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Formare meglio a meno e senza aiuti

Michele Gangemi
Responsabile scientifico FAD di Quaderni acp

11 titolo di questo editoriale rimanda a una missione impossibile
sulla carta, ma resa possibile grazie a un gioco di squadra all’in-
terno di un contesto virtuoso come la redazione della nostra rivi-
sta. Il ringraziamento ai nostri lettori ¢ particolarmente sentito
perché ci permette di poter realizzare un’impresa non facile come
la formazione a distanza di Quaderni.

Prezioso ¢ anche laiuto del provider (Accademia Nazionale di
Medicina) che ci ha sempre supportato con grande competenza e
professionalita per quanto riguarda tutta la parte sulla piattafor-
ma visibile ai soli iscritti.

A questo punto vi starete chiedendo se questo pensiero dell’autore
si basi su dati concreti o sia frutto del suo inguaribile ottimismo.
L'analisi delle schede di valutazione del corso del 2015 (terza edizio-
ne) ci permette alcune considerazioni da condividere con i lettori.

Il numero degli iscritti ¢ rimasto invariato (267) rispetto alla pre-
cedente edizione, nonostante la riduzione dei crediti ECM, pas-
sati da 27 a 18. Questo primo dato permette di evidenziare come i
crediti, per quanto utili, non siano la molla principale che fa iscri-
vere alla nostra FAD.

Dei 267 iscritti hanno concluso il percorso con successo 215 par-
tecipanti, 52 non hanno portato a termine la formazione pari a
circa i1 20% del totale. Questo dato ¢ in linea con quanto accade in
altri corsi, ma vorremmo ridurre le perdite e capire come miglio-
rare Paccessibilita e la fruizione del corso. La segreteria ACP, con
il mitico Gianni Piras, ¢ a vostra disposizione con grande dedizio-
ne e non esitate a suggerire qualsiasi proposta di miglioramento.
Stiamo producendo un tutorial (vedi box in basso) che ci possa
facilitare ulteriormente per I'edizione 2016.

11 gradimento ¢ bulgaro e superiore anche alle aspettative. Tutti gli
items considerati hanno ottenuto risposte di gradimento dal 95% in
su. Sia le tematiche scelte che la metodologia didattica sono apprez-
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zate e ritenute adeguate per il nostro target (ospedale e territorio).
Gli argomenti suggeriti per il futuro sono in linea con la nostra
programmazione. Questa considerazione ci porta a ritenere che il
divario tra bisogni di formazione percepiti dal singolo e dai forma-
tori sia veramente esiguo. Molti degli argomenti suggeriti sono stati
inseriti nella FAD 2016 e altri saranno ripresi nelle future edizioni.
L'assenza di sponsor permette assoluta trasparenza nei contenuti,
ma anche nella metodologia didattica volta a stimolare la rifles-
sione e il problem solving, piuttosto che I'addestramento.

I dati provenienti dal web indicano un numero molto elevato di
download dei dossier FAD e questo conferma lattenzione all’ini-
ziativa anche se probabilmente solo per la parte di lettura.

11 piccolo ritocco della quota d’iscrizione si ¢ reso necessario per
cercare di rimanere in attivo, senza sacrificare la qualita dell’ini-
ziativa che continua a reggersi senza sponsor. Chiediamo il vostro
sostegno e il vostro prezioso ritorno per non tradire le aspettative.
La FAD di Quaderni acp costituisce anche l'ossatura del volume
“Formazione a distanza ravvicinata”, edito dall’ACP e a disposi-
zione dei soci a 25 euro. La rigorosa metodologia didattica e la
cura dei dettagli rendono il libro particolarmente utile e fruibile
da parte di tutti i lettori, anche se gia utenti della FAD.

Un grazie al nostro editore (ACP) che ha inserito la presentazione
di questa iniziativa nel prossimo congresso nazionale a testimo-
nianza dell’apprezzamento per lo sforzo fatto da tutta la redazione
e dagli autori dei dossier. Alcuni gruppi locali ACP stanno propo-
nendo questo modello didattico nella loro formazione in gruppo
e questa via andrebbe privilegiata anche per capirne i limiti e per
poterla potenziare nell’ottica di un cooperative-learning.

I1 lettore dira se il titolo risulta azzeccato.

M migangem@tin.it

rai il codice di attivazione.
Di seguito le indicazioni per recuperare il codice e attivare il corso:

Istruzioni per accedere al corso FAD ACP

Dopo aver acquistato il corso FAD all’interno dell'area riservata del portale www.acp.it, riceve-

o

1) accedere al portale facendo click su Legin e inserire il nome utente e la password ricevuti al
momento della registrazione. Se non si ricordano i dati di accesso, seguire la procedura per il
recupero indicata sul sito, se non si & registrati fare click su Registrati per ricevere una mail
con gli identificativi (immagine sul lato);

2) dopo I'accesso, fare click sul Menu FAD presente sul lato sinistro della pagina e, all‘apertu-
ra della nuova schermata, in corrispondenza del corso acquistato, si potra vedere il proprio
codice di attivazione (facendo doppio click sul codice il testo verra selezionato e potra essere
copiato); || l

3) per accedere alla piattaforma FAD dell’Accademia Nazionale di Medicina (ACCMED) fare click

Welcome to ACP. This site is accessible to
approved users only. To be approved, you must
first register.

Nome utente

su Collegati (o digitare il seguente indirizzo sulla barra di navigazione: http://fad. accmed.org/ e
login/index.php). Gli identificativi per accedere al portale dell’ACP non sono gli stessi per I'ac-
cesso alla piattaforma FAD del’ACCMED. Se non ti sei mai registrato alla piattaforma visita B cordumt

I'indirizzo sopraindicato e fai click su Registrati nel riquadro a destra della schermata. Se sei
gia registrato e non ricordi i dati di accesso, segui la procedura indicata nel sito;
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a Registrati | £ stata persa la password?
dentemente copiato.
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GenitoriPit compie 10 anni
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*Coordinatore del Programma GenitoriPiu, **Direttore di Quaderni acp

Un genitore quasi perfetto: con questa frase di Bettelheim a fine
2006, gli autori avevano identificato insieme, in un brain stor-
ming, lo spirito con cui il progetto sei+uno, ideato e sperimentato
dal Centro per la Salute del bambino (CSB), poteva essere ripreso
e sviluppato.

“Prendiamoci piu cura della loro vita” diventava lo slogan di Ge-
nitoriPili, per dare il messaggio che molte cose possono fare i ge-
nitori per la salute dei loro figli, se correttamente accompagnati da
professionisti preparati e resi consapevoli delle enormi risorse che
anche nelle situazioni piu difficili possono esprimere.

Nato nel Veneto nel 2006 come Campagna di comunicazione so-
ciale, tra il 2007 e il 2009 diventa Progetto Nazionale per ini-
ziativa del Ministero della Salute, che lo integra attraverso la
collaborazione dell'UNICEF e, attraverso la FIMP, della pedia-
tria di famiglia.

Attivo in tutta Italia, viene applicato in particolare in 14 Regioni,
e riceve immediatamente il patrocinio del Programma Nazionale
Guadagnare Salute.

Oltre alla popolazione, molto lavoro si rivolge anche agli ope-
ratori, con la produzione di materiale scientifico sulle azioni del
programma, (diventate 8 - www.genitoripiu.it), basato su solide
prove di efficacia, redatto e validato dal CSB e dalle pitt impor-
tanti societd scientifiche e professionali impegnate nel percorso
nascita. Su questi contenuti si ¢ basata una formazione costante e
capillare degli operatori.

Le azioni promosse e la visione long /ife course, centrata sulla per-
sona ¢ sull'ezmpowerment delle famiglie, vengono riprese con at-
tenzione crescente nei Piani di Prevenzione, sia Nazionali che
Regionali, susseguitisi nel tempo. In questo senso ha assunto un
ruolo fondamentale ottenere l'introduzione nei sistemi di sor-
veglianza di indicatori relativi alla salute del bambino, fino alla
recente sperimentazione coordinata dall’Istituto Superiore di Sa-
nita di uno specifico sistema di sorveglianza (Sorveglianza 0-2).
Nella Regione Veneto oggi prosegue come Programma all’inter-
no del Piano Regionale della Prevenzione 2014-2018, con fun-
zioni di coordinamento del Piano Regionale della Promozione

della Salute Materno-Infantile e con una progettualita tesa a in-
crementare la comunicazione anche attraverso l'utilizzo del web,
alla produzione di news e di una newsletter che per ora raggiunge
4440 destinatari.

Fin dal suo inizio il progetto ha condiviso con 'ACP una intensa
attivita di Adwocacy per portare all’attenzione della Sanita e del
mondo della prevenzione i bisogni dei bambini e delle loro fami-
glie, con un crescente impegno per il contrasto alle disuguaglian-
ze in salute precoci.

Quest’ultima ¢ una delle 4 priorita individuate dal’ACP fin dal
2007, accanto al Sostegno alla Genitorialita, al’Ambiente e alla
Salute Mentale (Quaderni acp 2007;14:145).

In occasione di questo importante compleanno GenitorPiu e
Quaderni acp concretizzano una collaborazione ancora piu orga-
nica sui determinati punti strategici.

Collaborazione per divulgare attraverso GenitoriPitt contenu-
ti sempre pit aggiornati e pertinenti in merito alle 8 azioni e alla
salute materno-infantile in generale, mettendo a disposizione del
programma e del suo pubblico di genitori e operatori, articoli e re-
visioni, come quella sull’acido folico (Quaderni acp 2016;23:20-23).
un richiamo particolare a ogni news di interesse comune, anche
su eventi, iniziative formative e convegni.

Diftusione condivisa dei dati disponibili, i ricavati da survey, sulla
salute materno-infantile.

Valorizzazione dei contributi di interesse comune oggetto delle
rubriche fisse della Rivista, dedicate alla lettura precoce, con Nati
per Leggere, e alla promozione delle pratiche vaccinali nell’infan-
zia con Vaccinacipi.

Siamo certi che da questa collaborazione riusciremo a ricavare
una crescita professionale negli operatori, un miglioramento
nell’offerta istituzionale e il rinforzo di un dialogo sempre piu
aperto con i genitori, i veri protagonisti della salute dei loro

figli.

X leonardo.speri@ulss20.verona.it
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Linee guida e appropriatezza

Luca de Fiore

EDITORIALE

QP

Presidente della Associazione Alessandro Liberati — Network Italiano Cochrane

Nel tempo di scrivere queste righe ¢’¢ stato un diluvio di tweet
con lo hashtag #guidelines. Colpa — o merito? — delle linee guida
per la dieta degli americani (Dietary Guidelines for Americans) del
Governo federale statunitense'. Alle raccomandazioni dovranno
uniformarsi i policy maker di tutta la nazione, i servizi delle men-
se scolastiche che preparano da mangiare ogni giorno a 30 milioni
di bambini, i 5 mila servizi di assistenza comunitaria per gli an-
ziani, i cuochi che allestiscono il rancio per i soldati statunitensi,
gli addetti ai servizi di salute materno-infantile che si prendono
cura di circa 8 milioni di mamme e neonati.

Peccato che sul contenuto delle linee guida non ci siano due per-
sone che vadano d’accordo. E una storia un po’ lunga per essere
raccontata in dettaglio: basti sapere che gia il lavoro preparatorio
di questo documento ¢ stato oggetto di un’analisi commissiona-
ta e pubblicata sul British Medical Journal che, oltre a contestare
nel merito buona parte del lavoro di revisione della letteratura
condotto dal panel di esperti, ha sottolineato i numerosi conflit-
ti di interesse che potenzialmente condizionavano l'operato del-
la commissione?. La controversia ha portato a una lettera aperta
di centinaia di nutrizionisti di molti Paesi del mondo che hanno
violentemente attaccato il settimanale della British Medical Asso-
ciation, chiedendo di ritirare larticolo®. Ad oggi, il BM]J attende
il parere di alcuni referee da lui nominati che, come in altri casi
simili che si sono verificati nei mesi scorsi, suggeriranno alla dire-
zione della rivista la decisione da prendere.

Tra gli elementi all'origine del problema hanno molto rilievo le scel-
te metodologiche che informano il lavoro dei ricercatori. Il campo
della scienza dell’alimentazione ¢ particolarmente a rischio, anche
perché la rilevazione delle abitudini dietetiche e alimentari € per lo
pit affidata a questionari o a osservazioni empiriche: il pericolo di
distorsione dei dati raccolti ¢ molto elevato, cosi come i condiziona-
menti dei comportamenti dei partecipanti agli studi: se sai di essere
“osservato” da qualcuno che controlla le tue abitudini, & probabile
che i comportamenti che seguirai potranno essere pit virtuosi, cosi
come la sincerita nel rispondere a delle survey potra risultare in-
fluenzata dal tuo amor proprio. In generale, pero, la ricerca nutri-
zionale ¢ poco affidabile e costruire linee guida su un terreno cosi
poco solido si rivela un esercizio temerario”.

Se le linee-guida nutrizionali statunitensi sono state definite da
Walter Willett® “a disservice to the American public”, non si
puo dire ci sia maggiore consenso su raccomandazioni altrettan-
to importanti, come quelle sugli screening mammografici. L4-
merican College of Obstetrics and Gynecology raccomanda I'avvio
degli screening a partire dai 40 anni; dmerican Cancer Society ha
da poco modificato le indicazioni precedentemente fornite: esa-
me annuale dopo i 45 anni e non pil dai 40°. Comunque troppo
presto e di frequente per la U.S. Preventive Service Tusk Force,
che suggerisce la cadenza biennale e solo a partire dal cinquan-
tesimo compleanno della donna’. Particolare non trascurabile:
prima di questa data sara la donna a decidere cosa fare, consi-
gliata dal proprio medico, sulla base della propria storia e del
conseguente profilo di rischio.

La mancata concordanza tra linee guida sulla stessa materia puo

disorientare sia il medico sia i decisori di politica sanitaria. In
certi casi, pero, il mancato accordo pud rivelarsi provvidenziale.
Pensiamo, per esempio, al caso delle linee guida per il controllo
della ipercolesterolemia redatte dall’4merican College of Cardiology
(ACCQ) in collaborazione con UAmerican Heart Association (AHA).
Per qualcuno si ¢ trattato di una rivoluzione positiva, per altri un
azzardo®. Ad ogni modo, se n’¢ discusso al punto che il board del
New York Times ha sentito il bisogno di intervenire con un edi-
toriale per raccomandare cautela nell’affidarsi al calcolatore del
rischio integrato nelle linee guida e sollecitare un approfondito
confronto col proprio medico”. Cautela quanto mai opportuna se
autori italiani facevano successivamente notare che “I'applicazio-
ne delle nuove linee guida ACC/AHA potrebbe causare fino a
38.400 nuovi casi di miosite severa e fino a 16.640 nuovi casi di
rabdomiolisi negli Stati Uniti™"’.

Viviamo la paradossale situazione di una medicina (e di una sa-
nitd e di una salute) sempre pit complessa a cui si pretende di
rispondere con la definizione ininterrotta di nuove categorie,
classificazioni e percorsi. Da una parte viene enfatizzato il valore
dell’autonomia decisionale di un cittadino (o di un malato) final-
mente consapevole e dall’altra si richiede che il clinico segua iti-
nerari quanto pit rigidi possibile.

Gia a distanza di pochi anni dalla loro iniziale popolarita come ef-
tetto della diffusione dei principi della medicina basata sulle pro-
ve, delle linee guida non si parlava pitt come di regole da seguire
né come sintesi derivata dalla selezione e interpretazione della let-
teratura a beneficio di un medico troppo impegnato per poterle
studiare'. Piuttosto, le linee guida dovevano orientare il clinico
che necessariamente avrebbe dovuto tenere conto nell’applicarle
dei fattori culturali e di contesto: valori e punti di vista di tutte
le parti in causa, dentro e fuori la professione. Ancora: qualsiasi
decisione non avrebbe potuto prescindere “dagli aspetti organiz-
zativi e strutturali dell’ambiente clinico”.

Se vogliamo — e vogliamo — le linee guida sono un’opportunita
di autovalutazione, di controllo e di crescita per Uorganizzazione,
molto pil di quanto non possano esserlo per il singolo professio-
nista. E I'adozione di raccomandazioni non pud mai — o quasi —
configurarsi come una scelta personale ma come un progetto di
ricerca che una comunita di pratica pitt o meno ampia decide di
intraprendere mettendo se stessa in discussione'.

Pensare di legare la responsabilita professionale all’aderenza del-
le proprie scelte alle indicazioni di linee guida & un’ingenuita: in
primo luogo perché ¢ una “soluzione” solo apparente, perché ¢
concretamente impraticabile per la molteplicita e incoerenza dei
documenti ai quali il medico pud teoricamente riferirsi. Anche
provare a stabilire una sorta di gerarchia di valore delle raccoman-
dazioni sulla base di un’ipotetica diversa autorevolezza della fonte
non ¢ giustificato da evidenze: la qualita delle linee guida non di-
pende dalla istituzione o dalla associazione che le redige.

Se applicare le linee guida non puo essere un indicatore di re-
sponsabilita del medico, conoscerle e discuterne il contenuto con i
colleghi forse si. Ma, anche in questo caso, la dimensione entro la
quale ragionare & di sistema: pud un Servizio Sanitario Nazionale



che ha completamente abbandonato ogni attivita formativa e in-
formativa indipendente assegnare al singolo professionista la re-
sponsabilita di aggiornarsi? C’¢ poco da fare: da giovani eravamo
convinti che lorigine di qualsiasi problema fosse “piti a monte”.
Facevamo un po’ ridere, ma forse avevamo ragione.

' http://health.gov/dietaryguidelines/2015/guidelines/ - Ultimo acces-
so 9 gennaio 2016.

2 Teicholz N. The scientific report guiding the US dietary guidelines: is it
scientific? BMJ 2015;351:h4962.

® Vedi le Rapid responses allindirizzo http://www.bmj.com/con-
tent/351/bmj.h4962/rapid-responses - ultimo accesso 11 gennaio 2016.
* loannidis JPA. Implausible results in human nutrition research. BMJ
2013;347:16698.

® Walter Willett & il direttore del Dipartimento di Nutrizione della Har-
vard University.
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¢ Per una sintesi vedi http://goo.gl/sb6Pz - Ultimo accesso 8 gennaio 2016.
7 www.screemingforbreastcancer.org/ - Ultimo accesso 10 gennaio 2016.
& Martin SS, Blumenthal RS. Concept and controversies: The 2013 ACC/
AHA risk assessment and cholesterol treatment guidelines. Ann Intern
Med 2014;160:356-8.

® The Editorial Board. Cholesterol guidelines under attack. NY Times
2013; 18 novembre. Ultimo accesso 9 gennaio 2016.

0 Lippi G, Mattiuzzi C. Nuove linee guida per il trattamento dell'ipercole-
sterolemia: eccesso di una cosa buona? Recenti Prog Med 2014;105:317-21.
" Grilli R. Le linee guida nell’era dell’assistenza basata su prove di ef-
ficacia: da semplici raccomandazioni a politiche assistenziali condivise.
In: Liberati A (a cura di). La medicina delle prove di efficacia. Roma: Il
Pensiero Scientifico Editore, 1997.

'2 Ballini L, Liberati A. Linee guida per la pratica clinica. Roma: Il Pensie-
ro Scientifico Editore, 2004.

P4 luca.defiore@pensiero.it

Scholar.

di articoli scaricati e a quali rubriche della rivista corrispondono.

da seguire.

Il nuovo archivio online di Quaderni acp...
| numeri a quasi 3 anni dalla pubblicazione online

Sono passati quasi tre anni dalla pubblicazione online del nuovo archivio di Quaderni acp, dove si possono trovare e scaricare integralmente tutti gli
articoli dal 2003 fino ad oggi. A giugno del 2013 fu abbandonata la vecchia tecnologia di indicizzazione degli articoli, integrando direttamente nel
nostro portale (www.acp.it) il motore di ricerca di Google. Questo passaggio ci ha consentito di rinunciare all'utilizzo delle parole chiave in quanto il
nuovo motore & capace di leggere interamente il contenuto dei file pdf archiviati, e di conseguenza avere un‘ottima indicizzazione anche su Google

Periodicamente vengono effettuate delle rilevazioni che ci consentono di comprendere I'andamento della frequentazione del nuovo archivio, il numero

L'ultima rilevazione risale al 12 febbraio di quest'anno e le statistiche ci dicono che abbiamo avuto 46.012 visualizzazioni delle pagine dell‘archivio, a
cui hanno fatto seguito 42.785 download degli articoli. In particolare segnaliamo che le due rubriche pit scaricate sono Info genitori e Formazione
a distanza. Sono sicuramente numeri importanti che, oltre agli apprezzamenti e i consigli ricevuti dai nostri lettori, ci danno indicazioni sul cammino
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Retracted!

Enrico Valletta

EDITORIALE

QP

UO di Pediatria, Ospedale G.B. Morgagni — L. Pierantoni, AUSL della Romagna, Forli

1 will not Reason & Compare;
my business is to create.

