIE RAKE: Regiztragione pagienti

Si nooeds die SSLL che b Deliborasione della Guunts Reguonale » 22-
1170 del 2 marso 2004 prevede | unon: dells Rete Regwaale per la
prevencons, Sagaos ¢ irspu delle malaste rare

La Rete prevede ls paricoparicac & mugm + dirgoatl modics spocialet
opermls peesso ke Azsende Sautane Regwoosh Pertmto ogm spocabista che
poslinsor paocet allatt da malstbic (e dove nlamcure b dihiarsson: aliotate
Vesnnome bdet per pstologia Cnd ¢ famdde rmmie Nusonmento dov das ded
passcste (schads & wpnalanoes ) sul postale “Maathie Rase” dells Rapons

Por attivare e procodese necoisane & oiencre b pasword per
I'uscnmenio da dati del pancate sul portale ¢ por gh oo Locei coancis,
modico  spocialats puo i dom Simone Pawn peesso la SC
Reasmatologia ol = f dot & 7091 oppure al collelare
0 347 1653253 dal lenadi &l venendi dalie cee 9 alle ore 13

Scltanio dopo va compel o onkiee la whoda di seynalancac & malunua
rara sank powsdde redigere Pusm Tonapeution specilfic per pancnli afTan da ak
patolope s modulo alogato alla schala i cpnalancoes goas

Resta commnque vabda, come per la compilacons & tuti gh altn P
Torapestat:, una volta raddw quello collegao alla whada & sepnalanone, la
noccwtd di Mampanc B oopec. apponT su cyneaa. @ organsde, Sabvo perwasle
¢ fuma del madwo strthwrdo che dfetiug la prescnsacac of nviee una copes alla
Dreavoc Sautana coro b stlimans seccorva slla dats & compulaaons

Chaodo alle 5SS LL i voler duwre la maouma difTwaons della peosonte 2 tufio d

penoasle mabico afforoie alla S C & Loro &roea La presenic mola ¢ Sapossiule
sul Portale ascmdale (hitp /www molinstic peemonse it Arcs Rusorvata Arca
Intorma AL Diparemento Decacac Sinitanias - Ducexac Sanitsrs - Pass
Terapestaci ). che nchiedo & visscaare perodicanente por gh agpomaumant

Grato per la (attiva collsborarscac porgo ocedaals saluti

IL DIRETTORE DXIPARTIMENTO
DIREZIONE SANITARIA
(Dott. Reberto ARIONE)
Lrmato in ortgpinale

DDSMCA




2010

Reinvio della Circolare del
2009 con le Direttive
aziendali e invio di Circolare
regionale sulle modalita del
percorso del paziente affetto
da malattia rara,
diagnosticata o sospetta

Richiesta ai Direttori di
Struttura di individuare un
medico di riferimento per le
malattie rare

Programmazione di eventi
formativi

SERVIZIO SANITARIO NAZIONALE
REGIONE PIEMONTE
AZIENDA OSPEDALIERA
SAN GIOVANNI BATTISTA DI TORINO
C 50 Bramante 88 — 10126 Torino
Cod. Fiscale 05438190018

DIPARTIMENTO DIREZIONE SANITARLA

Struttura Complessa
Direzione Sanitaria Presidio“Molinette”

Direttore Doti. Raberto ARIONE
tel, 011-633.5201 rarione{@molinette piemonte it fax 011-633.5790

Segreteria rel. 011-633.5301/5753

Prot. N. Torino,

ATUTTIISIGG.RI MEDICI

OGGETTO:
MALATTIE RARE: Registrazione pazienti

$i ricorda alle SS.LL. che la Deliberazione della Givnta Regionale n. 22-11870 del 2 marzo 2004
prevede Distituzione della Rete Regionale per la prevenzione, diagnosi  terapia delle malattie rare

La Rete prevede la partecipazione di tutti 1 dirigenti medici specialisti operanti presso le Aziende
Sapitarie Regionali. Pertanto ogni specialista che gestisce pazienti affetti da malattie rare deve rilasciare la
dichiarazione attestante I'esenzione ticket per patologia. Cio & fattibile tramite l'nserimento dei dati del
paziente (scheda di segnalazione) sul portale “Malattie Rare” della Regione.

