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Distrofia, polo nazionale

e« Formazione del personale: I'ospedale
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_ Un polodi formazione nazionale spe-

cializzato per la cura e l'assistenza dei

pazienti affetti da distrofia muscolare

di Duchenne e Becker. Nascera nell’a-

zienda ospedaliera “Santi Antonio e

Biagio ¢ Cesarc Arrigo” di Alessandria,

confermando la svolta di valorizzazio-

ne di filoni di eccellenza in campo sa-

nitario. La distrofia di Duchenne ¢ Bee-

ker & una malattia rarache colpiscc uno

su 3.500 maschi; la stima & che in Italia

siano 5.000 le persone affette dalla ma-

lattia, ma non esistono dati ufficiali

perché manca un database dedicato.

Geneticamente & determinata da una

mutazione del cromosoma X che altera

la produzione della distrofina, la pro-

teina che preserva il tessuto muscolare:

in assenza di distrofina, le fibre musco-

lari vengono con il tempo

sostituite da tessuto adipo-

so e connettivo con il con-

seguente e naturale pro-

gressivo  indebolimento

dei muscoli: il processo si

ripete in maniera costante

fino a che tutte le fibre mu-

scolari non sono morte. la

complicanza principale ¢
quella respiratoria. Latecnologiae I'as-
sistenza hanno migliorato le aspettati-
ve di vita che possono anche raddop-
piare rispetto ai quindici anni possibili
fino a un decennio fa. Grazie all’evolu-
zione teenologica con lintroduzionc
della ventilazione non invasiva ¢ dalla
macchina della tosse i pazienti possono
essere gestiti anche a casa: é sufficiente

uno specifico addestramento nell'uti-
lizzo del ventilatore e della macchina
della tosse che consente ai pazienti di
espellere il muco che altrimenti rischie-
rebbe di soffocare i polmoni.

Alessandria e Parent Project
1l presidio pediatrico del “Cesare Arri-
go” sara il punto di riferimento nazio-
nale per la distrofia di Duchenne e Bec-
ker. Le caratteristiche del “polo” sono
contenute nel Protocollo di intesa fir-
mato da Nicola Giorgione,
direttore generale dell’a-
zienda ospedaliera ales-
sandrina, e Filippo Buccel-
la, presidente dell’associa-
zione Parent Project (1a se-
de & a Roma; sito: Wwaww.pa-
i nata nel
1996 per «diffondere le
corrette procedure di tera-
pia e finanziare la ricerca scientifica fi-
nalizzata alla diagnosi preventiva c al
miglioramento della qualitd della vita
dei ragazzi affetti dalla patologia». [a
struttura di Anestesia e Rianimazione
Pediatrica, dirctta da Fabrizio Racca,
viene cosi individuata da Barent Pro-
ject come punto di riferimento per la
gestione degli aspetti respiratori della
patologia. «Saranno attivati duc lettidi
terapia sub-intensiva dedicati alla ge-
stione non invasiva dell’insufficienza
respiratoria acuta ¢ al monitoraggio
post-opcratorio dei pazienti affetti da
Dmd. Inoltre - spiega Fabrizio Racca- il
progetto prevede l'attivazione di una
consulenza telefonica ventiquattro ore
su ventiquattro, per la gestione delle

di Alessandria insieme alla Parents Project

la presentazione
del Protocollo
che favorira

1a nascita del polo
formativo che
punta a diventare
centro di riferi-
mento nazionale
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riacutizzazioni respiratoric nei pazien-
ti gia addestrati, oltre alla promozione
dell’attivita di formazione di medici di
altre strutture e i medici di medicina
generale e pediatri di libera scelta di al-
tre regioni». Un altro punto del Proto-
collo prevede'istituzione di un“Centro
diascolto” dell’associazione all’azienda
ospedalicra di Alessandria per «fornire
consulenza psicologica, educativa ¢ as-
sistenza formativa alle famiglie dei pa-
zienti affetti dalla patologia, ma anche
a medici, specialisti ¢ operatori del Ser-
vizio sanitario nazionale interessati ad
approfondire la conoscenza».

Enrico Sozzetti

Imalati di
Duchennee
Becker possono
avere migliori
aspettative
divita