WILLIAM BLAKE (1757-1827), JERUSALEM

“In families with a history of atopic disease mothers who breast feed
should avoid common allergenic foods during lactation. If they choose
not to breast feed a hydrolysate formula should be used.” Cosi conclu-
deva, nel 1989, il canadese R.K. Chandra, riferimento per aller-
gologi e pediatri di tutto il mondo. Gia nel 1995 un’indagine della
sua universitd aveva accertato l'inesistenza di qualsiasi dato rela-
tivo allo studio, ma aveva insabbiato la cosa per timore di ritor-
sioni legali. Nel 2006, la rete televisiva canadese CBC riprende la
questione: i documenti emersi dall’inchiesta e dal successivo pro-
cesso rivelano che i dati di quella e di altre ricerche erano inven-
tati e che vi erano importanti conflitti di interesse non dichiarati.
Nel 2015, 25 anni dopo la pubblicazione, BM] ritira 'articolo ed
esiste il dubbio che buona parte degli oltre 200 lavori prodotti da
Chandra abbia poco o nessun fondamento scientifico (White C.
BM]J 2015;351:h5683).

La storia di A.J. Wakefield e del suo lavoro pubblicato da Zhe
Lancet nel 1998 ¢ nota. Lo studio, condotto su 12 bambini con di-
sturbo regressivo dello sviluppo e sintomi intestinali cronici, ipo-
tizzava un nesso causale con la vaccinazione MMR. I risultati
della ricerca, amplificati dagli organi di informazione pitt 0 meno
scientifica, hanno avuto conseguenze devastanti dentro e fuori la
Gran Bretagna, determinando una caduta della copertura vacci-
nale per il morbillo e il riemergere di estesi focolai epidemici. Nel
2004, il giornalista Brian Deer rende pubbliche alcune irregolari-
ta del lavoro di Wakefield: i 12 bambini non erano pazienti “con-
secutivi” ma gli erano stati riferiti da un legale che rappresentava
le famiglie in azioni di rivalsa anti-vaccinale; Wakefield non aveva
dichiarato questo possibile conflitto di interesse; i bambini erano
stati sottoposti a procedure (colonscopia e rachicentesi) senza l'ap-
provazione del comitato etico e avevano ricevuto piccole somme
di denaro per sottoporsi ai prelievi. Nel 2010 I’Ordine dei Medici
Britannico lo accusa di comportamento disonesto e irresponsabile
e lo radia. Subito dopo, The Lancet ritira larticolo (The Editors of
the Lancet. Lancet 2010;375:445).

Meno note ai pediatri sono le gesta di S.S. Reuben e di H-1. Mo-
on, due “creativi seriali”. Il primo, anestesista statunitense pionie-
re della terapia antalgica, dal 1996 per 12 anni produce almeno
25 pubblicazioni che risulteranno inventate o eticamente scorret-
te e quindi ritirate. Reuben aveva pesanti conflitti d’interesse con
le case produttrici dei COX2-inibitori e i suoi “studi” hanno in-
fluenzato il trattamento di milioni di pazienti in tutto il mondo.
Dautorevole Anesthesia & Analgesia deve ritrattare 10 sue pubbli-
cazioni (White P, et al. Anesth Analg 2011;112:512-5). 11 sud-co-
reano Moon, esperto di piante medicinali, “forza” il sistema di
peer-review dell’editore Informa suggerendo, per i propri artico-

li, e-mail di falsi revisori dietro ai quali c’erano lui o suoi colla-
boratori. Risultato: 28 lavori vengono ritirati. Nel 2013 analoga
frode coinvolge I'editore SAGE che scopre un meccanismo di au-
to-revisione ideato dall’ingegnere taiwanese Chane che si con-
clude con la ritrattazione di 60 pubblicazioni (Haug GJ. NEJM
2015;373:2393-5). Nell’'agosto 2015 la Springer cancella 64 lavori
pubblicati in 10 sue riviste e poco prima BioMed Central ne aveva
annullati altri 43.

Il fenomeno delle frodi scientifiche non & nuovo, ma appare in
aumento e non risparmia alcuna disciplina né rivista di prestigio.
Nonostante la percentuale degli articoli ritirati sia molto bassa
(0.02% di quelli pubblicati), il loro numero & cospicuo (oltre 2300
in campo biomedico negli anni 2004-2013) e i potenziali danni
arrecati tutt’altro che trascurabili. Non sempre si ¢ di fronte a una
falsificazione dei dati, spesso si tratta di errori statistici o interpre-
tativi, plagio, duplicazione, disaccordo tra gli autori o infrazioni
etiche. L'accertamento di una frode o di una sostanziale scorret-
tezza puo essere complesso e il tempo che intercorre tra la pub-
blicazione e la ritrattazione molto lungo. La spinta a pubblicare ai
fini di carriera ¢, in taluni ambienti, fortissima e si accompagna
spesso a conflitti di interesse macroscopici e non dichiarati. D’al-
tra parte, il proliferare di editori che promettono rapida pubbli-
cazione (e rapidissimo referaggio) & crescente e nasconde interessi
economici facilmente verificabili. La consuetudine di chiedere
agli autori stessi, nomi e e-mail dei possibili revisori, & evidente-
mente strumentale (facilita il compito di editors poco competenti
o superimpegnati) ed espone a intuibili rischi di revisioni di scar-
sa qualita o compiacenti. La vulnerabilita dei sistemi informatici
(ScholarOne o Editorial Manager, tra gli altri) che gestiscono il
processo di submission completa il quadro e rende possibili le gesta
dei vari Moon e Chane. Autori cinesi e asiatici sono implicati con
particolare frequenza, ma non hanno certamente I'esclusiva della
scarsa correttezza scientifica.

Di fronte a tanta creativita, il lettore “medio” sembra indifeso.
Lautorevolezza della rivista che ospita l'articolo e dell’istituzio-
ne da cui proviene non garantisce in senso assoluto e anche dopo
la ritrattazione i lavori incriminati continuano a essere citati e
a fare danni per anni. Eppure, un livello pit elevato di garan-
zia non pud che venire dagli istituti di ricerca (maggiore sorve-
glianza su protocolli, provenienza e utilizzo dei fondi, possibili
conflitti di interesse, rispetto dei requisiti etici) e dagli stessi
editori. Il sistema dei “revisori suggeriti dagli autori” non & piu
sostenibile e tutto il processo di peer-review dovra essere por-
tato a un piu elevato livello di affidabilita. Mentre le maggiori
riviste biomediche prendono atto di questo, la trasparenza della
ricerca scientifica ¢ monitorata dai siti del Committee of Publi-
cation Ethics (publicationethics.org) e di Retraction Watch (re-
tractionwatch.com).

X enrico.valletta@auslromagna.it
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Rosa senza spine

Vincenzo Calia
Pediatra di famiglia, Roma — Direttore di UPPA

“Non ¢’¢ rosa senza spine”. Nessuno metterebbe in dubbio la sag-
gezza di questo detto. E invece si tratta soltanto di un luogo co-
mune: esistono alcune varieta di rose del tutto prive di spine, rare
certamente, ma non per questo meno belle e meno profumate.
Tutti dicono che non sia possibile pubblicare un giornale senza il
sostegno della pubblicitd. Anche questo ¢ soltanto un luogo comu-
ne, e lo dimostra l'esistenza di una rivista come Quaderni acp.
Anche Un Pediatra Per Amico (UPPA) quest’anno diventa una “ro-
sa senza spine” e cio¢ si unisce al gruppo, ristrettissimo, di pubbli-
cazioni che possono vantarsi di poter fare a meno della pubblicita.
Un bel risultato, ma come ci siamo arrivati?

Facciamo un passo indietro.

UPPA nasce nel 2001 dalla convergenza di due fattori: la matu-
razione di una pratica professionale di qualita all’interno di una
consistente area di pediatri, e la produzione culturale e scientifica
di un gruppo di élite, raccolto nel’ACP.

Idee nuove e persone determinate a metterle in pratica.
Contemporaneamente nelle famiglie cresceva la richiesta di com-
petenze e di informazioni corrette: formare genitori autonomi e
competenti & proprio uno degli obiettivi della migliore pediatria.
Percio non fu difficile per il piccolo gruppo di medici, psicologi e
giornalisti che decisero di avventurarsi nella produzione di questo
nuovo giornale stilare un progetto: c’erano le idee, c’era una schie-
ra di colleghi che avrebbe potuto diffonderle, si intravedeva uno
spazio nel panorama editoriale. Decisivi furono l'entusiasmo e il
sostegno dell’indimenticabile prof. Panizon.

Mancava una cosa pero: il denaro, anche quello era indispensabile.
Nasceva e si diffondeva rapidamente in quegli anni un modello
editoriale: la free press, ossia la distribuzione gratuita (spesso fat-
ta per strada) di pubblicazioni prodotte a basso costo e finanziate
dalla raccolta pubblicitaria.

A questo modello si ispird UPPA e fu affidata percid a un edi-
tore ben introdotto nel mercato della pubblicita: solo 48 faccia-
te, stampate su una carta economica, senza copertina; 5 numeri
all’anno, uno ogni due mesi con una pausa in estate.

Lavvio non fu facile e nei primi anni il gruppo fondatore fu co-
stretto a mettere mano al portafoglio: la pubblicita c’era, ma non
era sufliciente per coprire i costi, anche se si sperava che sarebbe
cresciuta con il tempo.

Li per i non pensammo neppure che fosse possibile raccogliere
anche abbonamenti. Fu solo dopo alcuni mesi, quando ci accor-
gemmo che le famiglie cominciavano ad abbonarsi, che decidem-
mo di aggiungere alle pagine pubblicitarie una nostra pagina in
cui si sollecitavano i lettori occasionali, quelli che avevano trovato
UPPA nella sala d’attesa del loro pediatra, ad abbonarsi... “per
non perdere nemmeno un numero’.

E gli abbonamenti, pian piano, cominciarono ad arrivare: nel
2004 (quarto anno di pubblicazione) raggiunsero il numero di 4
mila, su una tiratura complessiva di 70 mila copie, quasi tutte in-
viate gratuitamente ai pediatri.

Scoprire che era possibile raccogliere abbonamenti fu la salvezza,
perché intanto la raccolta pubblicitaria cominciava a mostrare le
sue criticita.
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Leditoria periodica (dai grandi quotidiani ai giornaletti di quar-
tiere) e la produzione radiofonica e televisiva si reggono da sempre
sulla pubblicita. Che non & perd una specie di manna che scende
dal cielo e di cui tutti possono beneficiare, sulla base di un sempli-
ce contratto di scambio: io pubblicizzo il tuo prodotto e tu paghi
per questo servizio. La situazione ¢ molto diversa, soprattutto per
le pubblicazioni “di settore” come UPPA.

La raccolta pubblicitaria passa attraverso grandi agenzie, legate
direttamente agli editori della carta stampata e della TV, che si
guardano bene da ammettere intrusi alla loro tavola. E quel poco
di pubblicita destinato all’editoria “di settore” & spesso condizio-
nato alla disponibilita a sostenere, in maniera pilt o meno palese,
questa o quella linea di prodotti.

Percio la vita era dura per chi, come UPPA, non era “raccoman-
dato” o disponibile a fare della pubblicita occulta.

Svaniva anche lillusione di raccogliere la pubblicita “neutra”,
quella dei prodotti di largo consumo (le automobili, gli elettrodo-
mestici...) che pure riempie le pagine di moltissimi giornali e che
sarebbe stata per UPPA non impegnativa rispetto ai contenuti.
Comincio allora una specie di altalena: essere o non essere? Come
garantire la pubblicazione di un giornale che ormai aveva acquisi-
to una sua identita e persino un certo “mercato”: con la pubblicita,
desiderata ma non accettata a tutti i costi, o con gli abbonamenti,
che crescevano, ma non abbastanza?

Bisogna arrivare al 2008 per assistere al “sorpasso™ per la prima
volta le entrate derivanti dagli abbonamenti superano quelle della
pubblicita. Un risultato incoraggiante, anche se gli abbonamenti
ancora non bastano a coprire i costi: il giornale intanto ¢ cresciuto,
i5 numeri all’anno sono diventati 6, la veste grafica &€ notevolmen-
te migliorata. Il nostro editore, stretto nella morsa della “crisi” che
si stava traducendo in una forte contrazione degli investimenti
nella pubblicita, decide di chiudere i battenti. E cosi UPPA ¢ co-
stretta a diventare editore di se stessa.

La prima decisione fu di rinunciare a spedire decine di migliaia di
copie in omaggio e chiedere ai pediatri “diffusori” un contributo,
un abbonamento a un costo poco pil che simbolico: furono pit di
1000 i pediatri che accettarono.

E intanto crescevano costantemente, un numero dopo laltro, gli
abbonamenti delle famiglie, UPPA era diventata in un certo senso
“famosa” si trovava negli studi dei pediatri, godeva del passapa-
rola dei genitori che apprezzavano una voce fuori dal coro della
stampa consumistica e salutista, era ormai presente su internet e
nei social media.

E cosi oggi siamo finalmente arrivati ad avere pitt di 12 mila ab-
bonati, che forniscono entrate sufficienti per coprire i costi che,
ovviamente, sono sempre ridotti al minino.

Ma ¢’¢ di pit: ormai UPPA si presenta come un “vero” giornale:
dal 2015 ha 64 pagine (non pil 48), a cui quest’anno si aggiungo-
no una copertina di carta pesante e una nuova veste grafica.
Anche i contenuti si stanno espandendo, approfittando anche
dello spazio un tempo destinato alle inserzioni pubblicitarie; la
redazione ¢ cresciuta e il sito internet (uppa.it) ¢ diventato un por-
tale, certificato secondo uno standard di eccellenza e indipenden-
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za nell’informazione sulla salute (HONcode - healthonnet.org/
HONcode/Italian/).

UPPA ¢ un giornale per le famiglie, ma & anche la voce dei pe-
diatri che, grazie anche al contributo competente e generoso di
tanti colleghi, ben conosciuti anche dai lettori di Quaderni acp,
sono l'unica categoria di medici che dispone di uno strumento di
comunicazione con i propri pazienti. Anzi, di pit strumenti di
comunicazione perché si espande velocissimamente anche tutto
quello che viaggia sul web.

Se oggi dovessimo giudicare i risultati in base alle intenzioni del

2001 e all’ipotesi da cui eravamo partiti, saremmo costretti ad
ammettere un fallimento: non ¢ possibile pubblicare un giornale
indipendente, diffuso gratuitamente e finanziato dalla pubblicita.
Se invece leggiamo la storia di UPPA per come si ¢ evoluta e guar-
diamo la situazione di oggi, dobbiamo constatare un successo sor-
prendente.

Per ricorrere ancora una volta a un modo di dire...
male viene per nuocere.

non tutto il

X direttore@uppa.it

28° Congresso nazionale ACP — “Reti di prevenzione, reti di cura”
13, 14, 15 ottobre 2016, Trieste, Auditorium Museo Revoltella

Giovedi 13 ottobre

Neuroscienze, psicologia dello sviluppo
e promozione della salute mentale
(sessione in collaborazione con SINPIA)

14.11-14.44: Registrazione e introduzione

14.45-16.15: Cosa ci dice la ricerca in
neuroscienze sullo sviluppo del bambino
Antonio Damasio, Hanna Damasio (Brain

and creativity Center and Neuroimaging
Center, University of Southern California, Los
Angeles)

Teresa Farroni (Dipartimento di Psicologia
dello Sviluppo e della Socializzazione,
Universita di Padova)

16.15-16.45: L'evoluzione
dell’'epidemiologia dei problemi di neuro
sviluppo e di salute mentale nel bambino
e nell'adolescente: ipotesi causali e
spunti per I'intervento

Antonella Costantino (Societa Italiana di
Neuropsichiatria Infantile)

16.45-18.30: E possibile prevenire i
problemi di salute mentale? Quali
evidenze? Quale applicabilita alla realta
italiana? Quale ruolo per il pediatra?
Gruppo di lavoro ACP

18.30-18.45: Letture: scritti di Franco
Panizon

Venerdi 14 ottobre
Reti di cura

8.52-11.00: L'adolescente in crisi e la
risposta dei servizi. L'adolescente con
un problema psichiatrico acuto in PS e in
ricovero epidemiologia, risposte attuali
e nuove soluzioni

Egidio Barbi (IRCCS Burlo, Trieste) +
neuropsichiatra infantile

PROGRAMMA PROVVISORIO

Il “rifiuto della cura” negli adolescenti
con malattia cronica: MICI e tumori
Momcilo Jankovic (Clinica pediatrica, Monza)
e Martellossi (IRCCS Burlo, Trieste)

Letture: scritti di Sergio Nordio

11.00-11.20: pausa

Reti di prevenzione

11.20-12.20: Allattamento al seno, cosa

si muove? | dati della regione Veneto

su trend e motivazioni, con commento di
Leonardo Speri

Un filmato su Riflessi materni e neonatali
primitivi per I"allattamento, con commento
di Sofia Quintero

12.20-13.20: Tecnologie digitali: quali
evidenze? Quali raccomandazioni?
Valeria Balbinot (CSB onlus, Trieste), Silvia
Borando (Minibombo, Modena), Giacomo
Toffol (gruppo ACP PUMP, Asolo)

13.20-14.20: pranzo

14.20-15.30: Regole e strumenti. Il
conflitto di interessi: cosa si muove nel
mondo e in Italia

Serena Donati (ISS, Roma), Adriano Cattaneo
(OISG, Trieste)

L esperienza dei pediatri in FVG (Sergio
Facchini)

15.30-16.30: La newsletter
Gruppo di lavoro ACP

La FAD
Direttore Quaderni ACP

16.30-18.30: Assemblea ACP

20.00: cena ed evento sociale

Sabato 15 ottobre
Reti di prevenzione \reti di cura

8.30-9.30: Pediatri in rete: esperienze di
reti di prevenzione e di presa in carico,
da tutta Italia

9.30-12.30: Insegnare e apprendere
la medicina e la pediatria. Un nuovo
curriculum per il medico generale
Gilliat Falbo (Facultade Pernambucana de
Ciencias de Saude, Recife, Brasile)

Il curriculum europeo di pediatria delle
cure primarie

Carmen de Villaizan (European Confederation
of Primary Care Pediatricians, Working group
on Pediatric Primary Care Curriculum)

La Formazione del pediatra in Italia
Andrea Biondi (Clinica pediatrica, Universita
Milano Bicocca), Alessandro Ventura (Clinica
Pediatrica, Universita di Trieste e IRCCS Burlo
Garofolo, Trieste), specializzandi e neopediatri

12.30-13.00: saluti e arrivederci a Cortona nel
2017

Modalita di iscrizione: compilare il modulo
di iscrizione online ed effettuare il pagamento.
[l modulo di iscrizione si puo trovare su sito
ACP (www.acp.it) e su sito CSB (www.csb.
org). Saranno considerate valide le iscrizioni
per le quali & pervenuto il pagamento. La
ricevuta fiscale del pagamento verra inviata
tramite posta elettronica.
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Il bambino che non cresce

Daniela Cioffi*, Antonella Klain*, Paolo Siani**
*UO di Auxologia- Endocrinologia, **UO di Pediatria, AORN Santobono-Pausilipon, Napoli

Introduzione

La valutazione dei parametri auxologici ¢
di grande importanza nella visita pediatri-
ca e durante i bilanci di salute, in quanto la
crescita di un bambino riflette il suo stato
di salute e nutrizione.

Con il termine generale di crescita, si in-
tende parlare dei processi che riguardano
non solo la crescita staturale, ma anche
quella ponderale e la maturazione sche-
letrica. Laccrescimento del bambino con-
siste nell’insieme di quelle modificazioni
dell’organismo che si completeranno con
lacquisizione dei caratteri propri dell’eta
adulta, quindi con il pieno raggiungimen-
to del potenziale genetico.

La crescita ¢ il risultato dell’interazione
di fattori genetici, nutrizionali, ormonali,
ambientali che portano al completamen-
to dello sviluppo staturo-ponderale; essa
non ¢ un fenomeno costante, ma si modi-
fica continuamente al variare delle condi-
zioni ambientali e del periodo di sviluppo.
I1 suo andamento & un indicatore di salute
del bambino. I principali fattori fisiologici
che influenzano la crescita e che pertanto
vanno valutati nell'inquadramento clinico
sono: il potenziale genetico, le variazioni
stagionali e le influenze sessuali.

Il potenziale genetico pud essere stimato
clinicamente tramite l'altezza media dei
genitori e viene calcolato utilizzando una
formula che considera I'altezza dei genitori
e il sesso. Nella tabella 1 ¢& illustrata la for-
mula per il calcolo del potenziale genetico.
Esistono anche variazioni stagionali che
influenzano la velocita di crescita statura-
le che ¢ di solito lenta in autunno-inverno,
mentre aumenta in primavera-estate. Que-

Formula maschio:

altezza padre + altezza madre + 13
2

Formula femmina:

altezza padre + altezza madre — 13
2

A tali valori va aggiunto + 8,5 cm, in modo tale
da definire il range dell'altezza adulta prevista.

sta variazione rappresenta un parametro
importante, in quanto impone un periodo
di osservazione con la valutazione della ve-
locita di crescita di almeno 6-12 mesi prima
di poter definire una crescita patologica.
Anche le influenze sessuali degli ormoni in
puberta sono importanti nella valutazione
della crescita: lo sviluppo puberale avvie-
ne in media due anni prima nelle femmine
rispetto ai maschi, mentre la statura finale
nei maschi & mediamente pit alta.

Nella valutazione della crescita bisogna
tener presente anche lindice di massa
corporea del bambino (BMI), in quanto
fattori nutrizionali in eccesso (sovrappeso
e obesitd) determinano crescita accelerata,
mentre fattori nutrizionali in difetto (ma-
grezza) ne determinano un rallentamen-
to. Inoltre la crescita viene influenzata da
qualunque patologia di organo; in genere
il peso ¢ influenzato da patologie acute,
mentre la statura viene compromessa in
seguito a patologie croniche.