Per attivare le procedure necessane ad oftenere la password per I'msenmento dei dati del paziente sul
portale e per gli aspetti tecnict conness, il medico specialista pud contattare il dott. Simone Pansi presso la
S.C. Reumatologia al n. 0116335548, al dect n.7091 oppure al cellulare n.347 1658253 dal lunedi al
‘venerdi dalle ore 9 alle ore 15

Soltanto dopo aver compilato on line la scheda di segnalazione di malattia rara sari possibile redigere
Piami Terapeutici specifici per pazienti affetti da tali patologie su modulo allegato alla scheda di
segnalazione stessa

Resta comunque valida, come per la compilazione di tut gli alin Piani Terapeutici, una volta redatto
quello collegato alla scheda di segnalazione, la necessita di stamparne tre copie, apporre su ogauna, in
originale, timbro personale e firma del medico strutturato che effetua la prescrizione ed inviare una copia
alla Direzione Sanitaria entro la settimana successiva alla data di compilazione

Grato per la fattiva collaborazione porgo cordial saluti

IL DIRETTORE DI DIPARTIMENTO
(Dott. Roberto ARIONE)

DSPM/MCA




AZIENDA OSPEDALIERO UNIVERSITARIA
SAN GIOVANNI BATTISTA
TORINO

DELIBERAZIONE DEL COMMISSARIO

A0 SAK GIOVAN BATTISTA
o ToRMO.

DELIBERAZIONE N.

OGGETTO:

COSTITUZIONE GRUPPO DI LAVORO AZIENDALE MALATTIE RARE

IL COMMISSARIO
Dott. Emilio IODICE
nominato con D.G.R. n. 2-3185 del 27 dicembre 2011

« Visti gli atti relativi alla materia in trattazione e, in particolare, esaminata la proj
della S.C. Direzione Sanitaria Presidio Molinette;

* Letto il DM 18.05.2001, n. 279, recante: “Regolamento di istituzione della r
malattie rare e di esenzione dalla partecipazione al costo delle relative pres
sensi dell'art. 5, comma 1, lettera b), del D.Lgs. 29.04.1998, n. 124";

* Vista la DGR n. 22-11870 del 02.03,2004, che ha costituito la Rete Regionale
sorveglianza, diagnosi e terapia delle Malattie Rare, ha reso obbligatorio il cen
Malattia Rara da parte degli operatori di tutti i Presidi sanitari ed ha istituito u|
di Coordinamento, con funzioni di gestione del Registro, promozione dellin
formazione degli operatori e di collaborazione con IlIstituto Superiore
Associazioni dei pazienti;

* Dato atto che, con DGR n. 38-15326 del 12.04.2005, & stato istituito
specialistico, formato dai referenti delle Aziende Sanitarie Ospedaliere, quale |
Regionale di Coordinamento della Rete;

* Considerato che con le DGR 234 del 01.02.2008 e 306 del 08.02.2008, la Giu
Valle d’Acsta ha approvato la realizzazione di un Centro e di un Registro in|
malattie rare del Piemonte e della Valle d’Acsta e ne ha nominato il Responsal]

* Dato atto che, con DGR n. 19-13605 del 22.03.2010 la Giunta Regionale del A
ottimizzare il funzionamento della citata rete interregionale, per agevolare le
della Rete e fornire una risposta efficace ai pazienti affetti da malattia rara c
stabilito che le singole A.S.R. Ed i Presidi ex artt. 42 — 43 L. 833/78 identifi
deliberazione a trasmettere ai competenti uffici regionali, un Gruppo di lg
Malattie Rare coordinato da un referente aziendale, cui competono le seguenti

— monitorare i percorsi regionali ed aziendali dei pazienti affetti da malattia ra

presso l'azienda sanitaria o che siano residenti nel territorio di competenza, a|
l'assistenza ospedaliera, domiciliare e la transizione fra ospedale e territorig
necessario, anche percorsi di domiciliarizzazigne protetta;

— mantenere i contatti con le altre Aziende e con il Centro di Coordind

Interregionale;

- coordinare le procedure necessarie per I'effettuazione di esami genetici o di

laboratori di altre Regioni o di altri Stati;

- monitorare le modalita di segnalazioni di malattia rara da parte degli specialis|

