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Diritti non regali

Linvalidita civile

Gli invalidi civili hanno diritto a contributi economici, agevolazioni fiscali e benefici che possono contribuire

a migliorare la loro vita.

A seconda del grado d’Invalidita si ha diritto alle varie prestazioni.

Invalido civile e:

o lapersona (dietatrail8ei65anni)con menomazioni congenite o acquisite, anche a carattere progressi-
vo. (compresi gli irregolari psichici e le insufficienze mentali derivanti da difetti sensoriali e funzionali) e
che ha una riduzione della capacita lavorativa non inferiore a 1/3

il minore di anni 18 con difficolta persistenti a svolgere compiti e funzioni proprie delleta

o il cittadino con piu di 65 anni con difficolta a svolgere i compiti e le funzioni proprie della sua eta.

Non sono considerati invalidi civili, gli invalidi di guerra, del lavoro o per servizio, i ciechi civili e i sordomuti
che sono tutelati da norme specifiche. Linvalidita civile deve essere accertata e riconosciuta.

Cosa significa il verbale che mi hanno dato?

01 NON INVALIDO

assenza di patologia o con riduzione della capacita lavorativa in misura inferiore ad 1/3.

La Commissione, dopo aver valutato la situazione, anche attraverso la documentazione sanitaria esibita, non
ha ritenuto di riconoscere le condizioni di invalido civile e dunque non spetta alcun beneficio.

02 INVALIDO con riduzione permanente della capacita lavorativa in misura superiore ad 1/3.

Una percentuale di invalidita dal 34% in su da diritto alla fornitura di protesi e ausili (es: protesi acustiche,

apparecchi ortopedici, ecc.), informazioni presso Distretto.

Una percentuale di invalidita dal 46% in su permette di ottenere:

o Fornitura di protesi e ausili (es: pannoloni, apparecchi ortopedici, ecc.), informazioni presso Distretto.

o Iscrizione, per i disoccupati di eta compresa tra i 18 e i 60 anni per le donne e trai 18 e i 65 per gli uo-
mini, alle “liste speciali” del collocamento ai sensi della Legge n.68/99 (informazioni presso Centri per
I'impiego e Servizi Sociali ULSS).

03 INVALIDO con riduzione permanente della capacita lavorativa in misura superiore ai 2/3.

Una percentuale di invalidita dal 67% in su permette di ottenere:

« Fornitura di protesi e ausili (es: protesi acustiche, apparecchi ortopedici, ecc.), informazioni presso Di-
stretto.

« Esenzione parziale dal pagamento del ticket sanitario informazioni c/o Distretto

o Iscrizione, per i disoccupati di eta compresa tra i 18 e i 60 anni per le donne e trai 18 e i 65 per gli uo-
mini, alle “liste speciali” del collocamento ai sensi della Legge n.68/99 (informazioni presso Centri per
I'impiego e Servizi Sociali ULSS).

o Assieme al riconoscimento dell’handicap la scelta del posto di lavoro pili vicino al comune di residenza

Una percentuale di invalidita dal 74% in su permette:

« Fornitura di protesi e ausili (es: protesi acustiche, apparecchi ortopedici, ecc.), informazioni presso Di-
stretto.

o Iscrizione, per i disoccupati di eta compresa trai 18 e i 60 anni per le donne e trai 18 e i 65 per gli uo-
mini, alle “liste speciali” del collocamento ai sensi della Legge n.68/99, informazioni presso Centri per

I'impiego e Servizi Sociali ULSS.
« Esenzione parziale dal pagamento del ticket sanitario informazioni c/o Distretto
o Concessione del’TASSEGNO MENSILE (importo e condizioni di reddito riportati sotto).
o Assieme al riconoscimento dell’handicap la scelta del posto di lavoro piu vicino al comune di residenza

04 INVALIDO con totale e permanente inabilita lavorativa al 100%.

Questa percentuale permette di ottenere:

« Fornitura di protesi e ausili (es: protesi acustiche, apparecchi ortopedici, ecc.), informazioni presso Di-
stretto.

 Iscrizione, per i disoccupati di eta compresa tra i 18 e i 60 anni per le donne e trai 18 e i 65 per gli uo-
mini, alle “liste speciali” del collocamento ai sensi della Legge n.68/99, informazioni presso Centri per
I'impiego e Servizi Sociali ULSS.

» Esenzione dal pagamento del ticket sanitario, informazioni presso Distretto.

« Concessione della PENSIONE DI INABILITA (importo e condizioni di reddito riportati sotto).

o Assieme al riconoscimento dell’handicap la scelta del posto di lavoro piu vicino al comune di residenza

05 INVALIDO con totale e permanente inabilita lavorativa al 100% e con impossibilita di deambulare senza
lajuto permanente di un accompagnatore.

06 INVALIDO con totale e permanente inabilita lavorativa al 100% e con necessita di assistenza continua non

essendo in grado di compiere gli atti quotidiani della vita.

Questo riconoscimento permette di ottenere:

« Fornitura di protesi e ausili (es: protesi acustiche, apparecchi ortopedici, ecc.), informazioni presso Di-
stretto.

 Iscrizione, per i disoccupati di eta compresa trai 18 e i 60 anni per le donne e trai 18 e i 65 per gli uo-
mini, alle “liste speciali” del collocamento ai sensi della Legge n.68/99, informazioni presso Centri per
I'impiego e Servizi Sociali ULSS.

» Esenzione dal pagamento del ticket sanitario, informazioni presso Distretto.

« Concessione della PENSIONE DI INABILITA (importo e condizioni di reddito riportate sotto).

« Concessione dellINDENNITA DI ACCOMPAGNAMENTO (importo riportato sotto).

07 MINORE con difficolta a svolgere compiti e funzioni della propria eta.

MINORE con perdita uditiva superiore a 60 decibel.

Questo riconoscimento permette di ottenere:

« Fornitura di protesi e ausili (es: protesi acustiche, apparecchi ortopedici, ecc.), informazioni presso Di-
stretto.

« Esenzione dal pagamento del ticket sanitario, informazioni presso Distretto.

« Concessione dell’ INDENNITA DI FREQUENZA (importo e condizioni di reddito del minore riportati
sotto).

MINORE INVALIDO (che abbia compiuto i 15 anni di eta) con percentuale superiore al 45%.

Questo riconoscimento permette di ottenere:

o Iscrizione alle “liste speciali” del collocamento ai sensi della Legge n.68/99, informazioni presso Centri
per I'impiego e Servizi Sociali ULSS.

MINORE INVALIDO con diritto allINDENNITA DI ACCOPAGNAMENTO.

Questo riconoscimento permette di ottenere:

« Fornitura di protesi e ausili (es: protesi acustiche, apparecchi ortopedici, ecc.), informazioni presso Di-
stretto.

« Esenzione dal pagamento del ticket sanitario, informazioni presso Distretto.
« Concessione dell' INDENNITA DI ACCOMPAGNAMENTO (importo riportato sotto).



10 SORDOMUTO

Questo riconoscimento permette di ottenere:

o Iscrizione, per i disoccupati di eta compresa tra i 18 e i 60 anni per le donne e trai 18 e i 65 per gli uo-
mini, alle “liste speciali” del collocamento ai sensi della Legge n.68/99, informazioni presso Centri per
I'impiego e Servizi Sociali ULSS.

« Esenzione dal pagamento del ticket sanitario, informazioni presso Distretto.

« Concessione della PENSIONE e del 'INDENNITA DI COMUNICAZIONE (importo e condizioni di
reddito riportati sotto).

11 INVALIDO ULTRASSENTANCINQUENNE con DIFFICOLTA LIEVI

INVALIDO ULTRASSENTANCINQUENNE con DIFFICOLTA MEDIO-GRAVI

Questo riconoscimento permette di ottenere:

o Fornitura di protesi e ausili (es: protesi acustiche, apparecchi ortopedici, ecc.), informazioni presso Di-
stretto.

INVALIDO ULTRASSENTANCINQUENNE con DIFFICOLTA GRAVI.

Questo riconoscimento permette di ottenere:

o Fornitura di protesi e ausili (es: protesi acustiche, apparecchi ortopedici, ecc.), informazioni presso Di-
stretto.

« Esenzione dal pagamento del ticket sanitario, informazioni presso Distretto.

INVALIDO ULTRASSENTANCINQUENNE con DIFFICOLTA GRAVI e con diritto allINDENNITA DI

ACCOMPAGNAMENTO.

Questo riconoscimento permette di ottenere:

o Fornitura di protesi e ausili (es: protesi acustiche, apparecchi ortopedici, ecc.), informazioni presso Di-
stretto.

« Esenzione dal pagamento del ticket sanitario, informazioni presso Distretto.
o Concessione delINDENNITA’ DI ACCOMPAGNAMENTO (importo riportato sotto).

Modalita di presentazione della domanda

Dal 1°gennaio 2010, la domanda volta ad ottenere i benefici in materia di invalidita civile, cecita civile, sordita
civile, handicap e disabilita dovra essere inoltrata all'INPS anziché alla ASL, esclusivamente per via telematica
(on line) collegandosi al sito www.inps.it e accedendo all'applicazione InvCiv2010.

Cosa deve fare il cittadino

Linoltro della domanda prevede l'assegnazione di un PIN che il cittadino potra utilizzare sia per presentare la

domanda sia, successivamente, per verificare lo stato della propria richiesta.

Il nuovo sistema organizzativo e procedurale si ispira al principio della trasparenza; la gestione telematica

consente infatti la tracciabilita delle domande, durante tutte le fasi del procedimento.