Periodi di crescita

La crescita non presenta un andamento co-
stante per tutta l'etd pediatrica ma procede
in modi differenti a seconda del ciclo della
vita. Si possono individuare tre periodi fi-
siologicamente caratterizzati da andamenti
diversi del ritmo di crescita: la vita intraute-
rina, 'infanzia e I'adolescenza.

La crescita intrauterina ¢ influenzata da
fattori materni, fetali e placentari.

Tra i fattori materni che la influenzano si
devono considerare lo stato nutriziona-
le, I'uso e abuso di farmaci, 'assunzione di
droghe o di alcol, I'abitudine al fumo di si-
garetta, la presenza di patologie croniche
materne quali patologie renali, vascolari,
ematologiche, infezioni e diabete, e lo stato
socio-economico, in quanto alcune patolo-
gie legate a condizioni di vita disagiate co-
me la malnutrizione potrebbero essere alla
base di una scarsa crescita nel bambino.

I fattori placentari che possono compro-
mettere la crescita intrauterina sono la
insufficienza placentare, l'infarto e le alte-
razioni placentari.

Infine, vi sono fattori patologici intrinse-
ci al feto stesso che possono determinare
un ritardo di crescita: sindromi genetiche,
cromosomopatie, infezioni.

QP

Durante la vita postnatale la crescita di-
pende da fattori genetici, ormonali e nu-
trizionali, dalla presenza di eventuali
malattie croniche e da fattori psicologici e
socio-economici.

Anche il ritmo accrescitivo varia durante la
vita postnatale; nei primi due anni di vita la
velocita di crescita ¢ elevata, con un incre-
mento staturale di circa 25 ¢cm nel primo
anno di vita e 12 cm nel secondo anno di
vita, per poi raggiungere un ritmo accresci-
tivo costante (5-6 cm/anno) durante 1'in-
fanzia, con un nuovo picco di crescita in etd
puberale (spurt puberale) con un guadagno
di circa 20-25 cm, seguito poi da una rapida
decelerazione, fino al raggiungimento della
statura definitiva (tabella 2).

Valutazione della crescita

La valutazione della crescita deve essere

effettuata in maniera molto accurata. Nei

primi due-tre anni di vita la statura deve
essere misurata in lunghezza utilizzando

I'infantometro di Harpenden; successiva-

mente la statura sard misurata in altezza

utilizzando lo stadiometro di Harpenden.

Nella valutazione della statura bisogna

tener presente una serie di parametri che

servono appunto alla valutazione comple-
ta del bambino. I parametri utilizzati nella
valutazione auxologica sono:

* Tlaltezza del bambino con un preciso
inquadramento nelle tabelle dei per-
centili (curve di crescita per maschio e
femmina Cacciari-Bertino per i neona-
ti, le curve WHO e quelle di Tanner),
che permettono quindi di individuare il
percentile corrispondente, evidenzian-
do eventuali deviazioni dalla normalita;

e lavelocita di crescita;

* il calcolo del bersaglio genetico, con la
definizione del range dell’altezza adulta
prevista;

* la valutazione delle proporzioni corpo-

25 cm nel primo anno di vita

- 12 cm nel secondo anno di vita

8 cm nel terzo anno di vita

5-7 cm/anno fino alla puberta

Spurt puberale (circa 28 cm nei maschi
e 25 cm nelle femmine)
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ree (SPAN, altezza da seduto). La mi-
surazione dello SPAN, che rappresenta
lapertura delle braccia, pud essere effet-
tuata facendo poggiare il bambino a un
muro con le braccia aperte e misurando
con un metro la distanza che intercorre
tra dito medio della mano destra e sini-
stra. Nel maschio al di sotto dei 10 anni
e nella femmina al di sotto dei 12 anni,
lo SPAN ¢ inferiore di circa 1-2 cm ri-
spetto alla statura, successivamente lo
SPAN deve essere uguale alla statura. La
misurazione della statura da seduto pud
essere effettuata invece utilizzando uno
sgabello e misurando la statura da seduto
e l'altezza dello sgabello; dalla differenza
di queste due misurazioni si puo ricavare
la statura da seduto. 11 riscontro di alte-
razioni dello SPAN o di aumentato rap-
porto altezza da seduto/altezza >55,5%
indica una disarmonia corporea e pud in-
dirizzare verso specifiche cause responsa-
bili della bassa statura (discondrosteosi,
mutazione del gene SHOX);

¢ lo sviluppo puberale. Quest'ultimo viene

valutato secondo la peluria pubica (pubic
hair, PH), lo sviluppo mammario (bre-
ast, B), la morfologia dei genitali ma-
schili (genitalia, G), ciascuno dei quali
viene schematizzato in 5 stadi (stadi di
Tanner), e quantificando il volume te-
sticolare, utilizzando l'orchidometro di
Prader (tabella 3).

Per quanto riguarda la valutazione delle pro-
porzioni corporee bisogna tener conto che
nella definizione di una bassa statura ¢ im-
portante stabilire se questa sia armonica o
disarmonica, in quanto una bassa statura di-
sarmonica ¢ caratteristica delle displasie sche-
letriche. Inoltre, per una completa valutazione
auxologica, occorre misurare il peso e, nei pri-
mi tre anni di vita, la circonferenza cranica.

Quando sospettare un problema
staturale: iter diagnostico

Un deficit staturale va sospettato quando
un bambino presenta una statura inferio-
re al 3° percentile delle curve di cresci-
ta standardizzate, una statura inferiore

TABELLA 3 Valutazione dello sviluppo puberale

MASCHIO

GENITALI(G)

tazione dello scroto

- (5: genitali di forma e dimensioni adulte

PELI PUBICI (PH)
- PH1: eta prepuberale. Assenza di peli pubici

- PH5: peli di tipo adulto per qualita e quantita

TESTICOLI
Volume >4 ml: inizio della puberta

- G1: eta prepuberale. Pene, testicoli, scroto di dimensioni infantili
- (2:ingrossamento dello scroto e dei testicoli, senza aumento di volume del pene. Iniziale pigmen-

- (3: aumento del pene, specie in lunghezza. Ulteriore crescita dello scroto e dei testicoli
- G4: aumento del pene, soprattutto in spessore, con sviluppo del glande. Ulteriore crescita dello
scroto e dei testicoli. Iperpigmentazione della cute scrotale

- PH2: pochi peli lunghi, poco pigmentati, sottili, lisci o leggermente arricciati, soprattutto alla base
- PH3: peli piu scuri, grossi, arricciati, sparsi sul pube
- PH4: peli di tipo adulto, su una superficie pil ridotta rispetto a quella dell'adulto

FEMMINA

MAMMELLE (B)

dell'areola si allarga
- B4: areola e papilla diventano sporgenti
sulla superficie della mammella

PELI PUBICI (PH)
- PH1: eta prepuberale. Assenza di peli pubici

- PH5: peli di tipo adulto per qualita e quantita

- B1: eta prepuberale. Mammelle infantili, sporge solo la papilla
- B2: stadio del bottone mamillare. La mammella e la papilla si ingrossano leggermente, il diametro

- B3: ulteriore ingrossamento mammario e dell'areola, senza separazione dei contorni

- B5: mammelle di tipo adulto con protrusione del solo capezzolo, in seguito alla retrazione dell'areola

- PH2: peli lunghi, sottili e chiari, lisci o leggermente arricciati, soprattutto lungo le grandi labbra
- PH3: peli pit scuri, grossi, arricciati, sparsi sul pube
- PH4: peli di tipo adulto, su una superficie pit ridotta rispetto alla donna adulta

al bersaglio genetico e un rallentamento
della velocita di crescita con un percenti-
le al di sotto del 25°. In eta puberale, so-
prattutto se in stadio avanzato (comparsa
del menarca nelle femmine e volume te-
sticolare gia corrispondente all’eta adulta
nel maschio), gli esami possono risultare
inutili poiché potrebbe gia essere termina-
ta la crescita staturale, come dimostrabi-
le radiologicamente dalla saldatura delle
cartilagini di accrescimento tramite la mi-
surazione dell’etd ossea per mezzo di una
radiografia del polso e della mano sinistra.
Lapproccio al bambino con bassa statura
richiede una attenta e precisa valutazione
anamnestica e clinica. Un’accurata anamne-
si familiare e gravidica sono indispensabili
in quanto permettono, oltre alla definizione
del target genetico e dei tempi di sviluppo
puberale familiare, anche 'eventuale iden-
tificazione di patologie croniche o geneti-
che (altri casi di bassa statura familiare) o
di casi familiari di ritardo costituzionale di
crescita; importante ¢ anche I'identificazio-
ne di fattori gravidici che possano aver con-
dizionato lo sviluppo fetale.

E necessaria quindi unaccurata anamnesi
personale, indagando sul peso alla nascita
e sull’eta gestazionale, al fine di identificare
un'eventuale condizione di neonato SGA, e
un’anamnesi patologica remota che potra in-
dirizzare verso condizioni croniche che pos-
sano interferire con la crescita (nefropatie,
emopatie, cardiopatie) oltre che su eventua-
li condizioni psicologiche caratterizzate da
stress o ansia. Importante ¢ anche indagare
sul periodo di insorgenza del rallentamento
della curva di crescita, in quanto un arresto
improvviso, con associati sintomi neurolo-
gici, deve far sospettare la possibilita di un
processo espansivo endocranico (tabella 4).
In un secondo momento, un accurato esa-
me obiettivo del paziente deve essere mira-
to, oltre a un’attenta valutazione auxologica,
anche all’'osservazione dell’aspetto genera-
le, allo stato nutrizionale, alla ricerca di
segni e sintomi suggestivi di patologie di
organo o di sindromi genetiche (sindrome

di Turner, Down, Prader-Willi).

TABELLA 4 lIter diagnostico della

bassa statura: anamnesi

- ANAMNESI FAMILIARE: target genetico,
familiarita per patologie croniche, sindromi
genetiche, altri casi di bassa statura, me-
narca materno, ritardo puberale

- ANAMNESI GRAVIDICA: durata gravidanza,
malattie, assunzione di farmaci, utilizzo di
droghe o alcol, fumo

- ANAMNESI PERSONALE: modalita del par-
to, peso e lunghezza alla nascita, patologie
d'organo, farmaci, interazioni psicologiche
familiari, problemi psico-affettivi
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Inoltre, di fronte al bambino con bassa statu-
ra, bisogna stabilire se ci troviamo di fronte
a una bassa statura armonica o disarmonica.
La bassa statura disarmonica & caratteristi-
ca delle displasie scheletriche. Per definire
queste condizioni ¢ necessaria la valutazio- .
ne delle proporzioni corporee; in particolare -
la sproporzione corporea per accorciamento -
dei segmenti mediani degli arti (avambrac- -
cio e gamba), I'aumentato rapporto altezza da

TABELLA 6 Approccio al bambino con bassa statura

- Storia medica SGA, AGA, proporzioni, sproporzioni (peso alla nascita, lunghezza, circonferenza
cranica, eta gestazionale)

- Anamnesi gravidica (ritardo di crescita intrauterino, farmaci, infezioni) SGA, intossicazione intrau-

terina che puo interferire con la crescita fetale

Problemi neonatali (asfissia), disfunzione ipofisaria

Eta di inizio dei segni puberali normale, anticipata, ritardata

Pregresse operazioni, cause organiche o iatrogene

Segni di patologia di organo: polmonare, renale. Cause organiche: celiachia, MICI, intestinale (do-

lore o distensione addominale, diarrea), tumore cerebrale, disturbi renali, endocrini, SNC (cefalea,

seduto/altezza (>55,5%), il ridotto rapporto
apertura delle braccia/altezza (<96,5%) e un
ridotto rapporto estremita/tronco (<1,95 + ¥4
altezza in metri) sono indicativi di disarmo-
nia e devono far sorgere il sospetto clinico di
displasie scheletriche. Nel soggetto norma-
le, in posizione eretta, le estremita delle di-
ta raggiungono la meta o i due terzi inferiori
della coscia. Un soggetto ¢, viceversa, disar-
monico se le estremita delle dita si trovano
in corrispondenza della radice della coscia,
oppure raggiungono le ginocchia. (tabella 5).
Nella tabella 6 sono riassunti i principali
punti di interesse nell'anamnesi e nell’esa-
me obiettivo da esaminare in un bambino
con bassa statura.

Una volta accertata una bassa statura non
riconducibile a condizioni clinicamente
evidenziabili, ¢ utile procedere con uno
screening di primo livello volto a esclude-
re problemi nutrizionali o malattie siste-
miche quali epatopatie, nefropatie o altre
patologie di organo, oltre a uno screening
endocrino-metabolico che valuta la pre-
senza di un ipotiroidismo o di un malas-
sorbimento (celiachia), che, se non trattati
o scarsamente controllati, possono avere ef-
fetto negativo sulla crescita.

Un primo esame da eseguire nella diagnosi
differenziale tra le condizioni di bassa sta-
tura ¢ la radiografia del polso e della mano
sinistra per la valutazione dell’eta ossea, che
¢ un importante indice di crescita in pedia-
tria. Nel bambino normale l'etd ossea coin-
cide con leta cronologica o pud essere di
poco ritardata (la lettura dell’eta ossea viene
valutata confrontando la radiografia con le
immagini standard dell’atlante di Greulich
e Pyle). Poiché la lettura dell’eta ossea rap-
presenta un esame da effettuare come primo
screening nella bassa statura, & importante
che il pediatra di famiglia abbia nel suo stu-

TABELLA 5
bassa statura: esame obiettivo

Iter diagnostico della

- Misurazione del peso e dell‘altezza

- Rapporto peso/altezza

- Valutazione dei segmenti corporei (SPAN,
segmento superiore/segmento inferiore)

- Valutazione della velocita di crescita

- Valutazione dello sviluppo puberale

- Esame obiettivo dei vari organi e apparati

- Ricerca di dismorfismi

disturbi del visus), ipocortisolismo
- Ipotonia, obesita, sindrome di Prader-Willi
- Consanguineita, sindromi genetiche
- Altezza dei genitori, target genetico

disordini scheletrici, disordini endocrini)
bolici

anoressia nervosa

- Valutazione dei genitori; ricerca di dismorfismi, proporzioni corporee

- Sviluppo puberale dei genitori eta comparsa barba nel padre, menarca materno

- Anamnesi familiare (disturbi autoimmuni, tireopatia, ricerca cause genetiche, disturbi di crescita,
- Ritardo dello sviluppo psicomotorio, sindromi genetiche, disordini cromosomici, disordini meta-

- Performance scolastica, disturbi del comportamento, deprivazione emozionale, depressione,

dio un atlante per la lettura dell’eta ossea, ma
soprattutto abbia dimestichezza con tale in-
dagine. Un ritardo della maturazione ossea
superiore a due anni rappresenta una spia di
allarme nel caso di una bassa statura. La va-
lutazione dell’etd ossea, infatti, permette in
caso di bassa statura con etd ossea ritardata
di individuare bambini per i quali & necessa-
rio effettuare un approfondimento diagno-
stico specialistico endocrinologico, poiché
un ritardo maturativo puo essere espressione
di una carenza ormonale. Al contrario, nel
caso in cui una bassa statura fosse associata
aun'etd ossea corrispondente, pud essere ne-
cessaria una valutazione genetica, in quanto
ci si potrebbe trovare di fronte a un caso di
sindrome genetica.

Llesecuzione di un cariogramma sara indi-
cato nel caso di una bambina la cui bassa
statura non sia inquadrabile in una condi-
zione nota, al fine di escludere un mosaici-
smo turneriano (tabella 7).

TABELLA 7 Esami di screening
nella bassa statura

- Emocromo, VES, PCR: anemia, infezioni, ma-
lattie infiammatorie

- Creatinina, azotemia, sodio, potassio, esa-
me urine: disordini renali

- Calcemia, fosfatemia, fosfatasi alcalina: di-
sordini del metabolismo calcio-fosforo

- Proteine, quadro proteico, albumina: malas-
sorbimento

- Esame urine (misurazione del pH): acidosi
tubulare renale

- EAB (equilibrio acido-base)

- lgA totali, IgA-TGASI: malattia celiaca

- TSH, FT4: ipotiroidismo

- IGF1: deficit di GH o resistenza

- Cariotipo (femmine): sindrome di Turner

Le principali cause di bassa statura sono
riassunte nella tabella 8.

SGA

Tra le cause di bassa statura & descritta an-
che la condizione di neonato SGA (Small
Jfor Gestational Age). Lacronimo SGA si ri-
ferisce al neonato che alla nascita presenta
un peso e/o una lunghezza inferiori a 2
Deviazioni Standard (DS) rispetto a quelli
attesi per la sua eta gestazionale. La defi-
nizione di SGA richiede quindi un rigoro-
so dating gestazionale (basato sull’esame
ecografico effettuato nel primo trimestre
di gravidanza), precise misure alla nascita
del peso corporeo e della lunghezza; riferi-
menti, per peso e lunghezza, adeguati alla
popolazione di appartenenza.

Spesso il termine SGA ¢ usato indistinta-
mente rispetto a quello di ritardo di cre-
scita intrauterino, IUGR. Tale utilizzo ¢
erroneo in quanto, anche se concettual-
mente i due termini sono correlati, il lo-
ro significato ¢ diverso ed ¢ importante la
distinzione. Il ritardo di crescita intrau-
terino (IUGR, intrauterine growth retar-
dation) & definito come un processo che
determina una ridotta velocita di cresci-
ta fetale, con conseguente compromis-
sione del potenziale di crescita. Esso ¢
un processo longitudinale e la diagnosi ¢
prenatale ed & basata su misure effettua-
te mediante 'esame ecografico. Lo SGA,
invece, riflette una condizione auxologi-
ca post-natale che valuta il peso e la lun-
ghezza alla nascita rispetto a un cut-off
determinato (ossia, inferiore a -2 DS).
Non necessariamente le due condizio-
ni sono correlate, anche se i bambini con
IUGR hanno maggiore probabilita di na-
scere SGA.
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TABELLA 8 Principali cause di bassa statura

- Bassa statura familiare: crescita inferiore al 3° percentile in accordo con il target familiare, con velocita di crescita nella norma ed eta ossea corrispon-
dente

- Ritardo costituzionale di crescita e puberta: eta ossea in accordo con |'eta staturale (ossia I'eta a cui si colloca I'altezza al 50° percentile), spesso
presente storia familiare per ritardo costituzionale, crescita normale nella prima infanzia, IGF1 normali per eta ossea ma non per eta cronologica

- Bassa statura idiopatica: condizione in cui l'altezza si trova al di sotto di 2 DS, ma non vengono identificate cause sistemiche, endocrine, nutrizionale o
alterazioni cromosomiche responsabili della bassa statura.

CAUSE PRIMARIE

- SGA (piccolo per eta gestazionale)
- Cause genetiche
Sindrome di Turner
Sindrome di Noonan
Sindrome di Silver-Russel
Sindrome di Prader-Willi
Sindrome di Cornelia de Lange
Sindrome di DiGeorge
Sindrome di Von Recklinghausen (NF1)
- DlspIaS|e scheletriche
- Acondroplasia
Ipocondroplasia
Discondrosteosi (Leri-Weill e altre mutazioni del gene SHOX)
Osteogenesi imperfetta (I-VI)
Mucopolisaccaridosi
Mucolipidosi (tipo | e Ill)

CAUSE SECONDARIE

- Malnutrizione
- Cause sistemiche
Malattia celiaca
Malattie polmonari (fibrosi cistica)
Insufficienza renale cronica
Malattie epatiche
Malattie croniche infiammatorie intestinali (malattia di Chron, rettocolite ulcerosa)
Malattie cardiache
Anemia cronica
- Deﬁmt di ormone della crescita (deficit di IGF1 secondario)
- Idiopatico
Da mutazioni genetiche (HESX1, PROP1, POU1F1, LHX3, LHX4, GHRHR, GH)
- Associato a Sindromi con malformazioni cerebrali o facciali (displasia setto-ottica, empty-sella)
- Acquisito (craniofaringioma, altri tumori ipofisari, germinoma, amartoma)
- Trauma cranico
Infezioni del sistema nervoso centrale
Granulomatosi, Istiocitosi
- Altr| disordini dellasse GH-IGF1 (deficit primario di IGF1 e resistenza)
Ormone della crescita biologicamente inattivo
- Anormalita del recettore del GH (sindrome di Laron)
- Anormalita del segnale di trasduzione del GH (STA5B)
Deficit ALS (subunita acido-labile)
Deficit di IGF1
Resistenza a IGF1 (Difetti di IGF1R)
- Altr| disordini endocrini
Deficit ipofisario multiplo
Sindrome di Cushing
Pseudoipoparatiroidismo
Rachitismo
Ipotiroidismo
Diabete mellito scarsamente controllato
Bassa statura dovuta ad accelerazione della maturazione ossea (puberta precoce, ipertiroidismo, iperplasia congenita del surrene)
- D|sturb| metabolici
Disordini del metabolismo calcio-fosforo
Disordini del metabolismo glucidico
Disordini del metabolismo lipidico
Disordini del metabolismo protidico
Deprivazione psico-sociale (depressione, anoressia nervosa)
- Cause iatrogene
- Terapia con glucocorticoidi
Radioterapia
Chemioterapia
- Altre cause iatrogene




In questi bambini ¢ ormai ampiamente
documentato il rischio di deficit di cresci-
ta con conseguente bassa statura nell’etd
adulta (statura finale inferiore a -2 DS).
Nell’85-90% dei casi vi ¢ un recupero sta-
turale (cazch-up growth) che permette il rag-
giungimento di una statura adulta nella
norma. Questo processo si realizza di solito
nei primi 12 mesi di vita e si conclude in-
torno al secondo anno, se il soggetto SGA ¢
nato a termine, mentre pud realizzarsi fino
al quarto anno, se ¢ nato pretermine. Nel
restante 10-15% dei casi non si ha recupero
staturale e cid comporta una bassa statura
adulta (statura finale inferiore a -2 DS). Ta-
le condizione merita particolare attenzione,
in quanto con la recente revisione della nota
ATFA 39, che regolamenta la prescrivibilita
del GH, i bambini nati SGA possono ini-

ziare una terapia ormonale con GH.