DELIBERA

1. di istituire, in ottemperanza alla DGR n.19-13605 del 22.03.2010, il Gruppo di Lavoro Aziendale
per le Malattie Rare, al quale competono le attivita indicate in premessa, prevedendone la seguente

composizione:

Prof.ssa Maria Grazia Bernengo

Direttore Dermatologia - Referente clinico aziendale

Dott. Enrico Fusaro

Direttore Reumatologia - Referente clinico aziendale

Dott.ssa Maria Carmen Azzolina

Dirig. Medico Direzione Sanitaria Presidio Molinette —
Referente organizzativo aziendale

Dott. Luca Besso

Dirig. Medico Nefrologia

Dott.ssa Maria Claudia Vigliani

Dirig. Medico Neurologia 4 U

Dott.ssa Daniela Libertucci

Dirig. Medico Pneumologia

Dott.ssa Roberta Giordano

Dirig. Medico Endocrinologia

Dott.ssa Anna Morgando

Dirig. Medico Gastroenterologia

Dott.ssa Maria Bruzzone

Dirig. Medico Reumatologia

Dott.ssa Sandra Ubertalli Ape

Dirig. Medico Dermatologia

Dott.ssa Alessandra Borchiellini

Dirig. Medico Ematologia 1 U

Dott. Enrico Grosso

Dirig. Medico Genetica medica U

Dott.ssa Paola Manzini

Dirig. Medico Banca del Sangue

Dott.ssa Paola Crosasso

Dirig. Medico Farmacia

Dott.ssa Piera Merli

Ding. Medico Riabilitazione funzionale

Sig.ra Nadia Bosco

Coord. Inf. Direzione Sanitaria Presidio Molinette

caso dei referenti delle aziende sanitarie locali, verificare la rispondenza

Aeanll 2

malattia rara e presenza dei certificati di richiesta di esenzione redat

ospedalieri;
— organizzare, in collaborazione con il Centro di Coordinamento della Rete In|

' Dott.ssa Emanuela Buffa Di Perrero

Referenté Prof,ssa Maria Grazia Bernengo

Dott. Federico Ambrogio

Referente Dr. Enrico Fusaro

A.O.U. San Giovanni Battista di Torino * Corso Bramante n. 88 - 10126 Torino ® Tel. 011.6331633 * CFe P.IVA
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CONVEGNO

MALATTIE RARE
PERCORSI CLINICI E ORGANIZZATIVI

Martedi 25 maggio 2010
Aula Magna Dogliotti - Molinette Incontra

AOU San Giovanni Battista di Torino

Corso Bramante 88 - Torino

Responsabili scientifici:  Prof. Maria Grazia Bemengo

PROGRAMMA

Sessione |I: Malattie rare: percorsi organizzativi

Moderatori: Prof.ssa Maria Grazia Bemengo, Dr. Enrico Fusaro

0.20 La Rete Interregionale delle Malattie rare Piemonte e Valle d'Acsta
0.40 Il ruoio dell'Assessorato nel supporto alla rete

1000  Ruolo dei referenti alfinterno dellAZienda

10.20 La prescrizione del farmaco nelle malatte rare

1040 Pausa

11,00 Il portale MaRare

11,20  Attivita pratica di registrazione

1230  Discussione

13.00 Pausa pranzo

Sessione II: Malattie rare: p i clinici i

Prof. Dario Roccatello
Dr.ssa Mana Maspoli
Dr.ssa Maria Carmen Azzolina

Dr.ssa Paola Crosasso

Dr. Simone Baldovino
Dr. Simone Parisi

Moderatori: Prof.ssa Maria Grazia Bemengo, Dr. Enrico Fusaro
14.00 Il ruoio det: Pronto Soccorso
Dermatologo