Come richiedere il PIN

I1 PIN puo essere richiesto attraverso 2 modalita:

1. Inoltrando la richiesta direttamente dal sito dell'Inps accedendo alla sezione on line (richiesta PIN on
line) e compilare la scheda inserendo i propri dati. Dopo la compilazione saranno visualizzati i primi 8
caratteri del PIN (la pagina potra essere stampata); la seconda parte del PIN sara successivamente recapi-
tata al domicilio del richiedente attraverso posta ordinaria.

2. In alternativa contattando il Contact Center dell'Inps (803 164)

Cosa fare prima di presentare la domanda

La domanda di invalidita civile, cecita civile, sordita civile, handicap e disabilita deve essere corredata dal
certificato medico.

Lo stesso certificato medico dovra essere compilato on line da un medico abilitato alla certificazione per via
telematica

Cosa deve fare il medico per abilitarsi alla certificazione telematica

Il medico che intende certificare dovra anchegli richiedere l'assegnazione di un PIN scaricando e stampando
il modulo di richiesta del PIN disponibile sul sito Inps e presso le sedi dell'istituto oppure recandosi personal-
mente presso una qualunque Agenzia dell'Inps, munito di documento d’identita.

Successivamente il medico dovra consegnare il modulo di richiesta del PIN debitamente compilato e sotto-
scritto, che verra conservato agli atti dalla sede.

Al medico verra consegnato in busta chiusa, dalloperatore dell'Inps, un codice PIN iniziale daccesso; al pri-
mo accesso dovra modificare il PIN iniziale seguendo le procedure indicate.

Importante!!

Il medico che non ¢ in possesso del PIN non é abilitato alla certificazione on line.

Lelenco dei medici certificatori accreditati in possesso del PIN é pubblicato sul sito dell' Inps (www.inps.it).

QUAL E L ITER PROCEDURALE

Il cittadino che intende presentare domanda per il riconoscimento dello stato di invalidita civile, cecita civile,

sordita civile, handicap e disabilita deve:

1. recarsi da un medico abilitato alla compilazione telematica del certificato medico che attesti le infermita
invalidanti.

Una volta compilato il certificato on line a cura del medico, la procedura genera una ricevuta che il medico

dovra stampare e consegnare al cittadino.

La ricevuta reca anche il numero di certificato che il cittadino dovra poi riportare nella domanda.

Importante!!

Il certificato ha una validita di 30 giorni dalla data di rilascio; pertanto il cittadino ha 30 giorni per presentare

la domanda!!!

Il medico provvede inoltre alla stampa e al rilascio del certificato medico firmato in originale che il cittadino

dovra comunque esibire all’atto della visita.

2. richiedere il PIN

3. compilato il certificato medico ed ottenuto il PIN, il cittadino puo presentare la domanda on line acce
dendo alla procedura disponibile sul sito dell'Inps.

Per redigere la domanda bisogna compilare il modello on line con i dati anagrafici, abbinare ad esso il nume-

ro di certificato (compilato precedentemente dal medico), entro il termine massimo di 30 giorni dal rilascio

del certificato stesso.

Importante!!

Il cittadino, in caso di ricovero, puo indicare un “recapito temporaneo” al fine di ottenere l'assegnazione di
una visita presso umAzienda sanitaria diversa da quella di residenza.

Una volta compilata la domanda, se completa in tutte le sue parti, la procedura consentira la stampa della
ricevuta della domanda stessa che, oltre a contenere i dati dell'interessato conterra:

- il protocollo della domanda (PIU)

- la data di presentazione della domanda



Importante!!

la domanda potra essere presentata anche dagli enti di Patronato e dalle Associazioni di categoria dei disabili

quindi, se trovi difficolta nella ricerca di un medico o nella compilazione della domanda, puoi rivolgerti a

loro!!

La convocazione a visita

Conclusasi la procedura, immediatamente il sistema propone una data di visita attraverso 'agenda degli ap-

puntamenti disponibili presso la ASL corrispondente al CAP di residenza.

I cittadino ha facolta di scegliere una data diversa da quella proposta, scegliendo tra le ulteriori date indicate

dal sistema.

La prima visita dovra essere fissata entro:

« 30 giorni dalla data di presentazione della domanda per leffettuazione delle visite ordinarie,

o 15 giorni dalla data di presentazione della domanda in caso di patologia oncologica ai sensi dell'art.6 Leg-
ge 80/06 o per le patologia ricompresse nel decreto 2 agosto 2007

Attenzione: puo capitare che I'agenda non disponga di appuntamenti entro l'arco temporale massimo; in que-
sto caso la procedura puo attribuire date successive al predetto limite.

Comunque dovranno essere fissate entro 3 mesi le visite ordinarie ed entro 15 giorni le visite relative a pato-
logie oncologiche!!!

Una volta definita la data di convocazione, I'invito sara reso visibile nella procedura e sara comunque comu-
nicato con raccomandata A/R all'indirizzo indicato nella domanda.

Linvito a visita sara completo dei riferimenti della prenotazione (data, ora, luogo) ma anche delle avvertenze
riguardanti la documentazione da portare allatto della visita e delle modalita da seguire nel caso di impedi-
mento a presentarsi a visita.

Importante!!

Qualora fosse necessaria una visita domiciliare il medico certificatore dovra redigere un certificato telematico
da inviare all'Inps almeno 5 giorni prima della data gia fissata per la visita.

PROCEDURE DI ACCERTAMENTO INVALIDITA CIVILE, HANDICAP E DISABILITA

Novita nelle commissioni: Le Commissioni Mediche Integrate

Le commissioni mediche ASL dal 1° gennaio 2010 sono integrate da un medico Inps quale componente effet-
tivo, designato, di volta in volta, a rotazione fra quelli in servizio presso il Centro Medico Legale territorial-
mente competente. La composizione delle Commissioni Mediche Integrate varia in funzione della domanda
presentata dal cittadino a seconda che sia volta al riconoscimento dell'invalidita civile, cecita civile, sordita
civile disabilita o handicap.

La documentazione sanitaria presentata all’atto della visita da parte del cittadino viene acquisita agli atti dalla
ASL e potra essere richiesta dal Responsabile del Centro Medico Legale dell'Inps in caso di necessita.

Dopo aver effettuato la visita, verra redatto un verbale nel quale saranno contenuti i dati anagrafici dei richie-
denti e lesito delle valutazioni, indicando la formulazione unanime o a maggioranza del giudizio finale.

Laccertamento sanitario potra quindi concludersi con:

1. giudizio medico legale espresso all'unanimita dei componenti della Commissione Medica Integrata

2. giudizio medico legale espresso a maggioranza dei componenti della Commissione Medica Integrata se il
giudizio ¢ espresso all'unanimita

In questo caso il verbale della visita dovra essere sottoposto, con la massima tempestivita, alla valutazione del

Responsabile del Centro Medico Legale territorialmente competente che pud confermare o meno lesito della

valutazione della Commissione Medica Integrata.

A seguito della validazione, il verbale verra trasmesso da parte dell'Inps, al domicilio del cittadino richiedente

Se il giudizio ¢ espresso a maggioranza

In questo caso I'Inps sospende 'invio del verbale al cittadino ed acquisisce dalla ASL la documentazione.

Il Responsabile del CML potra entro 10 giorni dalla sospensione, validare il verbale agli atti oppure disporre

una visita diretta da effettuarsi entro i successivi 20 giorni.

Trasmissione del verbale

A conclusione delliter sanitario I'Inps provvede all'inoltro del verbale all'interessato. Il verbale ¢ inviato in
duplice esemplare: un versione integrale contenente tutti i dati sensibili e una contenente solo il giudizio fina-
le per un eventuale uso amministrativo da parte del cittadino.

Verifica dei benefici economici e concessione

La modalita di concessione dei benefici differisce a seconda delle regioni dove I'Inps ha la titolarita della con-
cessione rispetto a quelle dove tale titolarita ¢ ancora di competenza di Enti diversi. Nelle regioni in cui I'Inps
ha la titolarita nella concessione I'Inps invia al cittadino la comunicazione, insieme al verbale sanitario, in cui
¢ contenuta la richiesta dei dati necessari all'accertamento dei requisiti socio-economici e delle certificazioni
da esibire alla sede Inps. E possibile compilare anche on line i dati relativi all'accertamento dei requisiti socio-
economici, accedendo al sistema di tracciabilita sul sito Inps.

Importante!!!

Il cittadino potra provvedere all'inserimento dei dati in questione anche in anticipo rispetto alla ricezione del
verbale seguendo le istruzioni presenti nel sistema di tracciabilita della pratica.

Nelle regioni in cui I'Inps non ha la titolarita nella concessione:

In questo caso I'Inps invia allente concessore, la comunicazione e il verbale con il giudizio della commissione.
All'interessato verranno inviati per posta la comunicazione e il verbale che contiene lelenco dei dati necessari
all'accertamento dei requisiti socio-economici, nonché le certificazioni da consegnare allente concessore per
ottenere i benefici economici.

Importante!!

Le prestazioni devono essere liquidate entro 120 giorni dalla data di presentazione della domanda.

Gestione delle domande cartacee presentate entro il 31 dicembre 2009 alle ASL

 chi ha presentato domanda ed ¢ stato convocato a visita entro il 31 dicembre 2009, non rientra nella
nuova procedura e la domanda continua ad essere gestite secondo il vecchi iter. I verbali relativi all’ac-
certamento effettuato dalle Commissioni ASL, dovranno essere sottoposti allesame di una Commissione
medica costituita da: un medico INPS, un rappresentate delle associazioni di categoria e da un operatore
sociale nei casi previsti dalla legge. Laccertamento potra consistere nellesame della documentazione agli
atti o nella programmazione di una nuova visita.