Il deficit di GH

Una volta escluse le altre cause di bassa
statura, in presenza di parametri auxolo-
gici suggestivi di carenza ormonale, ¢ op-
portuno inviare il paziente allo specialista
endocrinologo. In tal caso si procedera con
la valutazione dell’asse GH-IGF1; infatti
la diagnosi di deficit di ormone della cre-
scita deve essere effettuata dopo aver gia
escluso le altre cause responsabili della
bassa statura.

11 deficit di ormone della crescita (GH) ¢

raro, rappresentando circa il 3% delle con-

dizioni di bassa statura. La sua prevalenza

si aggira intorno a 1 caso su 4000-10.000,

con un rapporto maschi/femmine di 4:1 e

una familiarita del 10%.

11 deficit di GH puo manifestarsi in for-

ma variabile, con un quadro clinico condi-

zionato dalla gravita del deficit ormonale

(isolato o associato a quello di altri ormoni

ipofisari) e dall’eta di insorgenza.

La carenza di tale ormone pud essere:

* congenita, con forme familiari di al-
terazione della sintesi o della funzione
del GH o del recettore per il GHRH
(Growth Hormone Releasing Hormone),
fattore che stimola il rilascio dall’ipo-
fisi del GH stesso;

* acquisita, dovuta a traumi, a esposizio-
ne a radiazioni o malattie del sistema
nervoso centrale;

* idiopatica, la forma pit frequentemente
diagnosticata.

Nella tabella 9 sono riportate le principali
caratteristiche cliniche che si possono ri-
scontrare nei soggetti con deficit di GH.

La misurazione di un singolo valore di
GH sierico non ¢ utile nella diagnosi, in
quanto la secrezione di GH ¢ pulsatile,
presenta cio¢ variazioni con il ritmo cir-
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TABELLA 9 Caratteristiche cliniche
del deficit di GH

- Bassa statura armonica

- Aspetto infantile, voce acuta

- Fronte ampia e bombata (facies da bambo-
la), capelli fini

- Naso a sella e piccolo

- Ipoplasia modesta dello splancnocranio

- Ritardata eruzione dentaria

- Modesto eccesso di adipe prevalentemente
al tronco

- Ipoglicemia neonatale, ittero protratto, mi-
cropene

- Sviluppo neuromotorio e intelligenza nor-
mali

- Eta ossea ritardata

- Velocita di crescita ridotta

cadiano, con picchi maggiori durante gli
stadi 3 e 4 del sonno, 'esercizio fisico, il
digiuno prolungato e le variazioni rapide
della glicemia. La misurazione della se-
crezione spontanea del GH presenta molti
limiti, in quanto varia significativamente
con il sesso, l'eta e lo stadio puberale. Per
porre la diagnosi di deficit di GH ¢ neces-
sario quindi ricorrere alla valutazione del-
la secrezione di GH dopo test da stimolo
farmacologico.

I principali test da stimolo usati in eta pe-
diatrica per la valutazione della secrezione
di GH sono riassunti in tabella 10.

Per porre la diagnosi di deficit di GH
(GHD) ¢ necessario un valore di GH< 8
ng/ml dopo due differenti test di stimolo
(< 20 ng/ml in caso uno dei due test sia
un test potenziato, per esempio arginina +
GHRH).

A completamento del percorso diagnostico
¢ necessario effettuare una RMN encefalo
con mezzo di contrasto; infatti ¢ impor-
tante valutare le dimensioni dell’ipofisi,
lanatomia del peduncolo e la posizione
dell'ipofisi posteriore, oltre all’eventuale
ricerca di masse intracraniche.

Le condizioni cliniche che prevedono la
terapia con ormone della crescita secondo
la Nota 39 (nota AIFA che regolamenta la
prescrivibilita del GH, Determina 19 giu-
gno 2014, GU 154 del 5.7.2014) sono rias-
sunte nella tabella 11.

Terapia con GH ed eventuali eventi
avversi

Sebbene l'uso di GH biosintetico, dal
1985, abbia eliminato la minaccia di sin-
drome di Cruetzfeld-Jacob, durante la te-
rapia con GH sono stati segnalati eventi
avversi.

I piti comuni effetti indesiderati includono
ipertensione endocranica benigna, gine-
comastia prepuberale, artralgia e mialgia,
ginecomastia e raramente reazioni locali
in sede di iniezione, oppure rash cutaneo.

TABELLA 10 Test utilizzati per la
diagnosi di defict di GH

- Arginina

- Clonidina

- [-Dopa

- Test di tolleranza insulinica (ITT)
- Glucagone

- GHRH

- GHRH Arginina

Raramente sono stati descritti casi di epi-
fisiolisi femorale prossimale, scoliosi, pan-
creatite, intolleranza al glucosio o diabete
mellito di tipo 2 e neoplasie.

In generale questi effetti sono dovuti a
un’accentuata sensibilita agli effetti fisio-
logici del GH, quali ritenzione di sodio e
di acqua, e accelerazione della velocita di
crescita. Tuttavia gli effetti collaterali del-
la terapia con GH segnalati nel corso degli
ultimi 20 anni hanno un’incidenza molto
bassa.

Particolare attenzione deve essere posta su
due aspetti della terapia con GH: il rischio
di diabete e di tumore, entrambi aspetti
che spaventano molto il paziente in tera-
pia con GH. Sebbene I'insulino-resistenza
sia associata alla terapia con GH, essa ¢ di
solito transitoria e reversibile e raramente
evolve in diabete. Al contrario, non & stato
segnalato un incremento di diabete insuli-
no-dipendente (DMI), la cui incidenza ¢
simile a quella della popolazione generale.
Per quanto riguarda l'associazione tra GH
e tumori, grande interesse ¢ stato focaliz-
zato sul potenziale effetto oncogenico del-
la terapia con GH, poiché quest’ultimo &
un agente mitogeno e 'IGF-1 ha un effet-
to antiapoptotico.

Numerosi studi hanno dimostrato che
lincidenza di leucemia primaria o altri
tumori in pazienti sottoposti a trattamen-
to a lungo termine con GH non ¢ signi-
ficativamente differente dall’incidenza
attesa in bambini non in terapia sostitutiva
(1/10.000).

Un recente studio condotto dalla NCGS
(National Cooperative Growth Study) su
una casistica estesa (54.996) di bambini
trattati con GH, sia per deficit ormona-
le che per la presenza di condizioni per le
quali & prevista terapia sostitutiva, e moni-
torati per circa 20 anni, ha dimostrato la
sicurezza della terapia. Eventi avversi sono
stati descritti, ma con una bassa incidenza
(< 1%) e in condizioni con fattori predi-
sponenti.

Dati rassicuranti emergono anche da studi
condotti sui pazienti per i quali & previ-
sta la terapia con GH in assenza di caren-
za ormonale, come nel caso di bambini
nati SGA e di bambini con bassa statura
idiopatica; I'analisi degli effetti avversi in
questi pazienti non dimostra un’inciden-
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TABELLA 11 Condizioni cliniche per le quali & prevista la terapia con GH

- Deficit di GH con i seguenti parametri clinici-auxologici
statura <-3DS
oppure
statura< 2 DS e velocita di crescita/anno <-1,0 DS per eta e sesso valutata a distanza di almeno
6 mesi o una riduzione della statura di 0,5 DS/anno nei bambini di eta superiore a due anni.
oppure
- statura inferiore a -1,5 DS rispetto al target genetico e velocita di crescita/anno <-2 DS 0 <-1,5
DS dopo 2 anni consecutivi.
velocita di crescita/anno < -2 DS 0 < -1,5 DS dopo 2 anni consecutivi, anche in assenza di bassa
statura e dopo aver escluso altre forme morbose come causa del deficit di crescita; nei primi
2 anni di vita sara sufficiente fare riferimento alla progressiva decelerazione della velocita di
crescita (la letteratura non fornisce a riguardo dati definitivi in termini di DS);
oppure
malformazioni/lesioni ipotalamo-ipofisario dimostrate a livello neuro-radiologico;

Bambini nati piccoli per I'eta gestazionale

peso alla nascita < -2 DS (<3° centile) per I'eta gestazionale, basato sulle tavole di Bertino
e/o

lunghezza alla nascita -2 DS secondo le tavole di Bertino;

eta al momento dell’inizio della terapia con GH uguale o superiore ai 4 anni

statura inferiore o uguale a -2,5 DS e velacita di crescita inferiore al 50° centile.
- (no autorizzazione Commissione Regionale)

Sindrome di Turner citogeneticamente dimostrata

Deficit staturale nell'insufficienza renale cronica

Soggetti affetti da Sindrome di Prader Willi, geneticamente dimostrata, normale funzionalita re-
spiratoria e non affetti da obesita severa (definita con BMI > 95° ct), diabete mellito non control-
lato, sindrome dell'apnea ostruttiva del sonno esclusa mediante polisonnografia, tumore in fase

attiva, psicosi attiva.

- Soggetti con alterata funzione del gene SHOX, geneticamente dimostrata

za aumentata di eventi avversi rispetto alla
popolazione generale.

Le complicanze dovute alla terapia con
GH sono state descritte nei soggetti in cui
la condizione clinica preesistente di per sé &
associata alla complicanza stessa. In parti-
colare il rischio di patologia cardiaca ¢ stato
descritto in pazienti con sindrome di Tur-
ner, condizione associata a rischio di rottu-
ra e dissezione aortica. Il rischio per apnee
ostruttive e infezioni delle vie aeree ¢ stato
descritto in pazienti con sindrome di Pra-
der-Willi, ma tali pazienti sono particolar-
mente vulnerabili a queste complicanze.
Anche scoliosi, pancreatite, epifisiolisi
femorale prossimale, sono aumentati in
quelle condizioni nelle quali tali eventi so-
no descritti (sindrome di Turner, sindrome
di Prader-Willi, pazienti obesi, esposizio-
ne a radiazioni).

Complessivamente emerge la sicurezza
della terapia con GH; tuttavia un atten-
to monitoraggio delle sopracitate compli-
canze & importante sia durante che dopo
la terapia per la sicurezza a lungo termine.

Disagio psicologico

La bassa statura spesso rappresenta un
problema per il bambino, con conseguen-
te disagio psicologico. Negli ultimi anni
notevole interesse ¢ stato posto alle con-

seguenze che la bassa statura ha nella vita
adulta sulla qualita divita del soggetto. Di-
versi lavori hanno dimostrato che la bassa
statura si associa a problemi psico-socia-
li e che, durante I'infanzia e 'adolescen-
za, i limiti correlati a essa e all’aspetto pit
infantile possono causare nell’individuo
problemi comportamentali ed emozionali.
La bassa statura si associa spesso nei bam-
bini ad aspetti di ansia, disagio e difficolta
che sfociano in comportamenti aggressivi
o, al contrario, di isolamento e scarsa auto-
stima. Anche nell’adulto la bassa statura ¢
associata a disagio psicisociale, con riper-
cussione nello svolgimento delle normali
attivita quotidiane, quali lo sport, la guida
e anche la discriminazione nel mercato del
lavoro. Numerosi sono gli studi che han-
no focalizzato I'attenzione su quella che
appunto viene definita qualita di vita del
soggetto (Health related quality of life, HR-
QoL), che valuta gli aspetti fisici, psichi-
ci e sociali. I risultati ottenuti dimostrano
che una bassa statura puo influire nega-
tivamente sulla qualita di vita. Il pedia-
tra deve prevedere lofferta di un supporto
psicologico nel bambino che non accetta la
bassa statura, o dove si ravvisi il rischio di
essere sottoposto ad atti di bullismo che lo
espongono maggiormente a depressione,
ansia, assenteismo scolastico.

Conclusioni

La valutazione dei parametri auxologici
rappresenta un momento molto importan-
te per il pediatra di famiglia durante i bi-
lanci di salute. Con un’accurata anamnesi,
un attento esame obiettivo e alcuni sem-
plici esami di laboratorio il pediatra puo
escludere le pil frequenti cause patologi-
che di bassa statura (tabella 12).

La valutazione delle curve di crescita e
della velocita di crescita ¢ il modo migliore
per effettuare una diagnosi corretta e deci-
dere quali bambini vanno sottoposti a un
iter diagnostico pitt approfondito e inviati
allo specialista endocrinologo.

TABELLA 12 Valutazione del
bambino con bassa statura

Anamnesi
Consanguineita
Tempo di puberta nei genitori
Bersaglio genetico
Presenza di bassa statura in famiglia (parenti
di primo e secondo grado)
Periodo neonatale
> Patologie pregresse o sintomi di malattie
croniche
> Uso di farmaci
> Stato nutrizionale
> Sviluppo sociale e cognitivo

Vv Vv Vv VvV

v

Esame obiettivo
> Misurazione altezza
Misurazione segmenti corporei (SPAN, seg-
mento superiore/segmento inferiore)
Peso/altezza e Indice di massa corporea (BMI)
Valutazione della velocita di crescita
Valutazione dello sviluppo puberale
Esame obiettivo dei vari organi e apparati
Presenza di dismorfismi

v

VvV VvV Vv Vv Vv

Test di screening e test diagnostici
iniziali

Emocromo

VES, PCR

Creatinina, azotemia

Esame urine

Calcemia, fosfatemia, fosfatasi alcalina

Proteine, quadro proteico

AST, ALT

Esame urine (misurazione del pH), EAB

IgA totali, IgA-TGASI

TSH, FT4

IGF1

Cariotipo (femmine)

Radiografia polso e mano sinistra per eta

ossea

V V V V V V V V V V \V V YV

Valutazione dell’asse GH-IGF1
> Dosaggio del GH dopo stimolo
> Dosaggio di geni
> Studio di geni specifici (nel sospetto di sindro-
mi genetiche associate alla bassa statura)
> RMN encefalo in toto con particolare atten-
zione alla regione ipotalamo-ipofisaria




Nella valutazione del bambino con bassa
statura devono essere prese in considera-
zione numerose patologie. In una rilevante
percentuale dei casi, tuttavia, non si riesce
a porre una diagnosi definitiva e il bambi-
no viene definito affetto da bassa statura
idiopatica.

Di fronte a un bambino con bassa statura &
necessaria una valutazione del pediatra in
prima battuta e successivamente e in casi
selezionati dello specialista endocrinolo-
go, volta all’identificazione della causa re-
sponsabile della bassa statura. In seguito a
una valutazione clinica adeguata, una vol-
ta identificata la causa responsabile della
bassa statura, bisogna prendere in consi-
derazione la possibilita di diversi interven-
ti terapeutici. Nel caso della bassa statura
idiopatica & importante seguire il bam-
bino, sia da un punto di vista auxologico
che psicologico, per intercettare possibili
disturbi internalizzati o di disagio socia-
le. Pertanto il pediatra deve incoraggiare
i genitori a sostenere le doti del bambino,
riconoscendo e valorizzando gli aspetti di
resilienza e a considerare la bassa statura
non uno stigma, valutando nel contempo
anche la possibilita di eventuali interventi
terapeutici.

X cioffi.daniela@Ilibero.it
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Pollicino o Gargantua: crescere

INFOGENITORI

QP

o non crescere, questo ¢ il problema

Stefania Manetti*, Costantino Panza**, Antonella Brunelli***
*Pediatra di famiglia, Piano di Sorrento (Napoli); **Pediatra di famiglia, Sant’llario d'Enza (Reggio Emilia); ***ASL di Cesena

1l gigante

Cera il gigante Straspilungone
Che sul cappello aveva un omone
Che sulla fronte aveva un ometto
Che sulla testa aveva un nanetto
Che fra i capelli aveva un bambino
Che si chiamava Gianpiccolino:
Pero il bambino stando lassi

di tutti quanti era alto di pii.

ROBERTO PIUMINI

Giuseppe, mesi 14, viene portato a visita
perché si rifiuta di mangiare e il cibo non
gli interessa pitl. Dice la mamma che “spu-
ta tutto quello che gli proponiamo, com-
bina solo pasticci e fa tanti capricci; siamo
molto preoccupati”.

“Non si preoccupi signora, Giuseppe cresce co-
me suo solito al 50° percentile in peso e in sta-
tura, sta bene”.

“Ma dottoressa, cosa sono i percentili?
Sappiamo che servono a valutare la cresci-
ta ma non abbiamo ben capito il significa-
to di questi numeri”.

Mario, anni 13, viene a fare un bilancio
di salute:

“Ciao Mario, come stai? Sei prossimo agli esa-
mi di terza media, hai pensato al dopo?”

“Si, penso di andare al liceo scientifico, da
grande vorrei fare il chirurgo ma non so se
ci riusciro!”

“Se ti impegni puoi fare qualsiasi cosa, cos’é
che ti preoccupa?”

“Non lo so, non credo di essere in grado, la
scuola non va male, ma non cresco, sono il
pit piccolo della classe, tutti i miei compagni
mi prendono in giro, persino le ragazze sono
piti alte di me. Mia mamma mi racconta che
anche il mio papa era piccolo alla mia eta e
poi dopo all'improvviso & cresciuto, ma si-
curamente mi racconta una balla! Ho deciso
di smettere di fare sport perché gli avversari
sono tutti pit alti e forti di me, non ho spe-
ranza. Ma si puo capire se crescerd mai?”

Ci sono tre momenti nella vita in cui si cre-
sce di pit: nella pancia della mamma, nei
primi tre anni e durante I'adolescenza. Basta
pensare che un bambino a 6 mesi di vita nor-
malmente riesce a raddoppiare il peso alla
nascita e a triplicarlo al compimento del pri-
mo anno. Nei primi tre anni di vita le curve
di crescita, percentili, prendono in conside-

razione la crescita del peso, della statura e
della circonferenza cranica. La crescita del
cranio ¢ importantissima perché misurando
la testa sappiamo che il cervello del bambino
sta crescendo. Dopo i3 anni la crescita viene
valutata considerando il peso e la statura e il
rapporto tra il peso e la statura per capire se
ci sono eccessi o difetti.

Le curve di crescita indicano la normale
distribuzione di pesi e altezze dei bambini
lungo tutto il percorso della loro crescita e
sono ben conosciute dai pediatri. Le nuo-
ve curve di crescita sono specifiche per le
diverse popolazioni (per esempio italiana
o americana) per potersi adeguare alle di-
versita etniche e culturali che esistono in
quasi tutti i Paesi del mondo.

Ma i percentili sono come i voti a scuola?
Assolutamente no. I percentili non espri-
mono una valutazione positiva o negativa,
crescere al 10” percentile o al 97° percen-
tile non significa crescere peggio o meglio,
quello che ¢ importante & come si cresce
nel tempo. La crescita dei bambini dipen-
de da tante cose: dai geni ereditati dalla
mamma e dal papa, dall’ambiente in cui
si vive, dalla nutrizione, dalla presenza o
assenza di malattie. Il pediatra segue la
crescita dei bambini con I'aiuto delle cur-
ve per poter sorvegliare e monitorare nel
tempo i parametri di crescita ed eventual-
mente prevenire eventuali deviazioni del
normale percorso, che & diverso da bam-
bino a bambino.

Se a prima vista le curve di crescita posso-
no sembrare difficili da capire, non vi pre-
occupate, ¢ del tutto normale, chiedete al
vostro pediatra di spiegarvi il significato
dei vari percentili.

Quanto sara alto il mio bambino? Quanto saro
alto da grande?

Giusta richiesta dei genitori, giusta do-
manda degli adolescenti o preadolescen-
ti; anche se non si possono fare previsioni
certe, alcune piccole indicazioni possono
essere date considerando un certo margi-
ne di errore naturale. Il metodo pit scien-
tifico & quello di fare una radiografia del
polso e della mano per valutare l'eta ossea,
ma questo metodo viene giustamente uti-
lizzato quando si sospetta un problema di
crescita e assolutamente mai nei bambini
che non hanno problemi. L'eta dell’'osso

indica la vera et biologica del bambino, e
potrebbe non essere uguale all’etd anagra-
fica del bambino. Per esempio, Mario ha
13 anni ma 'eta del suo osso indica che la
sua crescita di statura ¢ paragonabile a un
ragazzo di 11 anni e mezzo.

Il modo pitt semplice e usuale per fare una
stima della statura da adulto ¢ quello di
considerare la statura dei genitori. Per i
genitori “matematici” e amanti dei nume-
ri ecco una formula che i pediatri spesso
usano per fare una previsione, pit efficace
sicuramente della sfera di cristallo:

Formula maschio:

altezza padre + altezza madre + 13
2

Formula femmina:

altezza padre + altezza madre — 13
2

Il valore di altezza ottenuto potrebbe indi-
care la previsione di crescita con una oscil-
lazione di circa otto cm in pitl 0 in meno.
Se un bambino cresce regolarmente lungo il
suo canale di crescita, anno dopo anno, per
esempio sempre lungo la linea del 25° cen-
tile, & probabile che tutto vada bene. Se nel
corso del tempo, invece, la crescita rallenta
e scende al di sotto del 3° centile, il vostro
pediatra potrebbe richiedere alcuni accer-
tamenti per valutare se ci sono problemi.