Neurologo

18,30 Discussione
17.00 Conclusioni
17.15  Verifica dell'apprendimento ECM

pio della Malattia di Behget

Dr. Camillo Antro

Dr.ssa Ambra Bonvicino — Dr. Stefano Cicchelli
Dr.ssa Maria Claudia Vighiani

Dr. Guido Stura

Or. Aifredo Marzano

Dr. Savino D'Amelio

Prof. Antonio Amoroso

Dr.ssa Clara Lisa Peroni
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PROGRAMMA DESTINATARLI:
Mcdici, Farmacisti, Biologi, Amministrativi
Ore 8.30: - Regione Piemonte -
chisfrgzjom POT'*CCIPGH*I interessati al progetto formative
Ore 9.00:
Saluto Autorita
DATA Ore 9.15 - 13.00: DOCENTI
24 maggio 2011 I sessione o AZZOLINA M.Carmen
La Rete interregionale per le o BALDOVINO Simeonc
Malattie rare: modalitd operative di ° z;‘:;g;g i“"“’ -
s = = Q Cred 21
ORARIO prescrizione € gestione del o BESSO Luca
9.00 - 17.30 Registro Regionale o BONVICINO Ambra
00 - 17. o BRUZZONE Maric
pausa pranzo o BUFFA DI PERRERO Emanucla
o COSSEDDU Domenico
Ore 14.00 - 17.00: o CROSASSO Peole
SEDE IT sessione o FUSARO Enrico
Aula Magna “A.M. Dogliotti” Percorsi clinici interdisciplinari: S6IORSI Mﬂu:n
" l'esempio dell'amiloidosi o 6ROSSO MARRA Walrer
Ospedale Molinette o MANSANARO Marco
A O.U. Sen Giovenni Battiste di Torino Ore 17.00 o MASPOLI Maria
Conclusioni o MAZZUCCO Giennc
o MENGOZZI Giulio
Ore 17.15 o MORSANDO Anrc
Corso accreditato s Verifica dell'opprendimento o PARISI Simore
Sestema EfM Rogua_\c Piamr_ne o PALMUCCT Loura
CO0. 7942 - Crediti calcoleti: 6 s ROCCATELLO Derio
5 RESTASNO Gabriclia
SESOLONI Giuzeppe
UBERTALLI Sandre




MALATTIE RARE:
PERCORSI CLINICI E ORGANIZZATIVI
3° edizione
Aula Magna "A.M. Dogliotti” - Ospedale Molinette
A.O.U. San Giovanni Battista di Torino

PROGRAMMA

h. 8.30: Registrazione partecipanti

h. 9.00: Saluto delle Autorita
Prezentazione dell'evento (MG Bernengo, MC Azzolina, T. Mongini, E. Fusaro)

h. 9.30 - 11.00: La rete interregionale per le Malattic rare

- Release dell'applicativo Malattie rarestato dell'arte (S. Baldovino)

- La segnalazione delle malattic rare nellAQU S. 6. Battista di Torine: il neport 2011 (F. Ambrogio, E. Buffa di Perrero)
- Transizione interaziendale per patologie rare (R. Lala)

- Discussione

h.11.00 = 13.00: Percorsi clinici interdisciplinari: Il pioderma gongrencso
- Rilievi clinici ed istopatologici (S. Ubertalli Ape)

- Rapporti tra pioderma gangrenoso € malattie croniche intestinali (M. Astegiono)

- Ropporti tra picderma gangrenoso e patologic reumatologiche (A. Logand)

- Discussione

h. 14.00 - 17.00: Percorzi clinici interdizciplinari: le micpatic infiammatorie
- Qassificazione ¢ diagnosi differenzide (L. Vercelli)
- Tlruolo del: Neurologo (T. Mongini)

Dermatolego (A. Bonvicino),

Preumologo (D. Libertucci)

Fisiatra (M. Campagnoli)
Reumatologo (M. Bruzzone)

- Il percorso terapeutico (T. Mongini, A. Bonvicino, D. Libertucei, M. Campagreli, M. Bruzzone)
- Discussione

h. 17.00: Verifica dellapprendimento - Questionario ECM

RESPONSABILI SCIENTIFICI
M. Grazia BERNENSO
M. Carmen AZZOLIN A
Enrico FUSARO
Tiziana MONGINL

PROGETTISTA
Imelda TESINI

SEGRETERIA ORGANIZZATIVA
Chiara PEROTTL - Formazione Molinette

Tel : 011/6333214 - Fax :011/6335116
email: cperotti®molinette piemonte.it

Corzo accreditato su
Sistema ECM Regione Piemonte COD. 10533
Crediti calcolati: 4

I crediti ECM verranno assegnati esclusivamente se:
* Presenza (100%)al corso
*  Superamento verifica apprendimento
*  Consegna modulistica prevista

Per i dipendenti A.O.U. San Giovanni Battista di
Torino 'evento é in Aggiornamento Facoltativo
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22,1%