« Iverbali relativi alle domande presentate entro il 31 dicembre 2009, con visite effettuate dalle Commissio-
ni Mediche Integrate dopo il 1° gennaio 2010, invece dovranno evidenziare se il giudizio medico legale sia
stato espresso all'unanimita o a maggioranza dalla Commissione Medica Integrata e I'iter dovra seguire
quanto descritto in precedenza rispetto alle due possibilita.

Visite mediche di revisione

Le visite mediche di revisione programmate dalle ASL prima del 31 dicembre 2009, seguiranno lo stesso iter
previsto ai punti precedenti per le domande cartacee non ancora definite. Le prestazioni per le quali sono
gia indicate negli archivi dell'Istituto le date di scadenza, verranno caricate in automatico e potranno quindi
essere gestite interamente con il nuovo iter procedurale

Il prepensionamento dei lavoratori disabili

La Legge 23 dicembre 2000, n. 388 (articolo 80, comma 3) consente ai lavoratori sordomuti e agli invalidi
per qualsiasi causa (ai quali sia stata riconosciuta un’invalidita superiore al 74 per cento o assimilabile) di
richiedere, per ogni anno di lavoro effettivamente svolto, il beneficio di due mesi di contribuzione figurativa.
Il beneficio ¢ riconosciuto fino al limite massimo di cinque anni di contribuzione figurativa utile ai fini del
diritto alla pensione e dell'anzianita contributiva.

Pertanto, usufruendo di questa opportunita, il lavoratore invalido o sordomuto puo raggiungere il diritto

ad andare in pensione con cinque anni di anticipo. Lentrata in vigore di questa agevolazione ¢ stata fissata

al 1 gennaio 2002. E il caso di precisare che la disposizione non riguarda i lavoratori parenti di persone con
handicap grave. CINPS (n. 29 del 30 gennaio 2002) e 'INPDAP (n. 75 del 27 dicembre 2001) hanno diramato
sull'argomento proprie circolari applicative.



Centro di riferimento

Unita Clinica Operativa di DERMATOLOGIA E VENEREOLOGIA
Ospedali Riuniti di Trieste

Malattia di Behget - Codice di esenzione RC0210

La Malattia di Behget o sindrome oro-oculo-genitale ¢ una vasculite sistemica ad andamento cronico-ricorrente che
coinvolge numerosi apparati e, pitt frequentemente, l'apparato cutaneo mucoso e quello visivo. La sua eziologia ¢ sco-
nosciuta. Si ritiene che nelleziopatogenesi di questa patologia intervengano sia fattori genetici predisponenti che fattori
ambientali scatenanti rappresentati soprattutto da agenti biotici. La PCR eseguita su saliva, ulcere genitali ed intestinali
evidenzia una frequente presenza di Herpes Simplex; sembra inoltre che alcuni antigeni dello Streptococcus sanguinis
(HSP 65KD) presentino un'omologia strutturale con antigeni self della mucosa (HSP 60 KD) per cui in pazienti venuti
a contatto con il batterio si svilupperebbe una cross-reazione dei linfociti T contro gli antigeni mucosali; alcuni studi
indicano inoltre anche 1'Helicobacter pylori come possibile agente coinvolto nell ‘eziopatogenesi del Behget. La Ma-
lattia di Behcet ha una distribuzione generalizzata in tutto il mondo, sebbene la maggior parte dei casi sia riportata in
Giappone, nel Medio Oriente e nella zona Mediterranea. L"HLA B51 (BW51split) o il suo allele B101 si associano fre-
quentemente alla malattia di Behget e nel 72% dei pazienti ¢ stato osservato che predispone, specialmente negli uomini,
a presentare una forma pil severa di malattia, con uveiti ed eritema nodoso.

DIAGNOSI

1. Clinica

La diagnosi di malattia di Behget si basa sui criteri clinici stabiliti nel 2006 dall'International Team for the Revision of

International Criteria for Behget’s Disease (ITCR-ICBD). Ad ogni manifestazione clinica viene assegnato un punteggio:

 afte orali ricorrenti: 1 punto. Si tratta di afte di tipo Mikulicz (minori), afte di tipo Sutton (maggiori), afte di tipo
Cookie (erpetiformi), afte di tipo gigante, che si presentano almeno 3 volte all'anno.

«  manifestazioni cutanee: 1 punto. Si tratta di pseudo-follicoliti (pustolosi di Behget), erythema nodosum, aftosi
cutanee, lesioni papulo-pustolose, noduli acneiformi in post-adolescenza.

+ lesioni vascolari : 1 punto. Si tratta di trombosi venose (vena cava superiore, vena cava inferiore, vene mesenteriche,
vena porta, vene spleniche, vene iliache, vene femorali, vene sottoclaveari), flebiti superficiali, aneurismi, porpora e
lesioni emorragiche.

o+ test della patergia positivo (lettura a 24-48 ore): 1 punto. Il fenomeno della patergia € un test di iperreattivita aspe-
cifica indotta da un’ iniezione intradermica eseguita con ago sterile: si attuano 2 iniezioni con ago spuntato su un
braccio ed altre 2 iniezioni sottocutanee con ago affilato sull’altro braccio. Dopo 48 ore il Test alla Patergia (PT) ¢
positivo se si forma almeno una papula o una pustola, sterile, del diametro di 2 mm.

o manifestazioni oculari: 2 punti. Si tratta di uveiti anteriore, uveiti posteriori, cellule nel vitreo allesame con lampa-
da a fessura o vasculiti dei vasi retinici.

« aftosi genitale: 2 punti. Si tratta di afte ricorrenti localizzate allo scroto, al pene e nell'area perianale nell'uomo e alla
vulva e alla vagina nella donna.

La diagnosi di malattia di Behget ¢ stabilita qualora si raggiunga un punteggio di 3 o piti punti.

2. Laboratorio

« Emocromo con formula (anemia, leucocitosi in particolare neutrofilica ma anche leucopenia, agranulocitosi, neu-
tropenia ciclica)

« Indici di flogosi: VES, PCR, a2- globulina (])

o Sideremia, zinchemia, vitamina B12 e folati (K)

« Immunoglobuline sieriche IgG, IgM, IgE, IgA (])

« FR, ANA, ANCA

o Ac. Anti-fosfolipidi (quando sono positivi c€ un maggior rischio di lesioni oculari)

o Esame urine (possono essere presenti ematuria e proteinuria)

o Tampone cutaneo: ricerca di Herpes Virus mediante coltura o PCR.

o PRICK per alimenti (possono essere utili per escludere intolleranze alimentari responsabili delle afte)

3. Esami strumentali
« Capillaroscopia con:

riduzione del numero delle anse

distribuzione disordinata delle anse

numerose distrofie minori

dilatazione del tratto intercalare

edema

flusso granuloso

biopsia di una lesione mucosa e/o cutanea: lesame istologico evidenzia vasculite e trombosi dei
piccoli vasi e di quelli di maggior calibro; I'infiltrato puo essere sia neutrofilico che leucocitoclasico.

Consulenze specialistiche:

« ematologica

« neurologica

« gastroenterologia

o pediatrica (< 14 anni)

o reumatologica

« fisiopatologica per EMG
o cardiologica

« ginecologica-urologica

« pneumologia

TERAPIA

La terapia ¢ prevalententemente sistemica e cambia a seconda che si tratti di una malattia a principale interessamento
muco-cutaneo o che vi siano altre manifestazioni associate, in particolare oculari, gastroenterologiche, neurologiche.

TOPICA:

lidocaina gel 2% (sulle afte dolorose) - sospensione di sucralfato (per proteggere le ulcere favorendone la guarigione)
SISTEMICA:

Colchicina (Malattia di Behget senza interessamento oculare e sintomatologia lieve) - Talidomide (Malattia di Behget
senza interessamento oculare e sintomatologia moderata-grave; da svolgere regolari controlli mensili o bimestrali e
contraccezione) - Anti-TNF - altri: FANS, Diaminodifenilsulfone, Immunosoppressori (Clorambucile, Ciclofosfamide,
Azatioprina, Tacrolimus)

CHIRURGICA:

nella cura delle complicanze acute della malattia (perforazione intestinale, aneurismi, trombosi di vasi di grosso calibro,
coinvolgimento cardiaco...) ci si avvale della collaborazione con le opportune strutture specialistiche.

CASISTICA
Presso la Clinica Dermatologica di Trieste sono seguiti attualmente con cadenza bimestrale 32 pazienti.
CONTATTI ed INFORMAZIONI

Ambulatorio Malattie Rare della Clinica Dermatologica di Trieste c/o Ospedale Maggiore, piazza dell'Ospitale 2, palaz-
zina infettivi IV piano.

Per gli appuntamenti prenotare telefonando al CUP allo 040/ 6702011 con I'impegnativa del Medico curante (dicitura
“visita dermatologica c/o Ambulatorio Malattie Rare” ). Il tempo dattesa stimato per le prime visite ¢ di circa 1 mese- 1
mese e mezzo. Nei casi urgenti contattare direttamente la segreteria del reparto allo 040/ 3992056 (il paziente potra
essere visitato entro qualche giorno).

Medici di riferimento per la Malattia di Behcet : prof. Giusto Trevisan, dott.ssa Patrizia Vidimari.