Ma se siamo bassi, & sicuro che anche il nostro
bambino sara basso?

I geni contano: infatti quando si cerca di ca-
pire se un bambino cresce normalmente ol-
tre alla curva di crescita nel tempo che ci da
un valore attendibile rispetto a uno sola mi-
surazione, ¢ importante anche capire quan-
to sono alti i genitori, o ancora a che eta la
mamma ha avuto le prime mestruazioni o il
papa ha cominciato la puberta. Anche que-
sti sono indizi importanti per capire bene
I'andamento della crescita. Non esitate a
contattare il pediatra in caso di dubbi.

Conflitto d'interessi
Gli Autori dichiarano di non avere alcun
conflitto d’interessi.

M doc.manetti@gmail.com
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Una legge per il “Dopo di noi”

Giancarlo Biasini
Direttore editoriale di Quaderni acp

La Camera dei Deputati ha approvato
il 4 febbraio il disegno di legge N. 2205
di iniziativa parlamentare [http:/www.
camera.it/_dati/legl7/lavori/stampa-
ti/pdf/17PDL0021150.pdf] che & stato
chiamato “Dopo di noi”. Si occupa delle
persone affette da disabilita grave, “non
determinata dal naturale invecchiamento
o da patologie connesse alla senilita” che,
restano prive di “sostegno” per la perdita
dei familiari che li hanno seguiti. Dietro
questo “sostegno” noi pediatri pensiamo
subito ai genitori di bambini disabili che
si chiedono e ci chiedono: “Cosa succedera
quando non ci saremo piu?”. La legge, ab-
bastanza poco seguita nel percorso parla-
mentare dall’opinione pubblica, e anche
dai pediatri, passera all’esame del Senato
per la approvazione definitiva. Esistono
quindi ampie possibilita di modificarla se
avra lattenzione che merita. Una proposta
di legge sullo stesso argomento era stata
presentata, ma non discussa, nella prece-
dente legislatura. L iniziativa attuale nasce
per interesse della deputata Ileana Argen-
tin che, su Change.org, la piattaforma per il
lancio di petizioni, ne aveva lanciato una
che aveva raccolto 88.506 sostenitori. 11 ti-
tolo della petizione era “Urgentemente una
legge sul #DopoDiNoi”. E da questo titolo
che ¢ derivata la denominazione corrente
che, in realta, ¢ da tempo il titolo di nume-
rose fondazioni a Bologna, Correggio, Ra-
venna, Biella e certamente in molte altre
sedi. Su Change.org Tonorevole Argentin
raccontava la storia di un suo conoscente
che, nell’aprile 2014, aveva ucciso il figlio
disabile di 36 anni e la moglie: poi ave-
va chiamato la polizia per farsi arrestare.
Questo il racconto dell’onorevole Argentin
nel lanciare la petizione.

«Aveva paura di morire e di lasciare so-
lo Alessandro, il figlio disabile, visto che alla
mamma era stato diagnaslicato un grave ma-
le. Incontravo spesso quest'uomo che spingeva
la carrozzina del figlio. Tutte le volte mi di-
ceva: “Che succedera, ad Alessandro, dopo la
mia morte e quella di mia moglie? Non abbia-
mo parenti. lleana, fa’ qualcosa per il ' DOPO
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DI NOI, non dimenticartene”. Poi mentre io
scherzavo con Alessandro sulla Roma e lui mi
raccontava dei suoi studi, della laurea, del-
la voglia di trovare lavoro, il padre ci inter-
rompeva e tornava a dire che era diventato
anziano, che era stanco e che lo Stato e le am-
ministrazioni dovevano sbrigarsi».

In grande riassunto (non tutto & chiaro)
la legge ha lobiettivo di evitare il rischio
della listituzionalizzazione dei disabi-
li rimasti soli per mancanza di parenti,
consentendo loro di continuare a vive-
re nelle proprie case, con provvedimenti
che rimuovono le tassazioni sulle eredita,
o alternativamente in case-famiglia. Il fi-
nanziamento prevede la costituzione di un
fondo. Lo Stato contribuisce per il 2016
con 90 milioni di euro gia finanziati dalla
legge di stabilita, ma ¢ prevista la parteci-
pazione di regioni, enti locali, organismi
del terzo settore o privati con una serie di
agevolazioni fiscali per chi fornisce risor-
se finalizzate alla tutela e all’assistenza dei
disabili. Al fondo sara possibile accedere
con criteri che saranno individuati da un
decreto del Ministero del Lavoro da ema-
nare entro 6 mesi dall’entrata in vigore
della legge. Come si vede ¢’¢ ancora molto
da costruire.

Le principali critiche riguardano la isti-
tuzione dei frust istituiti in favore delle
persone con disabilita grave. Ai frust si
possono destinare donazioni e patrimoni
con una serie di agevolazioni che la legge
stabilisce. Dicono i critici che i srust ge-
stiranno le vite dei figli rimasti soli, deci-
dendo loro al posto delle persone disabili
sulle vite delle stesse. La funzione dei #rust
merita di essere approfondita nella discus-
sione al Senato; certamente l'intervento
esclusivo della parte pubblica sarebbe sta-
ta la soluzione migliore, ma oggi la soste-
nibilita economica di questo intervento
all’interno dei livelli essenziali dei servi-
zi sociali (gli incerti LIVEAS) non era
garantita e non sembrava prudente per-
dere questa occasione. Secondo la FISH
(Federazione Italiana per il Superamento
dell’Handicap) il #rust sembra un pericolo
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per le famiglie senza capitali e una scap-
patoia per limitare I'impegno dello Stato.
Secondo PANFASS la legge non risolve
tutti i problemi, ma ¢ un punto di parten-
za importante e fornisce un primo impian-
to accettabile. La vera novita ¢ che per la
prima volta ¢’¢ un fondo per rispondere al-
le angosce dei genitori, anche se per mezzo
dell’ennesima leggina ad hoc senza cornici
di riferimento fiscali e di politica genera-
le dei servizi. Le angosce dei genitori so-
no ben note ai pediatri fin dal momento
della prima comunicazione della diagnosi.
Al “Cosa succedera quando non ci saremo
piu?” segue subito un’altra preoccupazio-
ne: “Dopo di noi il bambino gravera sulle
spalle dei fratelli. Come se la caveranno?”.
Sui problemi dei fratelli dei bambini e dei
ragazzi disabili TACP e Quaderni acp si
sono piu volte soffermati. Al congresso di
Palermo (ottobre 2010) si sottolineava che
fratelli e sorelle dei piccoli disabili occupa-
no spesso agli occhi degli estranei, e pur-
troppo anche delle istituzioni e spesso del
pediatra, una posizione secondaria. Il vis-
suto della fratria viene pressoché ignorato.
Ma le preoccupazioni dei genitori proprio
su questo tema (dopo cosa succedera?) si
ripercuotono su tutta la fratria. Scrive-
va Quaderni acp (A. Witgens, ].Y. Hayez
2005:12:136-7) parole di grande attualita:
“Non c’¢ alcun dubbio che fratelli e sorel-
le possano lasciarsi pervadere dalle stesse
angosce dei genitori e portarle con sé [...]
possono temere che i genitori non regga-
no alla fatica e al dolore, che muoiano e
che loro si trovino cosi senza nessuno che
si occupi di loro”. La legge dunque inte-
ressa molto i pediatri. Presenta aspetti non
chiari, ma € un punto di partenza impor-
tante perché affronta un problema reale.
Sard da seguire nel suo percorso parla-
mentare con molta attenzione.

Conflitto d'interessi
L’Autore dichiara di non avere alcun con-

flitto d’interessi.

X giancarlo.biasini@fastwebnet.it
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Denatalita in Italia: da dove
veniamo e dove stiamo andando?

Carlo Corchia

Alessandra Lisi International Centre on Birth Defects and Prematurity - Roma

Introduzione

“Uno spettro saggira per 'Europa......
Tutte le potenze della vecchia Europa si
sono alleate per una santa battuta di cac-
cia contro questo spettro”. Lo spettro non
¢ pit quello del comunismo, come acca-
deva o sembrava accadesse nel XIX seco-
lo, ma quello della denatalita, che agita
i pensieri di demografi, economisti, so-
ciologi, giornalisti e analisti vari di tut-
ti i Paesi sviluppati del pianeta, non piu
soltanto nella “vecchia Europa”, ma an-
che in Nordamerica, Oceania ed Estremo
Oriente. Come per ogni argomento che
si rispetti, le posizioni e le opinioni non
sono tutte dello stesso segno. Opposte
sono, per esempio, le tesi esposte in due
articoli pubblicati in altrettanti autorevoli
giornali statunitensi’: Tritelbaum e Win-
ter sul New York Times del 4 aprile 2014
concludevano che 'umanitd ha molti seri
problemi di cui preoccuparsi e la denata-
litd non & fra questi; al contrario, pili re-
centemente, Ip sul Wall Street Journal del
22 novembre 2015 ha paragonato il decli-
no demografico dei Paesi sviluppati a una
bomba a orologeria che minaccia la cresci-
ta globale. La prima delle due posizioni si
rifa alle teorie neo-maltusiane secondo cui
la minaccia pitt importante per il nostro

pianeta & rappresentata dalla sovrappopo-
lazione (e naturalmente dalla scarsita rela-
tiva di risorse), mentre la seconda, sposata
nel nostro Paese da larghe fette del mondo
cattolico, riflette il pensiero mainstream di
chi crede che il benessere dell'umanita si
basi sulla crescita economica.

Come si vede, sono molti e importanti gli
aspetti della questione meritevoli di ri-
flessione, alcuni dei quali riguardano an-
che il mondo della pediatria, che da una
parte vede assottigliarsi nel tempo la pro-
pria “risorsa professionale” rappresentata
da bambini e ragazzi e che dall’altra sara
inevitabilmente costretta a ripensare 'in-
fanzia e 'adolescenza in relazione non pil
soltanto col mondo degli adulti, ma anche
con quello degli anziani e dei molto vec-
chi. Da qui nasce la decisione di Quaderni
acp di dedicare un Forum alla denatali-
ta, strutturato, come quelli precedenti, in
una serie di interventi su vari aspetti del
tema. In questo primo contributo saranno
illustrati alcuni dati relativi alla situazio-
ne italiana. La presentazione sard neces-
sariamente sintetica e non affronterd, se
non con qualche riferimento, alcuni altri
fenomeni connessi alla denatalitd come
quelli della mortalita e delle migrazioni.
Trattazioni pitt complete sono ampiamen-
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Figura 1. Natalita (asse verticale principale) e numero di nati (asse verticale secondario) in Italia dal

1951 al 2014.
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te disponibili, anche on-line, spesso con la
possibilita di visualizzare in modo interat-
tivo grafici e proiezioni temporali.

Numero di nati, natalita e fecondita
Vorrei iniziare presentando, aggiornato,
un grafico ‘storico’ pubblicato per la prima
volta nel 1979 che riportava, nella prima
versione, il numero di nati e la natalita in
Italia dal 1951 al 1977 [1]. Da quello at-
tuale (figura 1), che si riferisce al periodo
1951- 2014, si puo notare che il picco mas-
simo di natalita? si verifico nel 1964, con
valori del 20 x 1000 circa e un numero di
nati superiore al milione. Erano gli anni
del boom economico. Successivamente la
natalitd ando declinando, con una piu ac-
celerata flessione a partire dal 1974, anno
della prima crisi energetica. Alla fine de-
gli anni ’80 del secolo scorso la natalita si
era assestata intorno al 9-10 x 1000, con
una leggera ripresa intorno al 2000 e una
nuova ulteriore caduta dal fatidico 2008.
Attualmente il numero di nati & di circa
500.000 all’anno e la natalita ¢ dell’8,3 x
1000.

La natalita ci dice quanti sono i nati in
rapporto all’intera popolazione, anche di
quella che non ¢ piu in eta riproduttiva.
Una misura pil appropriata della tendenza
ariprodursi € rappresentata dal tasso di fe-
condita totale, che esprime il numero me-
dio di figli che una donna ha nell’arco della
sua vita riproduttiva, per convenzione fis-
sata tra 15 e 49 anni, e che ¢ dato dalla
somma dei tassi di fecondita specifici per
etd o per classi di eta (per es. cinque an-
ni). U'indicatore puo anche essere espresso
come numero di nati per 1000 donne in
eta riproduttiva (o, per essere piu precis,
per 1000 anni/persona). 11 tasso netto di
riproduttivita ¢ il numero medio di figlie
di una coorte di donne che raggiungono a
loro volta leta riproduttiva, al netto quindi

' Si tralasciano gli innumerevoli articoli dei
media italiani in quanto quasi sempre inquina-
ti da pregiudizi e caratterizzati dalla faziosita
tipica del dibattito pubblico nel nostro Paese.
2 Tasso di natalita: (n. di nati vivi in un anno/
popolazione residente nello stesso anno) x
1000.
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Figura 2. Numero medio di figli per donna in Italia dal 1950 al 2015, in classi quinquennali (fonte:

United Nations [2]).
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Figura 3. Numero medio di figli per donna in Italia dal 1952 al 2009 per ripartizione geografica.

della mortalita in eta infantile e riprodut-
tiva. Un tasso netto di riproduttivita pa-
ri a 1 significa che ogni donna rimpiazza
se stessa. In teoria, per mantenere invaria-
ta la dimensione di una popolazione (as-
sumendo mortalitd costante e migrazioni
assenti), poiché il numero di nati maschi ¢
leggermente superiore a quello delle fem-
mine, il “livello di sostituzione” di una po-
polazione ¢ rappresentato da un numero
medio di figli per donna paria 2,1.

La figura 2 illustra 'andamento del nu-
mero medio di figli per donna in Italia dal
1950 al 2015 [2]. Si puo notare come il
crollo della fecondita al di sotto del livello
di sostituzione si sia verificato a partire, in

particolare, dalla seconda meta degli anni
’70 del '900, abbia raggiunto il valore piu
basso (1,22) nel quinquennio 1995-2000
e sia poi leggermente risalito fino a 1,43
nell’'ultimo periodo. In particolare sono
le donne straniere a sostenere la fecondita
(nell’'ultimo anno 1,29 figli per le italia-
ne e 1,97 per le straniere), anch’esse perd
al di sotto del livello di sostituzione [3].
Se fino a circa 35 anni fa erano le regio-
ni meridionali a dare il maggior contribu-
to alla fecondita, attualmente non ¢ pit
cosi; infatti, mentre a partire dalla meta
degli anni '90 la fecondita delle donne
centro-settentrionali ¢ leggermente risa-
lita, quella delle donne del Mezzogiorno
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d’Italia ha continuato la sua inesorabile
discesa, per cui attualmente i valori nel-
le varie ripartizioni geografiche sono piu
o meno simili, come si puo notare dalla
figura 3, che illustra cio che ¢ accaduto
dal 1952 a1 2009 [4]. A commento di que-
sti dati gli analisti parlano di “implosione
demografica del Sud” e ricordano che piu
il tempo passa piu sard difficile invertire
la rotta, soprattutto in considerazione che
si ha a che fare con dinamiche demografi-
che che producono effetti nel medio-lun-

go periodo [5].

Fecondita specifica per eta

Si & accennato al fatto che il tasso di fe-
condita totale & dato dalla sommatoria
dei tassi specifici per eta, cio¢ dal numero
medio di figli che una donna ha nei diver-
si periodi della sua vita riproduttiva. Nor-
malmente il tasso di fecondita totale viene
calcolato assumendo che i comportamen-
ti riproduttivi delle donne non cambino
nel tempo rispetto a quelli osservati nelle
varie classi d’etd in un momento partico-
lare (usualmente un anno o cinque anni).
Si usa questa approssimazione quan-
do non si dispone di serie storiche suffi-
cientemente lunghe da poter ricostruire i
comportamenti riproduttivi di ogni coor-
te di donne. In realta le scelte riprodutti-
ve di una donna che ¢ entrata nel periodo
fecondo della sua vita (a 15 anni) nel 1970
potrebbero non essere le stesse di quel-
le di una donna di vent'anni pit giova-
ne, cio¢ che ¢ entrata nel periodo fecondo
nel 1990. In alcuni casi le serie storiche
esistono, ed ecco quindi, illustrato nella
figura 4, cid che & accaduto a tre coor-
ti di donne italiane entrate nell’eta ripro-
duttiva rispettivamente nei quinquenni
1950-55, 1965-70 e 1980-85 [2]. Cio che
maggiormente stupisce ¢ quanto si siano
modificate le scelte riproduttive tra gene-
razioni successive a distanza di soli quin-
dici anni l'una dall’altra. A parte il calo
complessivo della fecondita, & interessan-
te notare come la curva si sia spostata a
sinistra per la generazione che & entrata
nella vita riproduttiva nel quinquennio
1965-70 e sia invece ritornata verso destra
per la generazione successiva, anche se su
valori di fecondita piu bassi che in prece-
denza; a eccezione, pero, della classe d’eta
35-39 anni, per la quale i valori delle co-
orti 1950-55 e 1980-85 sono uguali (46,9
vs 46,7 x 1000), e della classe 40-44 an-
ni, per la quale 'incremento ¢ stato del
36% in termini relativi, ma molto basso
in assoluto (9,1 vs 12,4 x 1000). In sinte-
si, le donne fanno attualmente meno figli
che in passato, ma li fanno spostando I'i-
nizio della loro eta riproduttiva verso eta
pill avanzate; la generazione intermedia,



quella dei figli dei fiori e della contesta-
zione studentesca, invece, scelse o si trovd
nelle condizioni di poter iniziare ad avere
figli ad eta pit giovani. Tutto cio si riflet-
te nell’etd media al parto, che era di 29,2
anni nel 1960, diminui a 27,5 anni tra il
1977 e 11 1981, ed ¢ salita a 31,5 anni nel
2013. Quando si analizzano le dinamiche
demografiche bisogna anche considerare
che la posticipazione della maternita in
una cospicua coorte di donne pud avere
come effetto una riduzione nel breve pe-
riodo del tasso di fecondita totale e una
sua successiva ripresa, anche se il nume-
ro complessivo di figli per donna nell’ar-
co della vita riproduttiva rimane invariato
(“quantum effect”) [6].

La transizione demografica

e la struttura della popolazione

I demografi parlano di “transizione demo-
grafica” per indicare i cambiamenti seco-
lari di mortalita e natalita che si riflettono
nella dimensione e nella struttura per eta
della popolazione [7]. Nel suo ultimo libro
Livi Bacci ci dice che, se accettiamo la ve-
rosimile ipotesi che 10.000 anni fa la Ter-
ra avesse una popolazione solo di qualche
milione di abitanti e che all’epoca di Cri-
sto ne contasse circa 250 milioni, 'aumen-
to medio in quel lungo periodo sarebbe
stato di 4 individui/anno ogni 10.000 per-
sone. All'inizio dell’800 la popolazione
raggiunse per la prima volta il miliardo di
individui, con un incremento ancora tutto
sommato molto piccolo rispetto all’anno 0
dell’era cristiana (in media 8 individui/an-
no ogni 10.000 persone). Successivamente
iritmi di crescita sono stati impressionanti
e la popolazione mondiale ha raggiunto i
due miliardi nel 1927 e attualmente supe-
ra i 7 miliardi. Fin dall’origine del genere
umano i ritmi di crescita sono stati carat-
terizzati per molti millenni da alta mor-
talitd e alta natalitd, fenomeni per lo pit
in equilibrio ma caratterizzati da oscilla-
zioni anche ampie e con leggera prevalen-
za della natalitd. Da meta circa del XVTIII
secolo nel mondo occidentale, rappresen-
tato allora solo dalla “vecchia Europa”,
l'equilibrio ha iniziato a rompersi, av-
viando appunto quella che viene chiama-
ta transizione demografica, caratterizzata
da due fasi. Nella prima fase ha iniziato a
diminuire la mortalita, come conseguen-
za del progresso e dello sviluppo econo-
mico, cui ha fatto seguito, ma a distanza
di due-tre generazioni e sotto I'influenza
anche di cambiamenti e di nuove istan-
ze sociali, una diminuzione della natali-
ta. Per un lungo periodo di tempo, che nel
mondo sviluppato sembra essersi conclu-
so, natalitd e mortalita hanno presentato
un andamento in diminuzione pitt 0 meno
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Figura 5. Natalita, mortalita e popolazione residente in Italia dal 1863 al 2009.

parallelo, ma con la natalita su valori co-
stantemente pit elevati; cid ha provocato,
di conseguenza, un aumento di popolazio-
ne. Poi, nella seconda fase, la discesa della
mortalita si & arrestata, mentre la natalita
ha continuato a decrescere; in questa fase
Pincremento di popolazione ha subito un
rallentamento. Al termine della seconda
fase anche la natalita ha smesso di dimi-
nuire e ha ripreso, insieme alla mortalita,
un andamento stazionario; a questo punto
la transizione demografica si ¢ esaurita ed
¢ stato raggiunto un nuovo equilibrio, che
pero ha portato a un cambiamento profon-
do della struttura della popolazione.