Category

BANCA DEL SANGUE
CARDIOLOGIA U
CENTRO DI RIFERIVENTO REGIONALE MALATTIE TROMBOTICHE ED EMORRAGICHE DELL'ADULTO
CHIRURGIA GENERALE 1 U
EE)CHIRURGIA GENERALE D'URGENZA E PRONTO SOCCORSO 1

Dietetica e nutrizone dinica
EMATOL OGIA
. e u
GASTROENTEROL OGIA U
GENETICA MEDICA U
MEDICINA INTERNA 3 U
MEDICINA INTERNA 4 U
MEDICINA INTERNA 6

Neurologia 1 U
Neurologia 4 - exRFU -
PERCORS| MEDICI DIAGNOSTICI TERAPEUTICI

Pneumologia
BEreumatologia
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PAH all‘esordio e asintomatica pur in prese

di modificazioni emodinamiche

CO

PAP

Pre-symptomatic/
Compensated

Symptom Threshold

Symptomatic/
Decompensating

Right Heart
Dysfunction

Declining/
Decompensated

Time




MEDICINA
D’URGENZA

MEDICINA RIANIMAZIONE

NUCLEARE CARDIOVASCOLARE
DIREZIONE

SANITARIA

CARDIOLOGO PNEUMOLOGO

FARMACIA CARDIOCHIRURGIA

GASTRO

ENTEROLOGO REUMATOLOGO

ENDOCRINOLOGIA EMATOLOGIA

MEDICINA
INTERNA




Cateterismo cardiaco destro
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Citta della Salute e della Scienza di Torino

SEDE LEGALE: Corso Bramante, 88/90 - 10126 Torino

Centralino: tel. +39.011.6331633

www.cittadellasalute.to.it

DIREZIONE AZIENDALE

tel. : 011.633.5200/5206/5721 /4694
fax : 011.633.6675/4271
email; direzioneaziendale@cittadellasalute.to.it

OGGETTO: Costituzione Gruppo Aziendale Ipert

Prot. n®

del  ~3 DIC. 214

Titolario ,\ A

Al Dott. Roberto ARIONE
Direttore Sanitario
Presidio Molinette/SGAS

Al Dott. Vinicio SANTUCCI
Direttore Sanitario
Presidio OIRM

Alla Dott.ssa Grace RABACCHI
Direttore Sanitario
Presidio S. Anna

Al Sigg.ri:

Dott.ssa Gabriella AGNOLETTI
Dott.ssa Maria Carmen AZZOLINA
Dott. Massimo BOFFINI
Prof.ssa Caterina BUCCA

Dott. Luca CHECCO

Dott. Enrico FUSARO

Dott. Mauro GIORGI

Dott. Walter GROSSO MARRA
Dott.ssa Daniela LIBERTUCCI
Dott. Sebastiano MARRA
Dott. Pierluigi OMEDE'

Dott. Antonio OTTOBRELLI
Dott.ssa Clara Lisa PERONI
Prof. Mauro RINALDI

Dott. Pierluigi SBARRA

Dott. Tullio USMIANI

LORO SEDI

I e dell'A.0.U. “Citta della

Salute e della Scienza” di Torino

0119042

P.l./Cod. Fisc. 10771180014
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« Letto il DM 18.05.2001, n. 279, recante: “Regolamento di istituzione della rete nazionale delle malattie rare e di
esenzione dalla partecipazione al costo delle relative prestazioni sanitarie, ai sensi dell'art. 5, comma 1, lettera b),

del D.Lgs. 29.04.1998, n. 124;

« Vista la DGR n. 22-11870 del 02.03.2004, che ha costituito la Rete Regionale per la prevenzione, sorveglianza,
diagnosi e terapia delle Malattie Rare, ha reso obbligatorio il censimento dei casi di Malattia Rara da parte degli
operatori di tutti | Presidi sanitari ed ha istituito un Centro Regionale di Coordinamento, con funzioni di gestione del
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Tabella 1: Clasaficanone chmica dell’ ipertensione polmonare
(Dana Point 2008) Figura 1l