La Clinica Dermatologica di Trieste dispone di 7 posti letto per le degenze e di 2 posti letto adibiti a servizio di Day Ho-
spital.



entro di riferimento

UNITA OPERATIVA DI REUMATOLOGIA AZIENDA OSPEDALIERA UNIVERSITARIA PISANA

LU.O. di Reumatologia ¢ stata istituita nel 1999, in sostituzione dell'U.O. di Medicina generale 3 “a orienta-
mento reumatologico” e si occupa dell’assistenza di malati reumatici, ivi compresi quelli affetti da malattie
sistemiche del connettivo e da malattie metaboliche dellosso. Unattivita reumatologica, comunque, si svolge
nel nostro ospedale fin dal 1969 e dal 1973 ha sede nelledificio attuale. Trattandosi di una U.O. a direzione
universitaria, vi si svolgono anche un’ attivita didattica ed un’ attivita di ricerca.LU.O. ¢ inoltre Centro di
Riferimento Regionale per Reumatismi Inflammatori Cronici e per le Malattie Autoimmuni Sistemiche dal
2000 secondo il decreto regionale n.1276

Attivita assistenziale:

« Ricovero ordinario con un reparto di degenza con 24 letti ed una medicheria: 8 al primo piano + 16 al
secondo piano

« Day-hospital (diagnostico + terapeutico) al piano terra (1 stanza infermieri + 1 s. visita + 1 s. specializ-
zandi + 1 s. infusionale)

o Attivita specialistica ambulatoriale per malati provenienti sia dall'area vasta della Azienda Ospedaliera
Pisana, che da altre ASL toscane ed extraregionali.

« Consulenza specialistica per malati ricoverati nell’Azienda Ospedaliera Pisana o in altri ospedali

« Diagnostica ecografica reumatologica

« Diagnostica mineralometrica

« Diagnostica capillaroscopica

Dotazione Strumentale interna: Capillaroscopio a sonda ottica - Ecografo con sonda per tessuti molli

Le modalita di accesso alle visite ambulatoriali sono diverse le singole prestazioni:

o Le “prime visite” vengono prenotate telefonicamente (050/992684-87) o direttamente presso 'ambulatorio
o tramite il CUP, al mattino dalle 10.30 alle 13.00.

o Le “visite urgenti” vengono richieste dai medici del DEU o dai medici di famiglia; questi ultimi devono
telefonare personalmente e chiedere di parlare con uno dei medici presenti in ambulatorio.

o Le “consulenze” sono concordate direttamente tra i medici delle altre U.O. e quelli della nostra U.O.

« Le “visite di controllo” vengono di regola concordate direttamente con il malato al momento della dimis-
sione dal reparto di degenza o al termine della visita ambulatoriale precedenti

Modalita d’accesso al reparto degenza:

I ricoveri ordinari vengono decisi dai medici che operano nell'U.O. o mediante visita ambulatoriale o per
segnalazione del caso clinico da parte del medico di famiglia. I malati sono inseriti in una lista di attesa,
disponibile presso il caposala e vengono ricoverati appena possibile tenendo in considerazione sia il livello di
urgenza che lordine cronologico.

Modalita d’accesso al “day hospital™:

Il Day Hospital viene attuato secondo le disposizioni vigenti al riguardo sia per quanto attiene le modalita di

accesso alla struttura, sia per quanto riguarda l'attuazione delle procedure inerenti allattivita assistenziale.

Puo accedervi:

« Paziente inviato da Medico specialista operante nella struttura (che, in occasione di una visita o di una
consulenza specialistica, ne ravvisi la necessita)

o Trasferimento dal ricovero ordinario.

Il ricovero in “day-hospital” viene effettuato sia per motivi terapeutici che diagnostici; Il Day Hospital tera-
peutico ¢ inteso per eseguire procedure terapeutiche cicliche (pitl frequentemente chemioterapia immuno-
soppressiva), che richiedono controllo medico diretto, monitoraggio di laboratorio pre/post- infusione o che
prevedono l'infusione di farmaci per solo uso ospedaliero e che pertanto non possono essere praticate (o &
preferibile non vengano praticate) a domicilio. Il Day Hospital diagnostico prevede degli accessi per effettua-
re degli esami ematochimici e strumentali al fine di arrivare in breve tempo ad una diagnosi e quindi ad un
precoce trattamento del paziente.

Medici di riferimento per la “Malattia di Behget”:

« Prof. Stefano Bombardieri (Direttore U.O. Reumatologia)
e Dr.ssa Anna D’Ascanio

o Dr.ssa Rossella Neri

o Dr.ssa Rosaria Talarico

Numero di pazienti in osservazione per “M. di Behget” totale=117
Tempo dattesa stimato per le prime visite circa 1 mese e mezzo

Reparti specialistici qualificati nel gestire le complicanze della patologia:

« Laboratorio dell’ U.O. Immunologia per ricerca degli autoanticorpi
» U.O. Neuroradiologia

« U.O. Medicina Nucleare

o U.O. Oculistica

« U.0O. Radiologia



I consigli di Simba

Il ruolo dello stress nelle malattie autoimmuni

Di fronte alle guarigioni dovute alla fede e a pratiche non considerate prettamente mediche, quali I'ipnosi, la
meditazione o altro, la medicina non resta piu in disparte dichiarando di non avere spiegazioni, ma inizia ora
a parlare di “ruolo attivo della mente”, e le ricerche da tempo stanno andando in questa direzione. E’ ormai
disponibile una grande raccolta di dati empirici che dimostrano quanto il condizionamento comportamenta-
le e sociale, e quindi la personale risposta emotiva, possano inibire o intensificare la risposta del sistema im-
munitario. Nuove scoperte supportano questa tesi anche a livello fisiologico e il sistema immunitario € ormai
riconosciuto come il terzo dei principali sistemi di regolazione dellorganismo, in piena parita con il sistema
nervoso autonomo e con quello endocrino.

Il nostro organismo gode di due tipi fondamentali di immunita, quella congenita, con cui si viene al mondo
(difesa generale non specifica affidata alla pelle, ad alcune secrezioni, ad alcuni enzimi e globuli bianchi) e
quella acquisita, o di adattamento, che ¢ I'immunita che il corpo sviluppa contro determinati tipi di batte-

ri, virus e tossine con cui si sia venuti in contatto e che abbiano stimolato il sistema immunitario. Secondo
alcune scuole il sistema immunitario puo diventare ipoattivo (incapace di contrastare l'azione patologica di
virus, batteri e processi tumorali), iperattivo (fornisce un’iper risposta alle aggressioni, come nell'asma) o mal
diretto (fornisce una risposta paradossale, non aggredisce organismi esterni ma i tessuti del proprio stesso
organismo, come nelle patologie autoimmuni).. Ogni stress di una certa entita puo attivare l'asse cortico-ipo-
talamicopituitario-surrenale stimolandolo la produzione di corticosteroidi, e sono questi che neutralizzano

il sistema immunitario. Le emozioni negative fanno anche innalzare la tensione muscolare, mostrando che
attivano eccessivamente il ramo simpatico del sistema autonomo, altra causa di deterioramento del sistema.
E’ ormai noto da tempo, infatti, come l'ansia, la depressione e un abbassamento della forza dell'lo (capacita di
affermazione), siano tutti fenomeni associati all'ipoattivita del sistema immunitario, che appare stressato. Alla
base del malfunzionamento delle difese dellorganismo sembra possa esserci un mancato adattamento della
risposta emotiva allo stress.

I fenomeni legati allo stress sono ormai abbastanza noti e ci appaiono come risposte meccaniche. Ma le
ultime scoperte ci dicono che sulla superficie delle cellule T, quelle legate all'immunita acquisita, quindi alla
specifica storia evolutiva in ogni individuo, sono presenti dei recettori in grado di rispondere alle informazio-
ni chimiche portate dai neurotrasmettitori, e di attivare, dirigere e modificare di conseguenza le loro funzioni
di cellule immunitarie.

Si & scoperto infatti che il tessuto linfoide (midollo osseo, timo, milza, tonsille, nodi linfatici, ecc.) ¢ innerva-
to, il che vuol dire direttamente connesso con il sistema nervoso centrale, con cui ¢ in dialogo attraverso neu-
rotrasmettitori e recettori. Gli immunorecettori infatti non si limitano a rispondere alle molecole messaggere
inviate dal sistema endocrino e a immunotrasmettitori del sistema immunitario stesso, ma rispondono anche
ai neurotrasmettitori del sistema nervoso autonomo.

Questo sta a dimostrare che la mente, tramite I'ipotalamo (e I'ipofisi), ha un accesso neurale diretto al siste-
ma immunitario. E la mente ¢ il luogo dove viene elaborata la nostra risposta finale agli eventi, e dove viene
elaborata soprattutto I'immagine che abbiamo di noi stessi.

Lipotalamo & una struttura neurale complessa con un ruolo determinante nelle risposte somatiche e autono-
me relative agli stimoli emotivi. E” intimamente connesso con il sistema limbico, altra sede emozionale, che lo
contiene e lo regola, e che ¢ connesso a sua volta con i centri superiori del cervello.

E’ stato dimostrato che l'ipotalamo ¢ legato alle risposte immunitarie. Infatti sia la sua inibizione che la sua
eccitazione provocano mutamenti della reattivita immunologia; e l'attivazione di una risposta immunita-

ria nel corpo provoca a sua volta cambiamenti misurabili all'interno dell'ipotalamo. Si ritiene quindi che la
connessione mente-corpo venga mediata attraverso la via limbico-ipotalamico-pituitaria, che porterebbe al
sistema immunitario messaggi provenienti direttamente dal sistema nervoso centrale.