La figura 5 riporta le serie storiche dal 1863
al 2009 ed esemplifica quanto detto con ri-

ferimento all’Italia. Si pud notare che all’i-
nizio del periodo in esame la natalita si
manteneva su valori pitt o meno stazionari,
mentre la mortalitd aveva gia iniziato a de-
crescere. Intorno al 1890 anche la natalita
ha iniziato la sua discesa. Se si escludono gli
anni delle due grandi guerre del XX secolo,
larresto della diminuzione della mortalita
si ¢ verificato all’inizio degli anni 50 del
900, mentre quello della natalita ¢ avvenuto
a meta circa degli anni ’80. A questo punto
l'aumento di popolazione, che aveva carat-
terizzato U'intero periodo precedente, si ¢
arrestato; fanno eccezione gli anni pit re-
centi, verosimilmente per effetto di altri fe-
nomeni, quello migratorio in primo luogo.
Questi cambiamenti hanno prodotto, negli
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ultimi 65 anni, una profonda modifica della
struttura della popolazione, che potrebbe
ancora cambiare se le attuali tendenze de-
mografiche rimarranno invariate. Alla fine

del secolo quella che era la piramide della
popolazione potrebbe essersi trasformata in
una figura molto simile a un parallelepipedo
(figura 6) [8]. Contestualmente potrebbe

essersi ridotta la popolazione totale (figura
7). A questo riguardo, mentre le stime per il
2100 sono caratterizzate da ampia variabili-
ta, imprecisione e imprevedibilita, quelle re-
lative al 2050 potrebbero non essere molto
lontane dalla realtd. Ebbene, considerando
che per effetto del sempre pil grande nume-
ro di persone in etd molto avanzata i deces-
si/anno superano gid il numero dei nati/
anno’, la popolazione nei prossimi 35 anni
potrebbe mediamente diminuire di 3 milio-
ni (da pit degli attuali 60 a circa 57 milioni,
con un intervallo di predizione al 95% com-
preso tra 51 e 60 milioni). L'unica possibilita
di aumento, fino a circa 61-62 milioni, ci
sarebbe se la fecondita fosse di 0,5 figli per
donna pit alta del valore attuale, cio¢ se ci si
avvicinasse alla soglia di sostituzione. C’¢
da attendersi, infine, una profonda modifica
della composizione della popolazione per
gruppi d’eta, con un aumento relativo fino al
2050 delle persone di 65 anni o pitt e una
diminuzione molto marcata di quelle tra 15
e 64 anni; la diminuzione dei ragazzi sotto
15 anni dovrebbe essere, invece, meno rile-
vante (figura 8).

Un cenno all’'Europa e al mondo

Negli altri Paesi dell’'Unione Europea il
quadro generale non ¢ molto diverso da
quello italiano. II tasso di fecondita totale
riferito al 2013 ¢ in media di 1,6 figli per
donna, e nessuno stato raggiunge la soglia
di sostituzione, anche se Francia e Irlanda
vi sono molto vicine (2,0 figli per donna).
Il valore pit basso ¢ quello del Portogallo
con 1,2 figli per donna [6]. Nel complesso,
la fecondita pit elevata si osserva nei Pae-
si nordeuropei (quasi 1,9 figli per donna),
la piti bassa nei Paesi dell’area meridionale
(poco pit di 1,4 figli per donna) [8]. A li-
vello planetario la situazione ¢ molto va-
riegata, perché la transizione demografica,
che nell’area occidentale si ¢ manifestata
nella prima meta del XIX secolo, in altre
aree del mondo ¢ iniziata solo nella secon-
da meta del XX secolo, mentre ancora in
altre, in particolare nell’Africa sub-saha-
riana, il processo ¢ ancora in una fase
molto iniziale e di incerta evoluzione [7].
Attualmente la popolazione mondiale ¢ di
oltre 7 miliardi e 300 mila individui e, se-
condo le stime fornite dall’ONU, potreb-
be aumentare a quasi 9 miliardi e 700 mila
persone nel 2050 e potrebbe superare gli
11 miliardi alla fine del secolo [8].

3 Diversamente da chi crede o vuol far crede-
re che I'aumento del numero dei decessi sia la
conseguenza della crisi e del ridimensionamen-
to dello stato sociale, o dei tagli alla sanita, o
della diminuzione delle vaccinazioni, o, addirit-
tura, della chiusura degli ospedali.
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Conclusioni

Questo Forum sulla denatalita & stato av-
viato presentando alcuni dati sulla situazio-
ne italiana, ma naturalmente non possiamo
guardare solo a cid che avviene nel corti-
le di casa, perché le prospettive future del-
la nostra societd sono condizionate € non
possono essere scollegate da cio che accade
nelle altre aree del pianeta. Questi aspetti
saranno affrontati nei contributi che segui-
ranno, insieme ad altri che tenteranno di
dare risposte non facili alle domande che il
quadro demografico presente e la sua evolu-
zione storica evocano. Per esempio: perché,
come molti pensano, in Italia e in Occiden-

te ¢ necessario che la fecondita risalga ver-
so valori vicini alla soglia di sostituzione?
Perché, invece, come pensano molti altri,
quello della denatalita non & il principale
dei problemi del mondo? Sarebbe realmen-
te un dramma se la popolazione italiana
nei prossimi 35 anni si riducesse di 3 mi-
lioni? E necessario che a livello planetario
la feconditd diminuisca perché il pianeta
¢ ormai stretto? Ricchezza e potenza del-
le nazioni sono e saranno in futuro anco-
ra legate alla numerosita della popolazione,
come era nel passato? E possibile pensare
una societa diversa nella sua composizione
e quali possono essere gli elementi su cui

Quaderni acp www.quaderniacp.it 2 [2016] FORUM u

fondare rapporti e relazioni costruttivi tra
un numero esiguo di bambini e ragazzi e
uno molto elevato di anziani e vecchi? Gli
anziani sono necessariamente un costo o
possono essere una risorsa, anche in termi-
ni economici, come recenti indicazioni del-
la ricerca e del’OMS sembrano suggerire
[9, 10]? E infine, come mantenere viva l'at-
tenzione per bambini, ragazzi e adolescenti
in una societa prevalentemente costituita da
persone in etd molto avanzata?
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Le osteomieliti croniche non-batteriche (CNO, Chronic Non-bacterial Osteomyelitis)
costituiscono un gruppo di patologie appartenenti alle sindromi autoinfiammatorie,
caratterizzate dalla ricorrenza di focolai sterili di osteomielite. Il quadro clinico puo
associarsi a manifestazioni extra-ossee soprattutto a livello cutaneo e gastro-intestinale.
Lesordio avviene prevalentemente in eta pediatrica e il decorso spesso ¢ cronico.
Sebbene I'eziopatogenesi nella maggior parte dei casi non sia ancora nota, sembra
essere un difetto genetico a carico dei meccanismi dell’immunita innata a favorire una

periodica attivazione della flogosi.

11 trattamento di scelta & costituito dai FANS (farmaci anti-inflammatori non steroidei),
soprattutto dal naprossene. I farmaci di seconda linea sono rappresentati dai biologici
anti-T'NF-alfa e anti-IL-1, dai bifosfonati, metotrexate e sulfasalazina.

Nelle forme resistenti possono essere associati cicli di terapia steroidea.

Non-bacterial Chronic Osteomyelitis (CNO) is an autoinflammatory disorder that mostly
affects children, characterized by chronic recurrent multifocal osteomyelitis. Bone involvement
is often associated with inflammation of the skin and/or the intestine. Although the
etiopathogenesis in most cases is not yet known, it seems to be a genetic disorder of innate
immunity mechanisms to induce a periodic activation of the inflammation.

The first treatment option are non-steroidal anti-inflammatory drugs, especially naproxen.
Second-line drugs include anti-TNF-alpha, anti-IL- 1, bisphosphonates, methotrexate, and
sulfasalazine. In case of recurrences or prolonged disease course an association with steroids should

be considered.

Introduzione
Le sindromi
un gruppo eterogeneo di patologie ca-
ratterizzate da episodi febbrili ricorren-
ti che compaiono e risolvono in modo
apparentemente spontaneo, intervalla-
ti da periodi di benessere. Alla base vi ¢
un’alterazione nei meccanismi di rego-
lazione del sistema immunitario innato,
provocata da difetti genetici spesso noti.
A differenza di quanto accade nelle ma-
lattie autoimmuni, nelle quali ¢ coinvolto
il sistema immunitario adattativo, nel-

autoinflammatorie sono

le sindromi autoinfiammatorie mancano
i markers dell’autoimmunita quali auto-
anticorpi o linfociti autoreattivi. Fanno
parte della grande famiglia delle sindro-
mi autoinfiammatorie le CNO nelle quali
il bersaglio del processo inflammatorio &
il tessuto osseo. Le CNO comprendono
varie entitd: la CRMO (Chronic Recur-
rent Multifocal Osteomyelitis) e la sindro-
me SAPHO (Synovitis, Acne, Pustulosis,
Hyperostosis, Osteitis) e le pit rare sindro-
me di Majeed, cherubinismo e DIRA
(deficit dell’antagonista del recettore per
interleuchina-1), tutte accomunate dal-
la presenza di flogosi sterile nel tessuto

osseo e distinte tra loro per espressione
clinica, predisposizione genetica e pato-
genesi (tabella 1). Di seguito vengono il-
lustrati le manifestazioni e i meccanismi
patogenetici, con particolare riferimento
ai quadri di CRMO e sindrome SAPHO
che costituiscono le forme piu frequenti

di CNO.

Presentazione clinica

La CRMO compare comunemente in etd
pediatrica, trai3 ei 15 anni, mentre la sin-
drome SAPHO interessa prevalentemente
soggetti adulti, solitamente tra i 30 e 50 an-
ni, e si ipotizza che costituisca 'espressione
tardiva della stessa CRMO [1, 2].
Lesordio di queste patologie spesso ¢ in-
sidioso, caratterizzato da dolore osseo
modesto, mal localizzato, esacerbato dal
movimento, senza segni locali o sistemici
d’inflammazione. La sintomatologia pud
durare mesi o anni con andamento ri-
corrente, cosa che puo ritardare notevol-
mente la diagnosi. In altri casi invece le
manifestazioni compaiono in modo acuto
con dolore intenso, malessere e febbre. Le
lesioni ossee nella CRMO sono mono- o,
pit frequentemente, multifocali e si lo-

calizzano prevalentemente a livello del-
le metafisi delle ossa lunghe (soprattutto
femore e tibia), con distribuzione simme-
trica. Tuttavia tutto lo scheletro, tranne
il neurocranio, pud essere interessato. Il
quadro osseo puo associarsi a manifesta-
zioni cutanee quali pustolosi palmo-plan-
tare, idrosadenite e psoriasi, o a patologie
autoimmuni come artrite, malattia in-
fiammatoria intestinale, vasculite o mio-
site.

Nella sindrome SAPHO 1 focolai si ri-
scontrano prevalentemente a carico dello
scheletro assiale, delle coste, dello sterno e
delle clavicole, a differenza della CRMO
nella quale sono coinvolte maggiormente
le estremitd. Spesso sono associate un’ar-
trite mono o oligoarticolare, non erosiva,
a carico delle grosse articolazioni, e un’in-
fiammazione di tendini e legamenti [3].
Llespressione cutanea che in questi casi ¢
spesso molto evidente va dalla pustolosi
palmo-plantare all’acne (talora conglobata
e fulminante), alla psoriasi, alla sindrome
di Sweet [4].

Leziopatogenesi di queste due patologie
non ¢ chiara; si ipotizza uno sbilancia-
mento tra fattori pro- e anti-inflammatori.
E stata osservata infatti una ridotta attiva-
zione di ERK (extracellular-signal-regu-
lated kinases) 1-2 in risposta allo stimolo
mediato dal Toll-like receptor 4 con con-
seguente rimodellamento epigenetico del
promotore di trascrizione SP1 (specific
protein 1) di IL-10 e conseguente ridotta
produzione di IL-10. La carenza di IL-10
si traduce in un difettoso effetto anti-in-
fiammatorio e una perdita della modula-
zione delle attivita RANK-mediate sugli
osteoclasti con eccesso di TNFa e IL-6.
Quale sia il difetto molecolare alla base
della ridotta attivazione di ERK 1-2 non
¢ noto [5].

Diagnosi

La presentazione clinica, radiologica e
istologica delle CNO ¢ analoga a quella
di un'osteomielite aspecifica; pertanto la
diagnosi richiede un attento percorso di
esclusione, in primis di patologie infetti-
ve e neoplastiche, ma anche traumatiche e
metaboliche, come I'ipofosfatasia.
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femore), vertebre,

SINDROME DI
CLINICA CRMO MAJEED DRA CHERUBISMO SAPHO
Febbre presente/assente elevata inusuale assente presente/assente
femore, tibia, ossazgunr;ghfogssoifnrglt;utto scheletro assiale:
Sedi pelvi, calcagno, analoghe alla CRMO P mascella, mandibola coste, sterno,

contratture articolari

vertebre, clavicola . clavicole
coste, clavicola
Localizzazione prevalentemente prevalentemente prevalentemente
ossea metafisaria metafisaria metafisaria
. - anemia
cute, articolazioni, . - , )
. L diseritropoietica pustolosi . pustolosi
Manifestazioni tratto . . . adenopatia
. . congenita, dermatite, generalizzata, : palmoplantare, acne
extra-ossee gastrointestinale, . . o laterocervicale L
polmone epatomegalia, osteite, periostite severa, psoriasi

Indici di flogosi normali/elevati

elevati

elevati

normali/elevati

normali/elevati

Ereditariera sconosciuta

autosomica recessiva

autosomica recessiva

autosomica dominante

sconosciuta

Gene sconosciuto LPIN2 IL-1RN SH3BP2 sconosciuto
P_rotelna sconosciuta Lipin2 I-1Ra SH3BP2 sconosciuta
difettosa

Etnia aspecifica Arabia, Turchia Porto Rico, Europa, aspecifica aspecifica

Libano

Non esistono markers specifici e la diagnosi
avviene per esclusione. Gli esami di labora-
torio possono mostrare una moderata leuco-
citosi, associata a un incremento degli indici
di flogosi e del valore di TNFa oppure risul-
tare nella norma. La ricerca di autoanticorpi
spesso € negativa, cosi come negative sono le
indagini infettivologico-colturali.

La radiografia convenzionale nelle fa-
si iniziali pud risultare negativa mentre
successivamente mostra aree osteolitiche/
osteosclerotiche, in modo del tutto ana-
logo a quanto avviene in un'osteomielite
infettiva. La scintigrafia ossea con Tc-99
¢ in grado di identificare nelle fasi inizia-
li i focolai ossei ancora silenti. Tuttavia &
la risonanza magnetica nucleare, RMN
total-body, la tecnica di imaging dotata di
maggiore sensibilita nel documentare pre-
cocemente le lesioni ossee (figura 1). La
RMN inoltre ¢ particolarmente utile nel
riconoscere compressioni vertebrali mi-
sconosciute e nell’identificare la sede piu
adatta alla biopsia [6]. In fase di diagno-
si la RMN richiede I'impiego del mezzo
di contrasto quale il gadolinio, mentre nel
follow-up possono essere sufficienti scan-
sioni dirette.

La biopsia ossea, infine, ¢ fondamentale
per documentare I'assenza di cellule neo-
plastiche e di agenti infettanti. L'istologia
nelle fasi precoci ¢ caratterizzata dalla pre-
senza di un infiltrato infiammatorio steri-
le, costituito prevalentemente da neutrofili
che successivamente si arricchisce di linfo-
citi, macrofagi e plasmacellule per lasciare
spazio dopo anni alla formazione di aree
di osteosclerosi e fibrosi (figura 2).

Terapia

A causa dell’espressione variabile e della
rarita di queste patologie non sono dispo-
nibili indicazioni terapeutiche approvate
e codificate, e pertanto la gestione ¢ em-
pirica (figura 3). Una certa uniformita si
trova nella prima linea rappresentata dai
FANS, soprattutto dal naprossene, spes-
so da utilizzare per un periodo protratto
di alcuni mesi. I FANS si sono dimostrati
piuttosto sicuri anche nei trattamenti di
lunga durata e offrono un buon control-
lo del dolore contribuendo all’interru-
zione del processo inflammatorio osseo,
essendo questo legato prevalentemente
al coinvolgimento delle prostaglandine.

(2%
(2
&

Figura 1. RMN: sezioni coronali, sequenze STIR senza m.d.c. Focolai di osteomielite in un caso di CRMO.

Tuttavia la scomparsa della sintomatolo-
gia puod non accompagnarsi a un’effetti-
va risoluzione del danno osseo e, anche
nel caso in cui cid avvenga, sussiste il ri-
schio di recidiva alla sospensione del trat-
tamento. I FANS tuttavia non sembrano
apportare un vantaggio sensibile nei casi
con interessamento articolare e in quelli
con coinvolgimento vertebrale [7]. La se-
conda linea di trattamento contempla far-
maci modificatori dell’attivita di malattia
o DMARS (disease modifying antirbeuma-
tic drugs) quali metotrexate, azatioprina o
sulfasalazina, eventualmente da associa-
re a cicli di steroidi orali (prednisone 1-2
mg/kg/die per 2 settimane) e/o sistemi-
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Figura 2. Caratteristiche istopatologiche nella
CRMO. A) Fase precoce di CRMO: prevalenza di
neutrofili e monociti; B) fase cronica: prevalenza
di linfociti, macrofagi, plasmacellule; C) fase cro-
nica tardiva: osteolisi, osteosclerosi e fibrosi (da
vace bibliografica 3, modificato).

ci (metilprednisolone 30 mg/kg/die, dose
massima 1 g).

Luso dei farmaci biologici anti-T'NFo (in-
fliximab, etanercept, adalimumab) trova
un razionale di impiego nel limitare l'ec-
cesso di TNFa riscontrato in queste ma-
lattie [8].

I bifosfonati, il cui impiego & segnalato
fin dal 2004, si sono dimostrati utili nel
controllo della flogosi ossea e dei sintomi
a essa correlati [9]. Il pamidronato ¢ sta-
to impiegato secondo lo schema approvato
per losteogenesi imperfetta con infusioni
di 1 g/kg/die per tre giorni consecutivi e
ripetuto in caso di persistenza o recidiva
delle lesioni. L'uso in etd pediatrica tut-
tavia solleva dubbi sulla loro sicurezza sia
per gli effetti collaterali a breve termine
che per quelli a lungo termine.

Esigui, sebbene positivi, sono i dati relati-
vi all'impiego di anti-IL-1, quale anakin-
ra, alla dose di 2 mg/kg/die [10].

Sulle manifestazioni cutanee, che caratte-
rizzano soprattutto la sindrome SAPHO
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Figura 3. Flow-chart terapia per la CRMO.

e spesso ne costituiscono l'aspetto predo-
minante, i trattamenti suddetti non sem-
brano particolarmente efficaci; pertanto la
collaborazione con gli specialisti dermato-
logi e 'uso concomitante di preparazioni
topiche possono risultare di aiuto.

Salvo rari casi nei quali la malattia ha un
andamento autolimitante, in genere si 0s-
serva un decorso intermittente o cronica-
mente persistente. La permanenza a un
anno di lesioni documentabili alla riso-
nanza, nonostante la terapia, puod essere
considerato un segno predittivo di croni-
cizzazione. Pit del 65% dei pazienti trat-
tati per un anno con FANS mostra alle
indagini radiologiche la comparsa di nuo-
ve lesioni clinicamente silenti; questo da-
to solleva molti interrogativi sulla durata
del trattamento e sulla pianificazione dei
controlli.

La prognosi ¢ legata all’attivitd di malattia
e alla sua durata con un peggiore outcome
in pazienti che esordiscono precocemente e
con un maggior numero di sedi ossee inte-
ressate al momento della diagnosi, e in quei
pazienti che mostrano un’associazione con
altre condizioni quali psoriasi, artrite e ma-
lattia inflammatoria cronica dell’intestino.

Il coinvolgimento osseo pud complicarsi
con fratture, soprattutto a livello della co-
lonna con rischio di crollo vertebrale, in-
sorgenza di scoliosi e difetti di crescita.

Cherubismo

Il cherubismo ¢ una rara malattia, di cui
attualmente sono segnalati circa 300 ca-
si, che si caratterizza per la comparsa tra i
2 ei5 anni di eta di una progressiva tu-
mefazione bilaterale, talora asimmetrica,
asintomatica, a carico della mandibola e/o
alla mascella, che generalmente si arresta in

modo spontaneo dopo l'adolescenza. Le le-
sioni sono provocate da un'eccessiva attivi-
ta osteoclastica e una graduale espansione
del tessuto fibroso. Il gonfiore delle guance
e latteggiamento degli occhi rivolti verso
lalto conferiscono al viso I'aspetto detto a
“cherubino” [11]. Il quadro puod complicarsi
con difetti di dentizione, linguaggio, ma-
sticazione, deglutizione, respirazione.

Nel 50% dei casi si tratta di una patologia
familiare, a trasmissione autosomica domi-
nante, mentre negli altri si tratta di forme
de novo. Vi sono segnalazioni circa l'uso di
farmaci anti-TNFa da impiegare duran-
te la fase di attivitd, mentre il trattamento
chirurgico puo essere considerato una volta
che il processo si € arrestato, per correggere
danni funzionali o per motivi estetici.

Sindrome di Majeed

La sindrome di Majeed & un raro disordine
su base autosomica recessiva, caratterizza-
to da una triade di elementi: lesioni inflam-
matorie ossee diffuse e ricorrenti, anemia
diseritropoietica microcitica congenita e
dermatosi infiammatoria neutrofila (der-
matite di Sweet). Lesordio avviene nella
prima infanzia e il decorso ¢ severo, spesso
associato alla presenza di febbre [12].

Il trattamento ¢ legato soprattutto a

FANS, steroidi e farmaci anti-IL-1.