1 Ip Arterioza Pol (PAH)
3.1 Mcpenc SOSPETTO CLINICO DI PAH: SOSPETTO STRUMENTALE DI PAR:
1.2 Ercdtaa Saromm od Famne obwttivo (DEA, ECU (Candodogpan)
1.3 Cassats da fermaci 0 kasing Cardologa Faeumnob gs svin Mo botmn | Madclogm )
4 Assocista s (APAH) mntuators ) Eoccardogremms Cardwologa )
141  Comnetuvopatie Md PAH EGA + prove di fumncesiita
- i Fetcloge mmcaste 8 e e
: : 2 Infesions da HIV R o, ( repesons (Freumbgs)
3 lpakawac portals
144 Cardiopatic o . l'-hkp. (..nluk:pp\h-n
145 Schistosomiasi Cardochenrga, Medora d wponza)
146 Ancmia emoliica crossca
| 15 Iparensicos polmonars peruiteats dei peosas
1. " Malsma chmama pel » o Anri i palmonare capillare Vausoone collegiale Ipersmecne Folmo
= sone Polmonare 3 malarce del coore mzinoro = o ——
2.1 Difunnose Sitolcs Risnd & s
2.2 Difennose dimsolaca e Sape >4
2.3 Vavulopase - —
3 3 azzociata a malarge ie'o iposzi

Malatlie polmoasn cstrattn e crosache

Malattic intorstizzali polmoasn

Altre malstic polmonan oon us plicom mad ui el che euttive
Discedisn respuraton el soano

Jdmi<v=>28mis

e e
R T

. Iporentilascac alveolac
3 Fapuooa soac croacs & dovee alitadis
3. Arcanalic delo vy iligpo
4 _Iperten:ione polmozire coz:esuente a tromboembolia cromica
s Ip ione polmozare cos rms nos definiti e'o mulaif: iah
5.1 Disced s disced prol r
5.2 Malatic sstomache, Sarcosdosi, bMwocmosi a2 collule & Legoras

Lnfangas lescm gtiost, Newroliteomatons . vascuhin

Malutic metaboliche dxw malaza & Gaacher dnnmuluna

Altro ost (oo mod: resale cromica m
r sftamento Salitsco

W
-

: L

ﬂ—mm”ﬂ'“&m dells claize chmics a PAH \
Frove & fareocnales rapursors (Peossclogs)

EOA (Freumobgs)

Emmtockenc (L aborstone Analm)

TC wrace ad aka recluncas oo Ango TC (Radologa)

Scirtigrafia polmoeses (Mobons Nuckore) _

Viste pocubatiche Cardyoieno
Koumatcbogo
Freumobogn
Newrologo (USAS)
In.ﬁmlinnng

Vals dolls cap fu

Sex trasage walkng sed (Preumnobons)
\ Tot cardopolmoaare (Cardsodogga) /

: !

Confarma dagnostica ned pazienti @ classe NYHA IL I IV con CATETERISMO
CARDIACO DESTRO E TEST DI VASOREATTIVITA" (Emedmamica Cardiologia)

Duagnom cocffermata se PAP modis 2 25 mendig « PWP < !‘mﬂg 1] st s vasoseattvea con ND ¢
postvo s 8 uza nda dellay MuTO® § meda & ale 10 menitig fnoc s
wdore < &) g_uau.y‘u_c\inw
.' FOLLOW.UP
Viete whiche (emgel l rrakutamn. Depale
TERAPIA 5 basc all snchcanioon .l.."m ooy I'.'_._ -tz T
forrie dalke LINEE CUTDA E5C Feocardacgrarera
2000 (i Mrwchant knoe goda ) Catstusinme exnlinse

4




Stato dell’arte

 Ambulatorio interdisciplinare attivo a cadenza settimanale dal
2011.

e Sono stati finora selezionati 97 pazienti. | pazienti sono stati
classificati secondo lo schema proposto nel Congresso
mondiale di Nizza 2013 e secondo classe prognostica.

e Dopo 5 anni di follow-up la sopravvivenza e stata dell'85% |
decessi sono stati causati da insufficienza respiratoria e da
sindromi da bassa portata. 11 pazienti sono stati inviati ad un
centro di terzo livello per la tromboendoarterectomia. |
restanti sono in terapia medica secondo linee guida.

e All'ultimo follow-up solo il 37% dei pazienti era passato ad una
classe a prognosi migliore, mentre il 6% e passato nella classe
a prognosi peggiore.
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Echo Doppler Predictors of Pulmonary Artery
Hypertension in Patients with Systemic Sclerosis