La ghiandola pituitaria (ipofisi) & direttamente connessa con le fibre nervose dell'ipotalamo (nella porzione
posteriore, la neuroipofisi) . Essa, come i neuroni, secerne mediatori chimici, prodotti dalle cellule nervose
dell'ipotalamo, che raggiungono la ghiandola stessa attraverso i loro lunghi filamenti neurali. Le secrezioni
della neuroipofisi sono piuttosto secrezioni di cellule nervose. Ipotalamo e ipofisi posteriore sono quindi inti-
mamente legate, e portano direttamente i messaggi provenienti dal cervello nel sistema immunitario.

E stato dimostrato che a produrre modificazioni nel sistema immunitario ¢ un'ampia gamma di fattori di
stress: esami universitari, depressione e perdita di persone care, dissapori coniugali e divorzio, perdita del
posto di lavoro. Una ricerca ha confermato per esempio il rapporto tra stress e infezioni alle vie respiratorie.
In questo studio un gruppo di volontari assunse per via nasale delle gocce contenenti un virus dell'influenza
attenuato e in piu si sottopose ad una serie di test volti a misurare lentita degli stress recenti. Il risultato fu
che le persone che avevano subito un forte stress nel periodo pil recente contraevano pit facilmente il virus
dell'influenza, mentre quelle che non avevano subito forti stress nell'ultimo persiodo si dimostravano piu
resistenti all'influenza .

Cosa possiamo dedurre da tutto questo? E’ certamente impensabile vivere in una campana di vetro avulsi dal
mondo, dalle relazioni interpersonali, dai problemi familiari e lavorativi, ma ¢ certamente vero che i malati di
Behcet in particolare hanno un certo tipo di carattere, che li porta a farsi carico dei problemi di tutti, anche
quando questo non venga richiesto, siamo Atlanti e questo, se puo essere utile a chi ci vive accanto, non lo &
certo per noi, perché aumenta terribilmente la quota stress a cui siamo sottoposti.

Certo ¢ difficile mettersi in discussione e cambiare radicalmente, ma puo esser fattibile iniziare a prendersi
degli spazi in cui coccolarci come facciamo con gli altri, iniziare a capire che non si puo dare cio che non si
ha e che quindi, imparare quando necessario a dire no, non ¢ egoismo, ma appropriarci di noi stessi in modo
poi, se lo vogliamo, da donarci davvero e completamente.

Impariamo a rispettare il nostro corpo, le sue richieste, i suoi ritmi, ¢ il primo passo verso la guarigione, il
corpo non ¢ il nostro nemico, ma il veicolo che abbiamo per vivere ed interagire in questo mondo: aiutiamolo
ad aiutarci!

La malattia di Bechet € una patologia inflammatoria sistemica il cui eponimo trae origine dal dermatolo-

go turco Hulus Bechet, che per primo la descrisse nel 1937 osservando pazienti affetti dalla classica triade
rappresentata da aftosi orale, aftosi genitale ed iridociclite. In realta queste tre manifestazioni cliniche rap-
presentano solo una parte dei possibili segni o sintomi della malattia di Bechet, poiche’ € ormai ben noto
che essa puo’ coinvolgere altri sistemi o apparati, molto diversi tra loro, come il sistema nervoso centrale, le
articolazioni, i vasi venosi o arteriosi ed il tratto gastroenterico. La malattia di Bechet puo’ avere inoltre un
decorso piu’ o meno aggressivo in relazione al tipo di organo interessato ed alla severita del processo infiam-
matorio. Si puo’ assistere dunque a casi in cui il problema €’ esclusivamente mucocutaneo e legato all’aftosi
orale e/o genitale ricorrente, nonché a casi in cui prevale invece l'aspetto tromboflebitico con interessamento
anche di distretti venosi inusuali, o altri ancora in cui il problema € fondamentalmente di pertinenza ocu-
listica e legato agli episodi di uveite recidivante. In particolare il coinvolgimento del SNC puo’ portare nei
casi piu’ gravi ad eventi cerebrali su base vasculopatica, spesso con un quadro radiologico molto suggestivo
per le sue localizzazioni a carico del tronco encefalico. Per quanto riguarda il distretto oculare, la malattia di
Bechet puo esordire con I'interessamento della porzione anteriore dellocchio provocando un quadro di uveite
anteriore, che si manifesta clinicamente con occhio rosso, fotofobia e lacrimazione e che richiede di solito
trattatamento con la sola terapia con colliri cortisonici topici. Risulta piu’ caratteristico, ma anche piu’ grave,
Iinteressamento della porzione posteriore dellocchio, che provoca infiammazione a livello retinico e che se
non tempestivamente riconosciuto e trattato puo portare a conseguenze disastrose per il visus. Quest'ultima
localizzazione della malattia rappresenta infatti ancora oggi una delle piu’ frequenti cause di cecita acquisita
nei giovani-adulti in piena eta lavorativa. Pertanto linteressamento neurologico o oculare in corso di malattia
di Bechet €’ responsabile della gran parte della morbidita e dei relativi esiti clinici legati alla malattia.

In base a queste premesse, negli ultimi anni € cresciuta la consapevolezza di adottare un approccio terapeu-
tico diverso da paziente a paziente, adattato al singolo caso in relazione alle diverse manifestazioni cliniche
ed alla severita della malattia stessa. Tale approccio consente infatti di individuare e trattare tempestivamente
i casi piu’ severi di malattia in modo da prevenire leventuale disabilita, di ostacolare levoluzione dei casi lievi
verso forme piu’ gravi, di utilizzare al meglio i farmaci disponibili in relazione al loro rapporto rischio/bene-
ficio. Un altro aspetto terapeutico importante da sottolineare ¢ il passaggio graduale nel tempo dall'impiego
quasi esclusivo di farmaci tradizionali come cortisone e colchicina a quello di agenti ad azione piu’ selettiva



[ sintomi conosciamoli uno ad uno

di A. Del Bianco

Le manifestazioni cutanee

La m. di Behcet presenta molto spesso manifestazioni cutanee, le pit frequenti sono I eritema nodoso, la pseu-
do follicolite e le lesioni acneiformi.

Leritema nodoso ¢ un'inflammazione del tessuto sottocutaneo pro-

fondo che si presenta sotto forma di lesioni di tipo nodulare, roton-

deggianti, a margini netti, leggermente rilevate. Tali manifestazioni,

solitamente dolenti, sono calde al tatto e hanno inizialmente un co-

lore rosso acceso. Con il passare dei giorni tendono ad assumere un

colorito brunastro (come un livido) e, nell’'arco di alcune settimane,

si risolvono spontaneamente. Di solito leritema nodoso si manifesta

sulla superficie anteriore delle gambe ma anche, piti raramente, alle

ginocchia, alle cosce e agli avambracci.

Leritema nodoso non ¢ una specifica malattia della pelle; piuttosto

esso ¢ il sintomo di una risposta anormale dellorganismo, di tipo in-

fiammatorio, a differenti stimoli. Le malattie infettive rappresentano

una comune causa di eritema nodoso, ma nel caso specifico del Behcet, esso ¢ manifestazione di una vasculite
che coinvolge inizialmente i vasi del derma e del tessuto sottocutaneo, in prevalenza arteriose e venule

La pseudo follicolite ¢ una dermatite che assomiglia alla follicolite
(infiammazione al follicolo pilifero); si manifesta sul viso, dorso,
torace ma anche agli arti; ¢ spesso recidivante. Puo essere presente
anche una dermatite di tipo acneiforme , con lesioni acneiche
localizzate su dorso, arti,volto.

Il consiglio di Simba in questi casi ¢ di usare saponi e detergenti
neutri, senza profumi, come ad esempio il sapone di marsiglia puro.
Su consiglio medico possono essere utili creme antibiotiche e/o
cortisoniche.

In caso di lesioni acneiche possono essere utili saponi a base di zolfo.

Pur non rappresentando un sintomo patognomonico della malattia, spesso
i pazienti presentano un aspetto tipico della pelle soprattutto a livello delle

gambe detto “livedo reticularis”, si tratta di un particolare cutaneo dovuto
alla dilatazione della rete capillare, che determina sulla pelle un disegno di

tipo reticolare di colorito violaceo .

Fra le manifestazioni cutanee ¢ utile ricordare il fenomeno della pathergia, si tratta di un’iper reazione
cutanea tipica della malattia che puo essere ricercata dal medico ( pathergy test) a fine diagnostico
somministrando sottocute una piccola quantita di soluzione sterile ed osservata dopo 24/48 ore, positiva se si
forma una pustola o papula sterile nel luogo dell’ iniezione, spesso contornata da un anello rosso o violaceo.
Tale reazione si manifesta spesso nei pazienti in modo spontaneo in seguito a punture di insetti, di graffi o di
prelievi ematici ed iniezioni.

La parola agli specialisti

aspetti storici e tematiche di trattamento per il futuro
Dott. Lorenzo Emmi, Dott. Danilo Squatrito, Dott. Enrico Beccastrini

Centro regionale di riferimento per le Malattie Autoimmuni, Ospedale Careggi, Firenze.