Sindrome DIRA

La sindrome DIRA (deficiency of the inter-
leukin-1 receptor antagonist) & un disordi-
ne a trasmissione autosomica recessiva che
esordisce nei primi giorni di vita con rash
cutaneo pustoloso, focolai multipli di pe-
riostite e osteomielite con coinvolgimento
preferenziale delle coste e delle ossa lun-
ghe in presenza di un incremento degli in-
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ANTERIORE

Figura 4. Scintigrafia ossea total-body.

dici di flogosi. La febbre invece & spesso
assente. La risposta ai farmaci anti-IL-1
pare essere brillante.

Conclusioni

Le malattie infiammatorie croniche ossee
sono patologie rare e le scoperte relative ai
meccanismi patogenetici sono attualmente
in piena espansione, sulla scia degli studi e
delle scoperte che stanno coinvolgendo il
campo delle sindromi autoinflammatorie
e che potranno portare vantaggi in campo
terapeutico con la messa a punto di farma-

POSTERIORE

ci mirati. Dato che l'esordio avviene pre-
valentemente in eta pediatrica, la diagnosi
precoce e il controllo adeguato dello sta-
to inflammatorio sono importanti non so-
lo per la qualita della vita, ma anche per la
prevenzione delle complicanze come frat-
ture patologiche e scoliosi.
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CRMO e SAPHO fanno parte delle sindromi autoinfiammatorie; sono patologie rare, a esordio in eta pediatrica, la cui eziologia & sconosciuta e la cui pato-
genesi interessa il sistema immunitario innato.

['osso & la sede target. Le lesioni ossee possono essere mono- o pill frequentemente multi-focali e si localizzano a livello delle metafisi delle ossa lunghe,
clavicole, corpi vertebrali, pelvi, sterno, mandibola.

Tra le manifestazioni extra-ossee spiccano quelle cutanee (fondamentale nella SAPHO), articolari e gastrointestinali.

Non esistono markers diagnostici.

Gli esami di laboratorio non sono informativi.

La diagnosi e di esclusione, soprattutto delle forme infettive e neoplastiche.

La RMN total-body identifica precocemente le lesioni ossee e anche quelle clinicamente silenti.

L'istologia mostra un infiltrato infiammatorio sterile, con neutrofili in fase precoce, linfociti e plasmacellule in fase cronica con aree di osteolisi, osteosclerosi e fibrosi
nelle fasi tardive.

Il decorso & variabile: monofasico o pil frequentemente ricorrente o persistente.

La terapia di prima linea prevede I'uso di FANS, soprattutto naprossene. La seconda linea comprende metotrexate e sulfasalazina e soprattutto i farmaci
biologici anti-TNFalfa e anti-IL-1 e i bifosfonati. Gli steroidi orali o sistemici possono essere associati nelle fasi di maggiore intensita di malattia.
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La drepanocitosi ¢ una malattia ereditaria autosomica recessiva, caratterizzata

da anemia cronica, crisi intermittenti e imprevedibili di occlusione vascolare dolorosa

e maggiore suscettibilita alle infezioni. Gli eventi intercorrenti possono essere molto
gravi e potenzialmente mortali. E particolarmente diffusa nelle regioni equatoriali del
mondo ma, in conseguenza dei flussi migratori degli ultimi decenni, si ¢ diffusa a livello
globale. Le sue principali manifestazioni cliniche acute possono rappresentare delle vere
emergenze, a causa della loro rapida evoluzione e della loro elevata mortalita. Pertanto,
una gestione accurata e tempestiva di tali eventi consente una prognosi notevolmente

migliore, anche quoad vitam.

Sickle cell disease (SCD) is an inherited autosomal recessive disorder characterized by chronic
anemia, intermittent and unpredictable crisis of painful vascular occlusion and increased
susceptibility to infections. The acute events can be severe and potentially fatal. SCD is frequent
in equatorial areas of the world, but because of the migration of the last decades it has spread
globally. Its main acute clinical manifestations can represent real emergencies, because of their
rapid evolution and their high mortality. Therefore, an accurate and timely management of these
events allows a significantly better prognosis, also quod vitam.

Generalita e Definizione

La drepanocitosi o Sickle Cell Disease
(SCD) & I'emoglobinopatia strutturale pitt
diffusa al mondo. E caratterizzata da una
mutazione genetica del gene che codifica
per la beta-globina, a trasmissione autoso-
mica recessiva, che comporta la produzio-
ne di un'emoglobina (Hb) anomala, detta
HbS. La malattia drepanocitica compren-
de varie forme sindromiche: la forma
omozigote HbSS, detta anemia falcifor-
me, e le forme di eterozigosi composte con
altri difetti strutturali dell’Hb (HbSbeta
thal e HbSC sono le principali).

Ogni anno nascono circa 300.000 [1]
bambini con SCD in tutto il mondo e
la loro prevalenza sta aumentando, tan-
to che nel 2006 1’Organizzazione Mon-
diale della Sanita ha rilasciato il rapporto
“Sickle cell Anemia” A59/9, che invita-
va i Sistemi Sanitari dei vari Stati a: “¢o
design, implement, reinforce in a systematic,
equitable and eﬁ%diw manner, comprehen-
sive national integrated programs for the
prevention and management of SCD re-
ducing morbidity and mortality” [2]. Nel
2008, inoltre, ’Assemblea Generale del-
le Nazioni Unite definiva la drepanocito-
si come “un problema di sanita globale”,
istituendo, allo scopo di diffondere infor-
mazione sulla malattia, la Giornata Mon-
diale della Malattia Drepanocitica il 19
giugno di ogni anno [3].

L'Unione Europea ha inserito la Malattia
drepanocitica tra la malattie rare [4] per la
sua frequenza complessiva nei Paesi dell’U-
nione, ma la malattia & oggi il piu frequente
disordine genetico in Francia, Regno Uni-
to, Olanda, e sta crescendo anche in molti
altri Paesi, come I'Italia. Allo stato attuale
delle cose, I'Italia ¢ dotata di Linee Guida
Nazionali per la gestione delle complican-
ze acute e croniche di questa malattia [5,6]
e sono stati sviluppati percorsi diagnosti-
co-terapeutici specialistici e mirati per ri-
spondere alle necessita di questi bambini in
diversi Paesi europei [7].

Fisiopatologia e Clinica

L’HbS ha peculiari proprieta biochimiche;
in condizioni di deossigenazione la catena
emoglobinica polimerizza formando cate-
ne rigide responsabili della deformazione
a falce dei globuli rossi. La ciclica de-po-
limerizzazione dellHbS & responsabile
di grave danno ossidativo a carico della
membrana eritrocitaria con attivazione di
sistemi di trasporto ionico e generazione
di globuli rossi densi e disidratati, che gio-
cano un ruolo importante nella patogene-
si dei danni d’organo acuti e cronici nella
SCD. Essi infatti tendono pit facilmen-
te a rimanere intrappolati nel microcirco-
lo aderendo alla superficie dell’endotelio
vascolare attivato con rallentamento del
flusso ematico e danno loco-regionale di

tipo ipossico. I globuli rossi densi si carat-
terizzano inoltre per una maggiore rigidita
di membrana e vengono pit rapidamen-
te rimossi dal circolo periferico tramite il
sistema macrofagico o distrutti nel com-
partimento intravascolare (emolisi extra- e
intra-vascolare).

Questi meccanismi sono alla base della
genesi delle principali manifestazioni cli-
niche dei pazienti affetti da drepanocito-
si: in acuto (crisi dolorose vaso-occlusive,
VOC, Acute Chest Syndrome, ACS), crisi
emolitiche, aplastiche, sequestri splenici
o epatici, ictus) e in cronico (ipertensione
arteriosa, disfunzioni d’organo, ulcere cu-
tanee).

Epidemiologia

La drepanocitosi ¢ originariamente diffu-
sa nella fascia equatoriale del mondo, in
particolare in Africa sub-sahariana e Asia,
grazie al vantaggio selettivo operato dalla
malaria nei confronti del portatore etero-
zigote. I flussi migratori hanno in segui-
to diffuso il gene della HbS in America,
Europa, Australia. In Italia, il gene del-
la HbS & proprio delle zone meridionali,
particolarmente in Sicilia, dove I'inciden-
za & del 2% e raggiunge in alcune zone pic-
chi del 13%; i flussi migratori degli ultimi
anni hanno pero diffuso questa patologia
in tutte le regioni italiane [8].

Gestione della malattia

e Comprehensive care

La gestione dei bambini con drepanocito-

si ¢ complessa e multidisciplinare. Si trat-

ta di una malattia cronica che presenta
eventi acuti gravi e potenzialmente mor-
tali. £ una malattia sistemica, in cui tutti
gli organi possono essere interessati, ri-
chiedendo pertanto I'intervento di diversi
specialisti e figure professionali. I tratta-
mento di questi pazienti ¢ in larga parte
mirato alla prevenzione delle complicanze

e consiste in:

* prevenire le infezioni tramite la profi-
lassi con penicillina e le vaccinazioni
contro i batteri capsulati (H. influenzae,
§. pneumoniae e N. meningiditis);

° prevenire le crisi vaso-occlusive con una
buona idratazione, evitando le tempe-
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rature eccessivamente basse o alte e ’e-
sercizio fisico estenuante senza pause;
monitorare il danno d’organo con fol-
low-up seriati e standardizzati;
garantire una corretta crescita e svilup-
po, con una corretta alimentazione, se
necessario supportata da implementi
vitaminici, ferro e acido folico.

E fondamentale inoltre un approccio di
cura globale del paziente, definito “com-
prehensive care”, che prevede una partico-
lare attenzione alle necessita linguistiche,
sociali e culturali dei bambini affetti dal-
la drepanocitosi e delle loro famiglie; que-
sto & stato dimostrato nel Regno Unito [9]
e anche nella nostra realtd. Uno studio,
condotto su pazienti pediatrici migrati af-
ferenti al Centro per la cura della drepa-
nocitosi di Padova, ha dimostrato come
l'attenzione agli aspetti sociali e lingui-
stici e la multidisciplinarieta organizzata
aumentino in modo molto significativo la
compliance al trattamento (tabella 1) [10].

Clinica degli eventi acuti:

triage in Pronto Soccorso

Alcune manifestazioni acute della SCD
sono particolarmente temibili per la rapi-
dita di evoluzione del quadro clinico e per
I’alto rischio di mortalita. Gli eventi acuti
che possono portare il paziente all’acces-
so in PS possono essere sostenuti da una
di queste condizioni in modo isolato o in
associazione:

* febbre;

e crisi vaso-occlusive (VOC) interessanti
organi target come osso, distretto ad-
dominale (milza, rene, fegato), polmo-
ne o cervello;

acute chest syndrome (ACS);

crisi emolitiche;

* crisi aplastiche;
* sequestro splenico o epatico (pili rara-
mente);
° ictus.
Secondo le raccomandazioni naziona-
li e internazionali (AIEOP, NHS, NIH)
[6], al paziente con SCD che si presenta
in Pronto Soccorso con manifestazioni di
malattia dovrebbe essere sempre attribui-
to al triage almeno il “Codice Giallo”. Le
principali manifestazioni cliniche suddi-
vise in base al codice di triage sono de-
scritte nella tabella 2.
Per la gestione puntuale e specifica di tali
emergenze si rimanda alle complete Linee
Guida Italiane dell’Associazione Italiana
di Onco-Ematologia Pediatrica (AIEOP),
disponibili online [6]. In caso di insorgen-
za di qualsiasi complicanza deve essere
avvertito il Centro di riferimento del pa-
ziente.

Gestione degli eventi acuti:

crisi dolorose vaso-occlusive

Le crisi vaso-occlusive sono la principale
manifestazione clinica della SCD, respon-
sabili del 90% dei ricoveri e presenti nel
10% di giorni di vita dei bambini. Infe-
zioni, febbre e disidratazione sono i prin-
cipali fattori scatenanti le VOC. Quando
il bambino arriva in Pronto Soccorso, in
genere ha gid assunto terapia antidolorifi-
ca a domicilio, ineflicace per il controllo
del dolore. Dopo una ricognizione far-
macologica puntuale, entro 30’ dall’arrivo
il bambino deve essere visitato e ricevere
il trattamento analgesico. L'adeguatez-
za della terapia antidolorifica ¢ definita
da protocolli specifici che tengono conto
dell’abituale risposta del bambino alla cri-
si dolorosa, dei farmaci che gia ha assunto

TABELLA 1 Aderenza al trattamento prima (2006) e dopo (2010)
I'implementazione di un Centro per la cura della drepanocitosi

2006 2010 p-value
Immunizzazione con Pneumococco 80% 92% 0,11
Vaccinazione anti-influenzale 26% 96% 0,0006
Prescrizioone della profilassi con amoxicillina 40% 100% 0,0005
Valutazione con TCD dall'eta di due anni 27,4% 100% 0,0002
Aderenza alle visite ematologiche di controllo nr 99% -
Aderenza alle visite di controllo per TCD nr 100% -

CODICEROSSO

CODICE GIALLO
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a domicilio e di sintomi concomitanti. Da
considerare che l'adeguatezza e la tempe-
stivita del trattamento antidolorifico sono
fondamentali per la prognosi e la durata

della crisi VOC stessa.

Febbre

I bambini con SCD sono funzionalmen-

te asplenici. La febbre costituisce una vera

emergenza medica, visto l'elevato rischio

di sepsi rapidamente evolutiva e di morta-

lita correlata, specialmente da batteri cap-

sulati.

I bambini che presentano TC = 38,5 °C

devono:

e essere valutati in Pronto Soccorso il
prima possibile;

* eseguire all’arrivo emocromo, PCR,
emocoltura (ed eventualmente ulteriori
esami su indicazione clinica);

* eseguire immediatamente, senza atten-
dere l'esito degli esami, una sommini-
strazione di ceftriaxone ev al dosaggio
di 50-100 mg/kg;

¢ la successiva gestione (ricovero, osser-
vazione breve, riafidamento al pedia-
tra di famiglia) dipende dalla categoria
di rischio (vedi linee guida AIEOP)
[6]. Deve essere ricoverato il paziente
in condizioni generali compromesse, o
con temperatura elevata, segni di com-
promissione del circolo, ipotensione,
anemia grave o comunque in presenza
di altri segni/sintomi o precedente epi-
sodio di sepsi o infezione grave.

Anemizzazione

Lanemizzazione acuta puod essere cau-
sata da emolisi acuta, aplasia midollare
o sequestro splenico. La crisi aplastica ¢
una delle cause pit frequenti di anemiz-
zazione acuta nei pazienti giovani-adulti
con SCD e pud associarsi a splenomega-
lia (sequestrazione splenica), epatomegalia
(sequestrazione epatica), infezioni da Par-
vovirus B19 (ma anche CMV ed EBV) o
crisi vaso-occlusiva severa [11]. Talvolta &
isolata. La diagnosi richiede valutazione
clinica accurata e dell’emocromo, reticolo-
citi e indici di emolisi confrontati con lo
steady state. Il riscontro di una riduzione
dei livelli di Hb totale di almeno 2 g/dI ri-
spetto ai valori usuali del paziente o segni
di scompenso indicano la necessita di tra-

TABELLA 2 Manifestazioni cliniche della drepanocitosi e relativo codice di triage

CODICE VERDE

Compromissione delle funzioni vitali

Dolore VAS <8/10

Patologie cutanee, ORL minori

Cefalea acuta con segni neurologici

Febbre > 38° o persistente da > 2 gg

Modesto stato ansioso

Crisi psicotica acuta

Infezioni

Ferite lievi

Hb > 2 g/dl rispetto allo steady state in acuto

Alterazioni del visus

Ustioni di primo grado

Dolore VAS > 8/10

[ttero in condizioni di benessere

Escoriazioni 0 abrasioni
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sfusione con emazie a compatibilita estesa.
In caso di crisi emolitica va sempre inda-
gata in anamnesi una recente trasfusio-
ne nel sospetto di reazione trasfusionale
emolitica tardiva o di una sindrome ipe-
remolitica post-trasfusionale [12,13]. Tale
diagnosi differenziale ¢ molto importante
per indirizzare la possibile terapia di sup-
porto trasfusionale, che nei casi di sindro-
me iperemolitica & a elevatissimo rischio
e NON deve possibilmente essere attua-
ta [12,13]. Va comunque allertato al piu
presto il Servizio Trasfusionale, riferendo
tutte le informazioni disponibili.

11 tempo trascorso dalla comparsa dei pri-
mi sintomi alla presa in carico rappresen-
ta un importante indice prognostico guoad
vitam. Pertanto occorre garantire a questi
pazienti priorita di accesso alla valutazione
e al successivo trattamento.

Acute Chest Syndrome

Nel paziente con SCD 1Acute Chest Syn-

drome (ACS) si definisce in presenza di

un nuovo infiltrato alla Rx torace in asso-

ciazione con almeno una delle seguenti:
febbre, dispnea, dolore toracico, desatu-
razione. IACS ¢ la seconda causa di ri-

covero e una delle principali cause di

mortalita. Il paziente deve sempre essere

ricoverato per lelevato rischio, anche in
poche ore, di peggioramento respiratorio

o dell’emolisi. Esiste una notevole varia-

bilita del quadro di presentazione clinica

e di evoluzione del’ACS a seconda degli

individui. Fondamentale & l'osservazione

nella prime 24-48 ore con ripetizione de-
gli esami e in particolare della radiografia
del torace.

Interventi terapeutici:

* somministrazione di O, per mantener-
re la SaO, > 97%j;

 idratazione controllata;

* analgesia ottimale;

e trasfusione di emazie concentrate se
Hb < 8 g/dl o eritrocitoaferesi (se qua-
dro clinico o polmonare grave);

* broncodilatatori in caso di desaturazio-
ne, wheezing o dispnea;

. antibioticoterapia: associazione con cefa-
losporina di III generazione e macrolide
(eventuale antibiotico antistafilococcico
in aggiunta);

* incentive spirometry per migliorare il
decorso dell’ACS. Va utilizzata in tutte
le condizioni di ridotta mobilita tora-
cica (es. dolore) per prevenirne I'insor-
genza.

In caso di peggioramento clinico, radiolo-

gico o in presenza di un quadro clinico im-

portante all’esordio, il paziente deve essere

trasferito in un Centro di terzo livello.
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Sequestro splenico

Il sequestro splenico, frequente nei bambi-

ni entro i 5 anni di eta, rappresenta un’e-

mergenza medica per l'elevato rischio di

shock ipovolemico (mortalita dal 7% al

30%), in seguito al sequestro di importanti

volumi di sangue nella milza.

Deve essere sospettato in presenza di:

* aumento di dimensioni della milza di
2 cm rispetto al livello basale del bam-
bino;

¢ calo dell’emoglobina > 2 g/dl;

* reticolocitosi con aumento del 25% ri-
spetto ai livelli basali.

11 paziente deve essere ricoverato, monitora-
to costantemente, stabilizzato emodinamica-
mente; deve eseguire in emergenza trasfusioni
frazionate di emazie, prestando particolare at-
tenzione al rischio di sovraccarico per inver-
sione del processo di sequestro splenico.

Ictus

Le manifestazioni cerebrovascolari sono
forse la complicanza pit devastante del-
la drepanocitosi in etd pediatrica. Nella
storia naturale della malattia circa il 10%
dei bambini sviluppano infarto cerebra-
le prima dei 18 anni. Lictus nel bambino
¢ nella maggior parte dei casi ischemico e
deve essere sospettato in caso di compar-
sa di qualsiasi segno o sintomo neurologi-
co. In caso di sospetto di ictus il bambino
deve essere inviato al piti presto in ospedale
per lesecuzione di indagini neuroradiolo-
giche. Il trattamento dell’ictus si basa sulla
stabilizzazione del paziente e l'esecuzione
di eritrocitaferesi o in alternativa di trasfu-
sioni semplici allo scopo di ridurre il prima
possibile la percentuale circolante di emo-
globina S. In caso di emorragia cerebrale
il paziente, dopo essere stato stabilizzato,
deve essere trasferito il prima possibile al
Centro di riferimento. E stata dimostra-
ta l'efficacia dei programmi di prevenzione
mediante screening con doppler transcra-
nico (TCD) nel ridurre drasticamente il
rischio di stroke [14]. Tale indagine deve
essere eseguita annualmente nei bambini
con SCD dai 2 ai 16 anni [6]. I pazienti con
TCD anomalo devono essere posti in regi-
me trasfusionale cronico.

Conclusioni

La SCD & una malattia stabilmente emer-
gente nel nostro territorio, seppur rara. E
una malattia cronica con complicanze acu-
te potenzialmente letali e danno dorgano
progressivo. Necessita di una presa in cari-
co specialistica globale, da attuare median-
te stretto collegamento e coordinamento tra
Centro specialistico, Ospedali di riferimen-
to e Pediatra di famiglia.
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I.a mortalita infantile
nei Paesi ad elevato reddito:
capire di piu per fare meglio
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For too many babies, their day of birth
is also their day of death. ..

UN IGME, LEVELS AND TRENDS
IN CHILD MORTALITY, 20I§

La riduzione della mortalita infantile &
uno dei Millennium Developmental Goals
(MDGH4) sui quali le maggiori agenzie in-
ternazionali si sono impegnate in una stra-
tegia di attenzione alla salute delle donne e
dei bambini in tutto il mondo. LUNICEEF,
facendo il punto della situazione nel 2015,
conclude che, pur con evidenti differenze
nei diversi Paesi, consistenti passi in avan-
ti sono stati fatti verso il traguardo stabili-
to: la riduzione del 75% della mortalita nei
bambini di eta inferiore ai 5 anni [1]. Ri-
mandando al documento originale per gli
elementi di dettaglio, ci soffermiamo sui
dati relativi ai Paesi a piu elevato reddito,
realtd alla quale Zhe Lancet ha dedicato nel
2014 una riflessione molto articolata.