@ 2011, Wiley Periodicals, Inc,

Echocardiography

Simone Frea, M.D.,* Michele Capriclo, M.D,* Walter Grosso Marra, M.D.,* Margherita Cannillo, M.D.,*
Ervico Fusaro, M.D.,t Daniela Libertucci, M.D.,§ Mara Morello, M.D.,* and Fiorenzo Gaita, M.D.*
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IPERTENSIONE POLMONARE:

Fusaro E3, Azzolina MC, Parisi S3, Sturnia St, Omede P!, Grosso Marra W1,
Libertucci D2, Ambrogio F3, Scarati M3, Bruzzone3 M, Di Cuia M?, Bollati M1,
D’Ascenzo F1,GaitalF.Arione R De Giovanni R

S.C. Reumatologia, 2S.C. Direzione Sanitaria Presidio Molinette,'S.C.
Cardiologia,3S.C. Pneumologia. A.O.U San Giovanni Battista di Torino.

L'IPERTENSIONE POLMONARE IN PAZIENTI
AFFETTI DA SCLEROSI SISTEMICA PROGRESSIVA
IN UN DAY HOSPITAL (DH) DI REUMATOLOGIA
PARISI S, CENTANARO DI VITTORIO C, LAGANA' A.,
FUSARO E, PERONI C.L.

( S.C. Reumatologia AOU S. Giovanni Battista di Torino)




Organs Affected by Amyloid
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Cardiologia
Dermatologia
Ematologia
Gastroenterologia
Nefrologia
Neurologia
Odontostomatologia

Reumatolo g ia Tabella 1 : algoritmo diagnostico-terapeutico perle amiloidosi
Trapianto fegato

Pseudoipertrofia miocardica
Proteinuria
Polineuropatia

D . - - t - Epatomegalia
Diarrea cronica con malassorbimento e calo ponderale
Irezione sanitaria I SOSPETTO CLINICO Discraaeront
2 . Porpora periorbitaria
Ipotensione ortostatica con lipotimie/sincopi
Ipogonadismo ipergonadotropo non neoplastico
Familiarita per amiloidosi ereditaria
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Anatomia patologica
STRATIFICAZ!ONE DEL RISCHIO AI FINI DELLA SCELTA

Genetica l, DEL GRABOJ)LAGGRESS_!ON_E_T_ERAPEUTICA
Laboratorio analisi \

SE REATTIVA(AA),

Medicina nucleare IDENTIFICAZIONE

DELLA

Risonanza m ag netica PATOLOGIA DI BASE

TIPIZZAZIONE
DELL" AMILOIDE

[
AA nnnf\f\/ wnAL

TERAPIA
— PATOGENETICA

(Dal PDTA regionale)




Stato dell’arte

Rete di comunicazione tra gli specialisti interessati per stabilire un
percorso facilitato di accesso ai pazienti in fase diagnostica e terapeutica.

Analisi dei casi diagnosticati ed eventualmente tipizzati nell'ultimo
quinquennio presso I'Anatomia Patologica del Presidio Molinette.Risultano
diagnosticati istologicamente 90 pazienti (18/anno in media).

Nell'anno 2014, nell'ambito del Presidio Molinette sono stati ricoverati in
R.O. 25 pazienti affetti da amiloidosi, per la maggior parte di tipo AL, come
atteso. | pazienti ambulatoriali in carico alla Nefrologia eventualmente in
combinazione con altre Specialita, prevalentemente Ematologie e
Cardiologie, risultano 13.

E’ in corso la ricognizione dei casi in carico ambulatoriale alle singole
specialita per definire I’attivita nel complesso.




Progettualita

Valutare la possibilita a medio termine di avvio di una
diagnostica della malattia su base proteomica,
utilizzando eventuali tecnologie gia disponibili a livello
dell’AOU Citta della Salute e della Scienza di Torino.