La malattia di Beghet €’ una patologia inflammatoria
sistemica il cui eponimo trae origine dal dermato-
logo turco Hulus Beghet, che per primo la descrisse
nel 1937 osservando pazienti affetti dalla classica
triade rappresentata da aftosi orale, aftosi genitale ed
iridociclite. In realta queste tre manifestazioni clini-
che rappresentano solo una parte dei possibili segni o
sintomi della malattia di Bechet, poiche’ € ormai ben
noto che essa puo’ coinvolgere altri sistemi o appa-
rati, molto diversi tra loro, come il sistema nervoso
centrale, le articolazioni, i vasi venosi o arteriosi ed
il tratto gastroenterico. La malattia di Bechet puo’
avere inoltre un decorso piu’ o meno aggressivo in
relazione al tipo di organo interessato ed alla severita
del processo infiammatorio. Si puo’ assistere dunque
a casi in cui il problema ¢ esclusivamente mucocu-
taneo e legato all’aftosi orale e/o genitale ricorrente,
nonché a casi in cui prevale invece l'aspetto trom-
boflebitico con interessamento anche di distretti
venosi inusuali, o altri ancora in cui il problema €
fondamentalmente di pertinenza oculistica e legato
agli episodi di uveite recidivante. In particolare il
coinvolgimento del SNC puo’ portare nei casi piu’
gravi ad eventi cerebrali su base vasculopatica, spesso
con un quadro radiologico molto suggestivo per

le sue localizzazioni a carico del tronco encefalico.
Per quanto riguarda il distretto oculare, la malattia

di Beghet puo esordire con I'interessamento della
porzione anteriore dellocchio provocando un quadro
di uveite anteriore, che si manifesta clinicamente con
occhio rosso, fotofobia e lacrimazione e che richiede
di solito trattatamento con la sola terapia con colliri
cortisonici topici. Risulta piu’ caratteristico, ma an-
che piu’ grave, I'interessamento della porzione poste-
riore dellocchio, che provoca infiammazione a livello
retinico e che se non tempestivamente riconosciuto
e trattato puo’ portare a conseguenze disastrose per il
visus. Quest'ultima localizzazione della malattia rap-
presenta infatti ancora oggi una delle piu’ frequenti
cause di cecita acquisita nei giovani-adulti in piena
eta lavorativa. Pertanto linteressamento neurologico
o oculare in corso di malattia di Bechet € responsa-
bile della gran parte della morbidita e dei relativi esiti
clinici legati alla malattia.

In base a queste premesse, negli ultimi anni € cre-
sciuta la consapevolezza di adottare un approccio
terapeutico diverso da paziente a paziente, adattato al
singolo caso in relazione alle diverse manifestazioni
cliniche ed alla severita della malattia stessa. Tale
approccio consente infatti di individuare e tratta-

re tempestivamente i casi piu’ severi di malattia in
modo da prevenire leventuale disabilita, di ostacolare
levoluzione dei casi lievi verso forme piu’ gravi, di
utilizzare al meglio i farmaci disponibili in relazione
al loro rapporto rischio/beneficio. Un altro aspetto
terapeutico importante da sottolineare ¢ il passaggio
graduale nel tempo dall'impiego quasi esclusivo di
farmaci tradizionali come cortisone e colchicina a
quello di agenti ad azione piu’ selettiva ed immuno-
modulante come ciclosporina e azatioprina, che han-
no reso possibile nella gran parte dei casi il controllo
a lungo termine della malattia. Tuttavia I'impiego

di tali farmaci ¢’ gravato dalla comparsa frequente
di effetti collaterali, che rendono spesso necessaria
I'interruzione del trattamento nei pazienti che non
tollerano la terapia, e dalla inefficacia del trattamento
stesso nei casi caratterizzati da malattia piu’ severa.
Pertanto, in considerazione dei limiti legati all'utiliz-
zo dei farmaci tradizionali, e facendo esperienza di
quanto realizzato e appreso nel trattamento di altre
malattie autoimmuni come l'artrite reumatoide o il
morbo di Crohn, siamo stati tra i primi in Italia a
trattare con anticorpi anti TNF-a anche i pazienti
affetti di malattia di Bechet con risultati piu’ che
incoraggianti. E" noto infatti da molto tempo da
studi in vitro che il TNF-a € una citochina con un
ruolo fondamentale nell'innesco dell'inflammazione
vascolare e nelle successive fasi di attivazione e di
passaggio dal circolo ematico ai tessuti colpiti bersa-
glio delle cellule inflammatorie, vere responsabili del
danno dorgano. Con questa premessa non € difficile
immaginare quanto appropriato possa essere I'uti-
lizzo di antagonisti del TNF-a anche nel trattamento
della malattia di Bechet, in particolare utilizzando
anticorpi monoclonali che legano ed inibiscono in
modo selettivo questa citochina, e che proprio per il
loro meccanismo d’azione mirato e del tutto diverso
dai farmaci tradizionali prendono il nome “farmaci



biologici”.

Da ormai piv’ di un decennio € infatti stata docu-
mentata lefficacia dell'anticorpo monoclonale anti
TNF-a infliximab (Remicade), somministrato per via
endovenosa, nel trattare numerosi casi di malattia
di Beghet refrattaria ai comuni trattamenti, e spes-
so caratterizzati da impegno oculare o del sistema
nervoso centrale di grado severo. Levidenza a favore
dell'utilizzo degli agenti anti TNF ed i dati relati-

vi alla loro sicurezza ed efficacia accumulati negli
ultimi anni sono talmente a favore dell’utilizzo di tale
approccio terapeutico, che proprio recentemente
IEULAR (EUropean League Against Rheumatism)
considerato lente di riferimento per le malattie reu-
matiche a livello europeo, ha pubblicato delle nuove
ed innovative linee guida di trattamento specifiche
per la malattia di Beghet. Esse, oltre a confermare
I'impiego precoce in quasi tutti i pazienti di farmaci
immunosoppressori tradizionali come azatioprina ed
in minor misura ciclosporina, hanno sulla base dei
dati disponibili indicato per la prima volta la possibi-
lita da parte del medico di effettuare un trattamento
precoce con farmaci biologici anti TNF-a nei pazien-
ti che presentano un coinvolgimento severo della
porzione posteriore dellocchio e pertanto un elevato

rischio di cecita .

Possiamo senza dubbio affermare che i farmaci biolo-
gici anti TNFs, rappresentano al momento i farmaci
in assoluto piu’ potenti ed efficaci per il trattamen-
to della malattia di Bechet. Tra tutti i farmaci anti
TNFs, infliximab (Remicade) somministrato per via
endovenosa presenta al momento i maggiori dati di
efficacia, in quanto ¢’ stato il primo ad essere immes-
so in commercio e ad essere utilizzato nel trattamen-
to della malattia. Tuttavia anche le forme sottocute,
in particolare adalimumab (Humira), possono essere
utilizzati nella pratica clinica per il controllo delle
forme severe della malattia di Bechet.

Restano tuttavia da chiarire alcune problematiche
legate all'utilizzo a lungo termine degli anti TNFs sia
per quanto riguarda il loro profilo di sicurezza sia
per quanto riguarda gli aspetti di farmacoeconomia
legati al loro costo elevato.

Riguardo al problema alla sicurezza del trattamento
con farmaci biologici anti TNF-a €’ da sottolineare
che i dati relativi all'impiego di tali molecole in altre
patologie, come il morbo di Crohn o lartrite reuma-
toide, rappresentano ormai un utilizzo nella pratica
clinica ormai quindicennale. Durante questo perio-
do di trattamento non si € assistito alla comparsa
di particolari problematiche oncologiche o infettive
legate allimmunosoppressione prolungata ottenuta
con questi farmaci. Dalla nostra esperienza si puo’

confermare che tali molecole risultano spesso piu’
tollerate dei farmaci immunosoppressori tradizio-
nali. Il loro utilizzo appare invece controindicato in
modo assoluto in pazienti con una storia di malattia
demielinizzante del SNC (sclerosi multipla), poiche’
potrebbero determinarne un peggioramento, o nei
casi di tubercolosi attiva, poiche’ il TNF-a rappre-
senta una citochina chiave nella difesa contro il
micobatterio tubercolare. Nei soggetti candidati al
trattamento con farmaci biologici va infatti sempre
ricercata prima di iniziare il trattamento uneventua-
le infezione tubercolare latente, anche nei pazienti
del tutto asintomatici, mediante lesecuzione di test
specifici (Mantoux o quantiferon) e di una radiogra-
fia del torace. In questi casi il trattamento puo’ essere
iniziato solo dopo attenta valutazione del rapporto
rischio beneficio e dopo inizio della terapia di profi-
lassi tubercolare.

Il secondo punto, che invece riguarda le politiche sa-
nitarie, € determinato dallelevato costo che 'impiego
dei farmaci biologici comporta e dal loro conse-
guente impatto socio-economico, soprattutto se tali
terapie vengono utilizzati per lunghi periodi di tem-
po in porzioni sempre piu’ ampie di popolazione. Di
conseguenza si iniziano a porre e si porranno sempre
piu’ frequentemente nel futuro altre due problemati-
che. La prima € quello di selezionare accuratamente
in base alla gravita clinica i pazienti da trattare con
farmaci biologici e che potrebbero pertanto trarre il
massimo beneficio dalla terapia. I tre criteri che di
solito guidano il medico specialista a tale prescrizio-
ne sono in ordine di importanza:

a) la presenza di malattia severa in fase attiva
con interessamento di organi quali il SNC o la por-
zione posteriore dellocchio e con rischi elevati di
invalidita.

b) la refrattarieta ai trattamenti convenzionali
con immunosoppressori tradizionali utilizzati come
farmaci di prima linea nel trattamento della malattia
di Beghet (azatioprina e ciclosporina in particolare).
) I'intolleranza od eventuali controindicazioni
dei pazienti all'utilizzo degli immunosoppressori
tradizionali.