E’ inoltre previsto un Evento scientifico da svolgersi nella
prima parte del 2016, sia di approfondimento diagnostico-
terapeutico, sia di presentazione dell’attivita e dei risultati
della casistica Aziendale
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AZIENDA OSPEDALIERO UNIVERSITARIA
SAN GIOVANNI BATTISTA
TORINO

DELIBERAZIONE DEL COMMISSARIO

AOIL SAN GIOUANG BATTISTA
onToRN

DELIBERAZIONE N. %

/2012 oR

OGGETTO: COSTITUZIONE GRUPPO TRANSIZIONE MALATTIE RARE

IL COMMISSARIO
Dott. Emilio IODICE
nominato con D.G.R. n. 2-3185 del 27 dicembre 2011

N
+ Esaminata la proposta del Direttore della S.C. Direzione Sanitaria Presidio Molinette;
« Premesso che

- la transizione & il processo di competenze e responsabilita del team socio-assistenziale pediatrico
al team dell'adulto e che le patologie rare sono definite in base a una prevalenza inferiore ad 1:
2000 abitanti e a caratteristiche di gravita, cronicita e potenziale disabilita;
- la storia naturale di molte malattie rare si & significativamente modificata grazie al miglioramento
delle conoscenze scientifiche;
- l'aspettativa di vita di soggetti affetti da malattie rare & pertanto significativamente aumentata
raggiungendo frequentemente l'etd adulta. E' necessario pertanto prevedere, per questi pazienti,
un percorso per la transizione dall'eta pediatrica all'eta adulta;

- la transizione necessita di un trasferimento di conoscenze dal team pediatrico a quello delladulto;
& necessario altresi educare i giovani pazienti per preparali al ruclo di protagonisti effettivi della
propria condizione di salute.

+ Considerato che al fine di attivare dei processi di transizione si rendono necessarie le seguenti
condizioni:

- creare una rete di specialisti dedicati;

- favorire il coordinamento tra medici e strutture;

- implementare I'interesse verso la patologia e i bisogni del soggetto che diventa adulto;

- conciliare la diversa modalita di gestione clinica del pediatra rispetto al medico dell'adulto;

- organizzare spazi, formare il personale, predisporre percorsi faciiitati;

- favorire cambiamenti culturali:

- per i medici pediatri, attivare la transizione

- per i medici dell'adulto, coordinare e lavorare in equipes multidisciplinari

- per i pazienti, assumere un ruolo attivo relativamente alla gestione della propria patologia;

- migliorare le capacita relazionali;

- realizzare un coordinamento tra gli specialisti pediatri e gli specialisti dell'etd adulta, con intese
per l'eta di passaggio, sia per gli aspetti assistenziali, psicologici e psichiatrici, che per {l deficit
cognitivo e neuropsicelogico;

- creare un “core-team” che coordini I'attivita di transizione con figure di riferimento stabili.

* Preso atto dei seguenti obiettivi del progetto di transiziche:

- ridurre il vuoto assistenziale nella fase di passaggio dall’eta pediatrica all'eta adulta, facilitando la
continuita assistenziale e la maggior aderenza alla cura da parte dei pazienti;

- sviluppare fe conoscenze relative alle patologie trattate e predisporre specifici percorsi clinici ed
organizzativi;

- migliorare la qualitd della vita del paziente e dei familiari, favorire la presa di coscienza della
malattia da parte dei soggetti coinvolti; ridurre I'ansia e lo stress per il cambiamento;
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1. alla luce di quanto sopra riportato, di istituire il Gruppo di Transizione per le Malattie Rare al

quale competono le attivita sopra citate, il quale avra la seguente composizione:

- Per 'OIRM-S. Anna:

Roberto Lala — medico endocrinologo referente malattie rare
Paola Saracco — medico ematologo

Daniela Corsi - medico igienista responsabile SS percorsi di cura
Marisa Sacco — responsabile assistenza e tecnico sanitario OIRM
Danila Ciravegna — coordinatore tecnici della rlabxlltazmne

- Per il CTO/Maria Adelaide:

Annamaria Zagni — medico direzione sanitaria

Palma Ciaramitaro — medico neurologo

Mauro Petrillo — medico neuro-urologo

Aquilina Colonna — infermiere

Ivana Grimaldi — coordinatore infermieristico

Mariella Baucia — assistente sociale

- Per il S. Giovanni Battista di Torino:

Maria Carmen Azzolina — medico direzione sanitaria

Enrico Fusaro — medico reumatologo

Andrea Benso ~ medico endocrinologo

Nadia Bosco - coordinatore infermieristico

Luciano Serazzi — coordinatore infermieristico
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Focus sulle malattie Rare:
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