La seconda problematica riguarda invece durata del
trattamento stesso nei pazienti che hanno iniziato

la terapia con farmaci anti TNF-a. A tale proposito
proprio le recenti linee guida stilate dal’EULAR
raccomandano nei pazienti in remissione oculare un
tentativo di sospensione dei farmaci biologici dopo
due anni di benessere, utilizzando come successiva
terapia di mantenimento ciclosporina o azatioprina.
Quest’ultimo farmaco € da preferire nei pazienti che

hanno anche coinvolgimento del sistema nervoso
centrale, in quanto il trattamento con ciclospori-

na puo’ ulteriormente complicare il quadro clinico
neurologico per il rischio, seppure molto remoto, di
neurotossicita. Nei pazienti che risultano intolleranti
ai farmaci tradizionali o che presentano riattivazione
della sintomatologia oculare, deve essere continuato
o ripreso se interrotto il trattamento con farmaci
biologici.

In conclusione si puo’ affermare che negli ultimi 10
anni € radicalmente cambiato l'approccio al tratta-
mento della malattia di Bechet, in particolare grazie
all'utilizzo degli anti TNF-a. Limpiego dei farmaci
biologici in fase precoce, nei casi caratterizzati da
malattia piu’ aggressiva con impegno di organi quali
SNC e occhio, ha infatti modificato la storia natura-
le della malattia di Bechet, riuscendo a prevenire la
disabilita legata allo sviluppo di cecita o di lesioni del
sistema nervoso centrale.

Tuttavia rimangono ancora irrisolte alcune pro-
blematiche tra le quali la mancanza di politiche
nazionali per la malattia di Beghet che regolino in
maniera omogenea la prescrizione e la rimborsabilita
dei farmaci biologici anti TNF-a su tutto il territorio
italiano. Infatti al momento attuale la prescrizione
degli anti TNF-a nei casi di malattia di Bechet severa
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o refrattaria, pur essendo ormai considerata di com-
provata efficacia e raccomandata da societa scientifi-
che europee, risulta ancora una prescrizione off label
(ovvero fuori indicazione del foglietto illustrativo) e
pertanto non ufficialmente riconosciuta ed autorizza-
ta. Lutilizzo off-label dei farmaci biologici ha come
conseguenza una difficolta ed una variabilita prescrit-
tiva che varia da regione a regione, laddove I'impiego
di tali farmaci € regolato in modo diverso in base alle
politiche ed alle risorse economiche regionali dispo-
nibili. Unattenzione maggiore dellopinione pubblica
e della politica verso la malattia non € inoltre age-
volata dalla relativa rarita della malattia stessa e dal
numero esiguo di pazienti affetti, che se paragonati
ad altre condizioni ad impatto sociale piu’ ampio e
noto come diabete mellito, malattie cardiovascola-

re e sclerosi multipla risultano in numero esiguo.
Tale problema potrebbe in parte essere risolto dalla
creazione di un registro nazionale, che raggruppi i
pazienti seguiti sul tutto il territorio italiano dai vari
centri specialistici, che permetta di raccogliere con
esattezza i dati relativi al numero dei pazienti affetti
dalla malattia, agli eventuali effetti collaterali dei
farmaci somministrati, e che infine garantisca a tutti i
pazienti trattamenti con gli stessi standard di qualita.
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La fame nel mondo
di E Lena

E’ un dato di fatto chi ha troppo e chi niente, induce
a riflettere, prendere coscienza e attivarsi per cercare
di colmare il vuoto, le distanze esistenti fra le po-
polazioni che muoiono di fame , quelle che vivono
nellabbondanza economica e alimentare.

II cosi detto progresso di sviluppo economico, invece
di avvicinare i cittadini del mondo con i loro biso-
gni, ha accentuato la distanza fra poveri e ricchi, ed

¢ sempre piu lontano da noi il mondo di quelli che
muoiono di fame, nonostante che tutti i giorni ci
vengono date notizie di persone che soffrono e chie-
dono un aiuto e di notizie di bambini che muoiono
di fame.

825 milioni, secondo gli ultimi dati diffusi della FAO,
un bambino ogni otto secondi, una cifra veramente
spaventosa. Viene da chiedersi il perché succede tutto
questo, in un mondo in cui la produzione ¢ aumenta-
ta e la torta e piu grande rispetto al passato, le porzio-
ni non sono tali da garantire, che chi ha piu bisogno
di cibo non lo ottenga, troppa indifferenza, troppo
egoismo.

Bisogna abolire il debito dei paesi poveri, che hanno
nei confronti dei paesi ricchi, non solo nell’isola di
Antigua, diventando poi un paradiso fiscale, cosi
riferirono i giornali alcuni giorni fa.

piu sincerita, trasparenza, umilta, umanita e solida-
rieta.

A livello individuale, meno egoismo, ce chi ha trop-
pe, ville, patrimoni, rendite finanziarie, capitali, ce
chi ha stipendi milionari, troppo alti, questi signori
sicuramente potrebbero dare un ajuto consistente.
Poi ognuno di noi in base alle proprie possibilita
economiche dovrebbe fare la propria parte, primo
sprecare e buttare di meno, poi dare il proprio aiuto
tramite le associazioni di volontariato che ce ne sono
tante e serie impegnate su vari fronti, anche su ado-
zioni a distanza di bambini, associazioni gestite con
grande responsabilita.

Cari cittadini, la vita deve essere messa al primo po-
sto nella scala dei valori veri.

Va superata l'indifferenza, bisogna reagire, prendersi
ognuno le proprie responsabilita, fare qualcosa di
concreto di fronte a problemi cosi gravi, ¢ un dovere
di tutti i cittadini lavorare per salvare delle vite uma-
ne, dei bambini, impegnarsi per il bene comune, per
la globalizzazione dei diritti e doveri.
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Leggere che passione
di B. Cannetti

Una indagine statistica ha di recente evidenziato che nella sola Unione Europea vi sono all'incirca 17,5 milio-
ni di persone affette da disturbi visivi gravi (cecita assoluta o ipovisione). Se a questi si aggiunge il 5% della
popolazione degli stati membri che presenta difficolta nella lettura (dislessici) si pud comprendere la enorme
portata del problema legato all'accessibilita dei libri. Anche se in misura numericamente ridotta rispetto ad
altre patologie non rare, la Behcet puo comportare difficolta e riduzioni nel visus tali da rendere difficile la
conduzione di una vita autonoma e di relazione. Azioni semplici e banali come la guida o la lettura, in al-
cuni casi, diventano praticamente impossibili. In questo secondo caso esistono pero editori, associazioni,
biblioteche specializzate nella fornitura di prodotti accessibili. I testi si possono definire accessibili ai ciechi
se prodotti in formato braille o sono fruibili in versione audio. Per gli ipovedenti vi ¢ inoltre la possibilita

di acquistare libri stampati con caratteri ingranditi, mentre per i dislessici i volumi cartacei sono fruibili se
hanno determinate caratteristiche di stampa (ad esempio di impaginazione e di colore dei caratteri). Se i pro-
blemi di tipo visivo sono certificati da un medico ci si puo abbonare a biblioteche speciali quali, ad esempio,
il Cilp di Feltre (Centro internazionale del libro parlato) o il servizio del libro parlato di Verbania. Entrambe
queste biblioteche, permettono la fruizione di libri in formato audio grazie a donatori di voce che registrano
il testo dei libri su adeguato supporto. Se un tempo si utilizzavano normali audio cassette, oggi si impiegano
CD che permettono una migliore conservazione, oltre che una ottima compressione del testo e la possibilita
di scaricarlo direttamente dal sito del centro se si dispone di un computer e di una connessione. Cio € pos-
sibile perché in Italia, come negli altri paesi della Comunita Europea, & prevista una eccezione alla tutela del
diritto d’autore che permette di effettuare registrazioni al solo scopo di incentivare, facilitandola, la lettura dei
libri a chi non ¢ in grado di leggere in modo autonomo. Ancor ora, tuttavia, i libri disponibili (qualsiasi sia il
formato ed il supporto impiegato) sono in numero limitato tanto che la stessa World Blind Union in maggio
ha chiesto eccezioni alle norme relative alla distribuzione non commerciale dei testi . Si stima infatti che nei
paesi industrializzati solo il 5% dei libri pubblicati nei settori della narrativa e della saggistica divulgativa sia
veramente fruibile a persone affette da problemi di disabilita di tipo visivo. La percentuale scende all'l% nei
paesi piu poveri. La disponibilita dei libri, pero, proprio per il lungo lavoro necessario a rendere i testi leggi-
bili a questa categoria di disabili sensoriali, ¢ lungo e laborioso e, pertanto, il testo diventa fruibile solo alcuni
mesi (se non addirittura anni) dopo la sua effettiva uscita in libreria.

I1 16 settembre a Bruxelles ¢ stato pero firmato un accordo tra editori ed associazioni di persone che pre-
sentano difficolta nella lettura (dislessici) e nella visione (ciechi ed ipovedenti) con I'intento di rendere pit
semplice ed uniforme e di conseguenza anche pit importante dal punto di vista numerico la diffusione dei
libri audio, braille, o con caratteri ingranditi in tutta I'Unione Europea. Laccordo prevede un sistema distri-
butivo di tipo transnazionale in cui sono gli stessi intermediari certificati (le associazioni medesime, oltre che
biblioteche e scuole speciali) ad effettuare lo smistamento delle opere. Il sistema prevede altri livelli perché
gli stessi enti certificati possono a loro volta individuare altri centri di smistamento e di distribuzione. Ci si
auspica inoltre che gli editori stessi si attivino per la stampa di un numero crescente di opere aventi uno dei
formati accessibili sopra menzionati. Si afferma che in Italia si legga poco. Il diritto alla lettura dei ciechi e de-
gli ipovedenti, invece, & ancora limitato. E non ¢ cosa da poco dato che da esso dipendono altri diritti impor-
tantissimi come il diritto all'informazione ed alla stessa istruzione.

I1 20 agosto 2011 Claudio Porri uscira nei migliori negozi di dischi
con il suo nuovo cd " Ricordi".
Parte dell incasso sara devoluto alla nostra associazione.
Sosteneteci tutti comprando il cd al costo di 7€
per informazioni e prenotazioni rivolgersi a
Bar Caffe & Co P.zza Mazzini 26
oppure contattare Rachele al numero 3317443744
rachelemorini@hotmail.it



LLe nostre storie

Un bene prezioso ritrovato
Di Marco Lijoi

Ho deciso di raccontare in breve quella che ¢ stata la mia esperienza di vita negativa trasformata in occasione di
crescita, , per un motivo specifico,quello di mettere a conoscenza quanta pilt popolazione possibile, della possibili-
ta di fare tutto cio che si vuole anche perdendo un bene prezioso come la vista.

Non esiste cosa piu brutta quando ti alzi una mattina e non vedi la luce del sole che hai sempre visto, ed ¢ da qui
che la vita comincia la sua sfida con te, finiscono le emozioni, i sogni non vedi piu nulla, e tutto cio nelleta miglio-
re della gioventu.

La prima cosa che ti domandi € come faccio a fare quello che facevo prima, una semplice camminata, mangiare
conoscere i colori dei vestiti che mi dovro mettere domani per andare a scuola, ma la domanda piu brutta che ci
si puo fare, e che senso ha di vivere senza avere il piacere di vedere le meraviglie della natura, gli occhi dei propri
figli...?

A tutto cio esiste solo una risposta sfida anche tu la vita lotta per vivere con soddisfazione, questo ¢ quello riu-

scii a rispondermi, tempo dopo, ma andiamo per ordine..... quella famosa mattina.... mi sono alzato, sempre al
buio,aprivo gli occhi ma cio che vedevo era sempre la stessa cosa: il buio, il niente, totale ed assoluto.Sapevo gia

di avere una malattia rara, sapevo cosa mi stava capitando, ma in quel buio totale anziché vedere un baratro, vidi
una lavagna vuota su cui avrei potuto scrivere e disegnare, usando tutti i colori della mia anima, perché sentii
scorrere in me la voglia di iniziare a vivere come prima, e qui inizio la mia battaglia contro il destino, per la vita.
Era arrivato il momento di reagire di dare una lezione a quella vita che ormai sembrava finita, ¢ vero le paure i
dubbi mi assillavano ogni giorno, ma la voglia di tornare alla normalita era superiore, ho imparato ad attivare
tutti quei meccanismi che servono per poter guardare il mondo anche senza occhi, mi ¢ bastato imparare a toccare
un oggetto per capire cosa fosse, ascoltare le persone per capire chi fossero, di munirmi di tutti gli ausili che oggi
esistono per poter studiare, utilizzare il computer, il telefonino che ormai era diventata una cosa per me ingestibile
non potendo neanche leggere un sms, e la lista potrebbe essere infinita per dirvi che ci sono mille modi e mezzi
per tornare ad essere autonomi in tutto e per tutto, ma il primo mezzo ¢ la forza di volonta, tesoro inestimabile
insito in ognuno di noi, ma si anche sbattere delle testate contro un muro per potersi ricordare che voltando a
destra ce una parete che si puo superare anche senza vederla.

Ma Tausilio piit grande che mi ¢ stato dato ¢ Fata che ¢ diventata i miei occhi un bellissimo Labrador , che oggi mi
permette di camminare come prima di andare a prendere il treno l'aereo di andare i a lavorare, di evitare i tutti i
pericoli che si incontrano per le strade di attraversare sulle

strisce pedonali e veramente tanto altro il lavoro che questi meravigliosi cani sanno eseguire, Fata che il 23 di no-
vembre del 2009 ha deciso di venirmi incontro raccogliendomi da un angolo chiuso e buio, per potermi permet-
tere si di camminare su strade piene di ostacoli, ma di ritrovare insieme la strada della felicita.

spero che questa mia testimonianza possa servire a tutti coloro che si trovano nelle mie stesse condizioni, per
ricordare loro che la vita ha colore, odore e sapore....anche al buio, e che forse proprio dal buio si impara a leg-
gere con le mani, a sentire con la pelle,m a vivere,rendendo grazie ogni giorno. Senza la malattia sarei stato una
persona come tante, che si lascia scivolare addosso i giorni, pensando di averne per sempre, senza rendere loro il
giusto merito, quello assoluto che nasce dalla consapevolezza che nessuna ora,nessun giorno tornera mai, sono
tutte occasioni uniche ed irripetibili, forse la malattia mi ha reso migliore, mi ha obbligato ad andare la dove non
avrei mai osato per paura, paura di perdere cio che avevo, ma mia normalita, la quotidianita, avevo solo due scelte
davanti, o lasciarmi vivere come un invalido succube del destino oppure prendere in mano la mia vita e farne la
cosa migliore possibile

E’ questa la scelta che ho fatto, quando non si h pit niente da perdere ¢ facile valicare il limite, cosi oggi, ogni mio
giorno ¢ consacrato prima all’ immensa gioia dellesserci, e poi al cercare di ajutare chiunque abbia un problema
simile.

Sono vivo, sono felice, ho un lavoro, amici, una fidanzata, una famiglia che mi ama, e finche saro vivo, avro vinto
la mia battaglia, con una fata al fianco e tanti amici a darmi ed a cui dare coraggio

marco lijoi
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Simba cé!

Convegno a Potenza

E’ affollato, questa mattina 13 Novembre, l'auditorium dellospedale San Carlo di Potenza, per il meeting sul
morbo di Behcet, organizzato dalla Regione Basilicata e dal Dipartimento di reumatologia diretto dal profes-
sor Ignazio Olivieri. E’ la prima iniziativa del centro per le malattie rare costituito recentemente dalla Regio-
ne e affidato appunto allo scienziato materano. Con medici specialisti e di medicina generale erano presenti
anche decine e decine di pazienti alle cui testimonianze & dedica la sessione pomeridiana dellevento.

La malattia ¢ stata trattata dai vari specialisti in modo organico e completo:

il dott Nigro ha esposto le manifestazioni muscolo scheletriche, il dott Ohno lepidemiologia mondiale e ci-
nese, la dott.ssa Coniglio le manifestazioni neurologiche, la dott.ssa Latanza le manifestazioni oculari, il dott
Leccese Iepidemiologia in Italia, il dott Marmo le manifestazioni gastroenteriche, il dott Olivieri ha esposto i
vecchi e nuovi criteri diagnostici e le terapie a disposizione, la dott.ssa Padula le manifestazioni cardiovasco-
lari ed il dott Palazzi delle manifestazioni muco cutanee.

E’ stata una scelta facile puntare il focus sulla malattia di Behcet per questa nostra prima uscita pubblica, ha
spiegato Olivieri, perché se allestero la sanita della Basilicata ¢ conosciuta, & grazie alla nostra costante pre-
sente ai meeting internazionali. E non a caso la lezione magistrale ¢ stata affidata al professor Ohno, un oftal-
mologo di Sapporo, presidente della Societa internazionale, che organizzera uno dei suoi prossimi congressi
proprio a Matera, grazie al prestigio riconosciuto di Olivieri.

C? ancora molto da fare per la diagnosi precoce, ha spiegato Olivieri nel suo breve intervento di saluto
iniziale. Grazie a uno studio epidemiologico condotto a Potenza dal dottor Leccese sappiamo che ci sono

12 pazienti su 70mila abitanti. Dato che proiettato su scala regionale ci fa pensare a un bacino di ammalati
intorno alle 90 unita. Ma ne abbiamo in cura soltanto trenta sui 250 in tutto che afferiscono da tutt’Italia. E
su questo fronte ¢ fondamentale il ruolo dei medici di medicina generale che deono essere ben informati per
poter cogliere e ricondurre all'unita della patologia i tanti e differenziati sintomi, che spaziano dall'uveite alle
afte, dalle ulcere dermatologiche all'artrosi reumatoide.

Olivieri ha rivolto un particolare ringraziamento alla Simba, 'associazione dei pazienti, e a Francesco Scude-
ri, il campione d’atletica riportato all'agonismo grazie alla sperimentazione del farmaco biologico per cui si &
reso disponibile e che ha rinunciato alla sua privacy offrendosi come testimonial della possibilita di combat-
tere e vincere la malattia.

Come gia detto la sessione pomeridiana ¢ stata dedicata ai pazienti e gestita da Simba nella persona del suo
Vicepresidente Sig Marasco Cristiano.



Ama la vita e amala seppure non ti da cio che
potrebbe, amala anche se non ¢ come tu la vor-
resti, amala quando nasci e ogni volta che stai
per morire. Non amare mai senza amore, non
vivere mal senza vita.

Madre Teresa de Calcuta