I sistemi nazionali di rilevazione del-
la mortalita infantile hanno ampi margi-
ni di incertezza nei Paesi a basso o medio
sviluppo, ma anche nei Paesi pit avanza-
ti la precisione dei dati ¢ stata in passato
tutt’altro che ottimale. Errori percentual-
mente rilevanti nella compilazione dei
certificati di decesso e nella categorizza-
zione delle cause di morte e omissione di
elementi clinico-patologici importanti ai
fini classificativi sono contenuti nella re-
portistica proveniente da Australia, USA
e Gran Bretagna (UK) [2]. Un sistema di
revisione continua di questi dati ¢ fonda-
mentale per conoscere esattamente come €
perché muoiono i bambini e, soprattutto,
per intraprendere iniziative di politica sa-
nitaria volte a prevenire le morti evitabili.
I dati UNICEF dicono che, nel 2015, ne-
gli 81 Paesi a elevato reddito (secondo la
World Bank, reddito lordo individuale su-
periore a $12.736) la mortalita al di sot-
to dei 5 anni ¢ 7/1000 nati vivi, con una
stima di circa 108.000 bambini deceduti
(erano 261.000 nel 1990). A fronte di que-
sti dati che costituiscono, comunque, una
piccola frazione (2%) della mortalitd in-
fantile mondiale, 7he Lancet sottolinea che

circa il 25% di queste morti sono ascrivibi-
li a cause verosimilmente prevenibili e, nel
fare questo, concentra la propria attenzio-
ne sulle stime relative alla UK [3,4].

Un segnale d’allarme per il sistema sociale
e sanitario britannico viene dal confronto
sui dati di mortalita (database WHO, anni
1970-2008) tra UK e i 15 membri dell’U-
nione Europea pit Australia, Canada e
Norvegia (EU15+) [5]. I risultati ottenuti
in oltre un quarto di secolo non sembrano
premiare 'azione della UK che, nel 1970,
era nel migliore quartile (<25° centile) de-
gli EU15+ per quanto riguarda la mortali-
ta 1-24 anni. La successiva riduzione della
mortalita infantile e nei giovani adulti che
si ¢ realizzata ovunque nei Paesi EU15+ ¢
stata pit lenta in UK che, nel 2008, si po-
siziona nel peggiore quartile (>75° centile)
per mortalita sotto i 4 anni di etd (fanno
peggio solo il Canada e il Belgio per le fa-
sce <1 e 1-4 anni, rispettivamente). Que-
sto divario consente di stimare un eccesso
di oltre 1000 morti rispetto alla mediana
EU15+. Circa la meta di questi decessi ¢

ascrivibile alla categoria delle malattie non
trasmissibili, per le quali la UK naviga an-
cora una volta nelle peggiori posizioni. Se
la mortalita 0-14 anni fosse uguale a quella
della Svezia (migliore risultato in Europa),
la UK avrebbe quasi 2000 decessi in meno
all’anno (tabella 1) [6].

Risultati non buoni si registrano anche nel
periodo neonatale-perinatale per il quale,
dagli anni 90 in poi, la mortalita non ha
mostrato una tendenza alla riduzione pa-
ragonabile a quella degli EU15+. Prematu-
rita e basso peso alla nascita sono i fattori
pitt evidentemente responsabili dell’ecces-
so di morti perinatali e si tratta di even-
ti in buona misura prevenibili. Allaltro
estremo dell’eta pediatrica, le malattie non
trasmissibili costituiscono un significativo
determinante di mortalita nella fascia de-
gli adolescenti e dei giovani adulti. Le pa-
tologie croniche respiratorie ed endocrine,
ma soprattutto quelle neuropsichiatriche
(paralisi cerebrale, epilessia) e I'abuso di
sostanze pongono problematiche assisten-
ziali importanti che incidono sul numero

Mortalita Mortiin eccesso vs. Svezia
(media/100.000 bambini) (n/anno)

Svezia 29,27 0

Lussemburgo 26,50 0

Finlandia 30,27 9

Spagna 3740 545
Grecia 37.86 125
Germania 37,88 815
Italia 38,07 683
Francia 38,25 962
Austria 39,09 106
Irlanda 39,78 98
Olanda 40,66 292
Portogallo 40,73 176
Danimarca 42,69 121
Gran Bretagna 41,73 1951
Belgio 4777 304
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dei decessi. Accessibilita e qualita dei ser-
vizi per malattie croniche e disabilita, po-
verta e diseguaglianze sono tra gli elementi
responsabili del mediocre risultato com-
plessivo. In UK lorganizzazione dell’as-
sistenza pediatrica ha una riconosciuta
debolezza e il richiamo alla ricerca di nuovi
modelli assistenziali integrati e all’elabora-
zione di percorsi pill efficienti per la croni-
cita infantile & molto forte [5-7]. Allo stesso
tempo, una migliore accessibilita alle cure
di primo e secondo livello e una maggiore
efficienza dei servizi potrebbero ridurre al-
meno del 20% la mortalita per cause natu-
rali acquisite (infettive soprattutto) grazie a
diagnosi piul tempestive e a una accresciu-
ta propensione al lavoro di équipe. Ci si
chiede concretamente se non sia arrivato il
momento che 'UK si doti di un sistema di
cure primarie pediatriche o se non si debba
investire maggiormente nella formazione
pediatrica dei medici di medicina genera-
le consentendo loro un accesso facilitato ai
servizi specialistici [4].

Negli ultimi 40 anni, contemporaneamen-
te alla riduzione della mortalitd infantile,
nei Paesi a elevato reddito si & verificato un
cambiamento delle cause di morte e della
loro distribuzione per eta. In UK la mor-
talita & diminuita del 72-76% nelle classi di
eta inferiori ai 10 anni e solo del 63-66%
negli adolescenti. Le dinamiche che gover-
nano la mortalitd infantile sono complesse
e trovano possibili spiegazioni in fattori in-
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trinseci (biologici e psicologici) e in deter-
minanti ambientali di natura fisica, sociale
e sanitaria [8]. In breve, i fattori intrinseci
includono il sesso (i maschi hanno tassi di
mortalita piu alti), Uetnia (predisposizione
genetica, consanguineita, cultura, situazio-
ne socio-economica), lo stato di salute pre-
natale e perinatale e la presenza di disabilita
o di stili di vita svantaggiosi (fumo, alcol,
tossicodipendenze, diete incongrue o scar-
sa attivita fisica). In alcune di queste aree &
senz’altro possibile intervenire in senso pre-
ventivo e lo & ancora di pit sui fattori so-
cioeconomici di diseguaglianza, poverta e
disagio giovanile e sulle modalita di accesso
ed erogazione dei servizi sanitari. Le cin-
que nazioni a elevato reddito nelle quali la
mortalita 0-14 anni ¢ pit alta (USA, Nuova
Zelanda, Portogallo, Canada e UK) sono
quelle che registrano le maggiori disegua-
glianze socio-economiche. Occorre lavo-
rare - questa ¢ la conclusione di Zhe Lancer
— in tre direzioni: dare una lettura precisa
e dettagliata delle cause di morte nell’in-
fanzia per rendere i servizi sanitari pit ade-
guati alle necessitd; immaginare i futuri
scenari della cronicitd pediatrica privile-
giando le modalita di assistenza extraospe-
daliera; riconoscere, a livello decisionale,
che quantita e qualitd di vita dei bambini
sono connesse alle politiche socio-econo-
miche almeno quanto lo sono alla ricchezza
del Paese e all'organizzazione dei suoi ser-
vizi sanitari [8].
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Ricordo di Marina

Ricordo di Marina Marin, pediatra di base a Milano, che ci ha lasciato a 61 anni I'11 marzo 2016.
Ci conoscevano come le “pediatre sentinella”. Con I'entusiasmo e la costanza giovanile — parliamo di oltre trent'anni fa — abbiamo deciso insieme
di tentare le prime ricerche ambulatoriali, coscienti della potenzialita scientifica data dai nostri numeri, ma anche della crescita professionale che il
confronto e I'analisi continua dei casi dei nostri pazienti ci permetteva, superando I'isolamento dei nostri ambulatori. Noi stesse ci stupivamo come
riuscissimo a garantire, fra lavoro e famiglie, la periodicita di questi incontri rigorosamente serali, un po’ faticosi ultimamente data la nostra non pit
tenera eta, ma sempre nostra linfa professionale, e sempre gioiosi, golosi anche e ricchi di una solidarieta e un affetto amicale che sono stati il vero
tesoro offerto dalla nostra comune ricerca del meglio nell‘assistenza pediatrica. Ci siamo scoperte una per tutte e tutte per una.
Tu eri due occhi azzurro cielo. | vestiti sempre azzurro o blu, i tuoi colori preferiti, sempre un‘aria da ragazzina, eppure, quanto eri rigorosa, disciplinata,
severa.
Nelle nostre riunioni eri tu a dirigere e a dare il via: “Bando alle chiacchiere, ragazze, parliamo di casi, forza... mettiamo tutte le ipotesi diagnostiche
sul tavolo, scartiamo col ragionamento quanto non ci convince e arriviamo al dunque”. Davi tanti spunti, tanti suggerimenti e la diagnosi esatta
arrivava sempre.
Ci hai insegnato tanto.
Raccontavi che un giorno, un bambino tra i tanti nella sala d'attesa dello studio, disse a voce alta vedendoti passare con il camice: “Quella & la prima-
ria”. Quanto ci aveva azzeccato! Eri davvero la nostra primaria.
Ciao Marina, ora ci mancherai immensamente.

Daniela, Elsa, Franca e le due Paole
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I traumi della strada in auto possono
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produrre diversi tipi di conseguenze:
descrizione di un caso raro
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E descritto il caso di un lattante che, in seguito a un incidente stradale, ha subito una
frattura della tibia su cui, successivamente, si ¢ sviluppata un'osteomielite. La gestione
clinica del piccolo ha previsto, oltre a una prolungata terapia antibiotica, un’attenta
valutazione mediante RM e uno stretto follow-up clinico-laboratoristico.

We describe the case of an infant who, following a car accident, suffered a fractured tibia
on which subsequently developed an osteomyelitis clinical management of the child has
included, in addition to a prolonged antibiotic therapy, a careful evaluation by MRI

and a very careful follow-up.

La storia

G.B. & un bimbo di un anno, nato con atre-
sia esofagea di tipo 1, per cui ¢ stato ope-
rato alla nascita. Attualmente si alimenta
tramite bottone gastrostomico. In seguito a
un incidente stradale di cui non & ben no-
ta né la dinamica precisa, né se il bambino
fosse regolarmente seduto su un seggioli-
no regolamentare e opportunamente bloc-
cato, si rese necessario 'intervento del 118.
Il bambino dopo qualche giorno presentava
febbre e dolore alla gamba destra apparen-
temente acuito dal movimento o dalla pal-
pazione. Condotto in Pronto Soccorso (PS),
veniva riscontrata frattura della metafisi di-
stale della tibia destra. L’aspetto sofferente
del bambino, insieme alla tenera eta, hanno
indotto i sanitari del PS al ricovero dopo il
necessario intervento ortopedico.

Il percorso diagnostico

All’ingresso in reparto le condizioni cli-
niche generali si presentavano discrete. 11
piccolo mostrava un atteggiamento in fles-
sione dell’arto inferiore destro, mobilita li-
mitata e tumefazione dolente del ginocchio
omolaterale. La cute sovrastante era inte-
gra ma calda al termotatto. Negativo il re-
stante esame obiettivo. Dopo un’iniziale
valutazione ortopedica & stata predisposta
un’immobilizzazione con doccia gessata e,
nel sospetto di un'osteomielite sovrapposta
alla frattura, & stato praticato un prelievo
per emocoltura (risultata, in seguito, sterile)
e successivamente iniziata terapia antibioti-
ca parenterale empirica con ampicillina-sul-
bactam (al dosaggio di 150 mg/kg/die in 2
dosi) e teicoplanina (somministrata inizial-
mente in 3 dosi di carico da 10 mg/kg ogni

12 h e successivamente al dosaggio di 8 mg/
kg una volta al giorno). Tale terapia ¢ stata
protratta per 15 giorni, associata al divieto
di carico sull’arto inferiore destro, ma gia
dopo 48 h di terapia si ¢ assistito a progres-
sivo miglioramento delle condizioni clini-
che generali, con comparsa di apiressia. A
distanza di 12 giorni dalla sospensione del-
la terapia ¢ stata eseguita una rivalutazione
clinica e radiologica mediante imaging di
II livello con RM degli arti inferiori. Ne &
emerso un quadro radiologico compatibile
con lesione osteomielitica in sede metadia-
fisaria della tibia destra (figure 1-3).

La diagnosi e il decorso

Si concludeva, quindi, per un'osteomielite
acuta a carico della tibia destra successiva
a trauma violento durante l'incidente au-
tomobilistico. Alla luce del caratteristico
quadro confermato dalla RM veniva inizia-
ta una nuova terapia antibiotica parenterale
con vancomicina al dosaggio di 40 mg/kg/
die in 4 dosi e cefotaxime con una posolo-
gia di 200 mg/kg/die in 4 dosi. Tale terapia
¢ stata sospesa, dopo 12 giorni, anche sul-
la base del riscontro della negativita degli
indici di flogosi, consentendo di rimandare
il piccolo a casa con una terapia antibiotica
per os (3,5 ml di sospensione di amoxicil-
lina-acido clavulanico due volte al giorno,
pari a 56 mg/kg/die). Dopo 10 giorni, a un
controllo successivo, il bambino era apire-
tico e in condizioni generali decisamente
buone; non presentava limitazione funzio-
nale della mobilita attiva e passiva dell’arto
inferiore destro. In regione metadiafisaria
si apprezzava una modesta tumefazione os-
sea non dolente alla palpazione. L'Rx della

gamba, ripetuto in quell’occasione, mostra-
va un quadro di periostite reattiva senza se-
gni radiologici di attivita (Aspetto irregolare
e dismorfico delle metafisi prossimale e dista-
le di tibia con diffuso ispessimento del profilo
corticale interno lungo la diafisi tibiale”). Al-
la luce anche della negativita degli indici di
flogosi il piccolo veniva quindi dimesso con
divieto di carico, prosecuzione della terapia
antibiotica per altri 21 giorni e controllo da
parte dei colleghi ortopedici, a cui era stato
affidato, a distanza di tre settimane.

Commento

Losteomielite & un’infiammazione che

coinvolge l'osso e/o il midollo osseo, se-

condaria a infezione batterica o fungina. Si
¢ soliti classificarla in base a due principali
criteri: la modalita di diffusione e il tempo
intercorso tra esordio dei sintomi e diagnosi.

Modalita di diffusione

°  ematogena;

e secondaria a diffusione da focus infettivo
adiacente;

* secondaria a inoculazione diretta (frat-
tura aperta, lesioni penetranti, interven-
to chirurgico ecc.).

Tempo intercorso tra esordio dei sintomi e dia-

gnosi:

* acuta: infezione diagnosticata entro 2
settimane dall’esordio dei sintomi;

* subacuta: infezione diagnosticata da 2
settimane a 3 mesi dall’esordio dei sin-
tomi;

* cronica: infezione diagnosticata dopo 3
mesi dall’esordio dei sintomi [1].

Lincidenza complessiva nei Paesi sviluppati

¢ di 1/5000-7700 (nei Paesi in via di svi-

luppo invece ¢ di 1/500-2300), con un’etd

media di esordio di 6,6 anni (pit del 50%

dei casi avviene prima dei 5 anni). Il sesso

maschile sembrerebbe maggiormente col-
pito (M/F:2/1), verosimilmente a causa del
comportamento e delle attivita sportive tipi-
camente maschili che espongono a un mag-
gior rischio di trauma (sport di contatto,
lotta, maggiore e precoce utilizzo di veico-

li ecc.) [2]. Le lesioni osteomielitiche col-

piscono preferenzialmente le metafisi delle

ossa lunghe, soprattutto tibia e femore (fi-
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no al 50% dei casi colpiscono queste ossa);
pitt frequentemente le lesioni sono singo-
le, ma ci sono casi di osteomieliti multiple
o multifocali (7% nei bambini, fino al 22%
in eta neonatale) [3,4,5]. E proprio a cau-
sa della particolare anatomia delle metafi-
si delle ossa lunghe, localizzate all’interno
della capsula articolare e fittamente irrora-
te da vasi sanguigni a flusso lento, che gli
agenti infettivi trovano terreno fertile per
la proliferazione batterica. Un eventuale
trauma, riducendo il flusso dei piccoli vasi
metafisiari, pud costituire un fattore predi-
sponente alla localizzazione batterica; tale
evento ¢ sicuramente piti frequente nel caso
di ferite aperte o lesioni penetranti, ma un
trauma minore chiuso ¢ riportato in circa il
30% delle anamnesi di pazienti con osteo-
mielite. Nel caso dei traumi da strada van-
no considerati non solo quelli interessanti i
passeggeri di autoveicoli, ma anche i pedoni
vittime di investimenti o coinvolti in inci-
denti, motivo per cui il rispetto di tutte le
norme del codice della strada (dalle cinture
ai seggiolini, ai limiti di velocita ecc.) diven-
ta oltre modo fondamentale. Nei bambini
pitr piccoli, fino a circa 18 mesi, la presenza
di vasi transfiseali (piccoli vasi con struttu-
ra simile ai capillari con funzioni nutritive
per la metafisi di accrescimento delle ossa
lunghe, figura 4) pud consentire inoltre il
passaggio di batteri dalle metafisi alle epi-
fisi, con conseguente interessamento anche
delle articolazioni contigue e maggior ri-
schio di sviluppare artriti settiche. In bam-
bini cosi piccoli la presenza di un periostio
sottile, e quindi meno resistente, pud far si
che il processo inflammatorio si estenda ai
tessuti molli circostanti losso (figura 4A);
nei bambini pitt grandi la chiusura dei vasi
transfiseali prima (insieme alla maturazione
della cartilagine di accrescimento) e l'ispes-
simento periostale poi limitano la diffusio-
ne dell’infezione, rendendola piti localizzata
(figura4B-C) [2,3,4].

11 coinvolgimento delle metafisi e delle car-
tilagini di accrescimento puod determinare,
come sequela a lungo termine, anomalie
della crescita con deformita delle ossa e delle
articolazioni [3]. Piu raro il coinvolgimen-
to delle ossa corte (in particolare calcagno e
ossa pelviche) e quello vertebrale. Sebbene
esista una differente distribuzione dei pa-
togeni causativi nelle varie eta, il principale
patogeno risulta essere lo stafilococco aureo,
responsabile del 75-90% delle osteomieliti
in eta pediatrica [6,7,8]. Negli ultimi anni
si sta assistendo anche a una proliferazione
dei casi gravi causati, oltre che da stafilo-
cocco aureo meticillino-resistente (Methicil-
lin-Resistant Staphylococcus Aureus, MRSA),
anche da ceppi di stafilococchi ad alta vi-
rulenza produttori di Leucocidina Pan-
ton-Valentine (una citotossina che aumenta
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la virulenza degli stafilococchi, portando a
uno stato inflammatorio pit imponente),
caratterizzati da una presentazione clini-
ca pit grave con frequente coinvolgimento
inflammatorio dei tessuti molli. Sta emer-
gendo, inoltre, il ruolo patogeno di Kingella
kingae, batterio aerobio Gram negativo fre-
quentemente responsabile di forme caratte-
rizzate da esordio pit insidioso, con quadro
inflammatorio pitt moderato e un pit fre-
quente interessamento delle ossa corte (cal-
cagno, sterno, vertebre). Decisamente meno
frequenti sono i casi imputabili a Haemophi-
lus tipo B (in particolare per la pratica della
vaccinazione), Pseudomonas, anaerobi, mice-
ti, Salmonella ed Enterobacteriaceae [2,3,7],
questi ultimi prevalentemente implicati nei
casi di bambini nei primi tre mesi di vita
che presentano fattori di rischio particolari
(post-interventi chirurgici o impianti, feri-
te aperte, deficit immunitario, neonati pre-
maturi, pazienti portatori di CVC o affetti
da anemia a cellule falciformi, questi ultimi
particolarmente a rischio di osteomieliti da
Salmonella) [5,6]. La meta di questi ha pre-
sentato un’infezione antecedente, in buona
parte nosocomiale, di cui l'osteomielite &
Pesito.

Eta Principali patogeni
Bacilli Gram-, Str. gruppo B,
Neonato Candida < St. aureus
Str. pyogenes e pneumoniag,
<lanno Str. di gruppo B, < St. aureus
1-5 anni St. aureus,_Str. pyogenes
e pneumoniae, Gram-
St. aureus (MSSA
>5anni [Methicillin susceptible
St. aureus] > MRSA)

I sintomi sono quelli classici dell'infiam-
mazione (dolor, rubor, calor, tumor e fun-
ctio laesa), sebbene nelle fasi iniziali, in cui
il processo ¢ ancora limitato, possano esse-
re molto sfumati e non sempre presenti. In
generale, all’esordio, la sintomatologia pud
essere fortemente aspecifica. Il sintomo pit
frequente ¢ il dolore (81%), seguito da segni
locoregionali (70%) comprendenti eritema,
edema e limitazione funzionale dei tratti
interessati e febbre (62%). Il dolore, nel pa-
ziente pit grande, pud essere anche ben lo-
calizzato e facilitare I'iter diagnostico [3, 4].
Per la diagnosi definitiva risultano fonda-
mentali sia il criterio microbiologico (da
emocoltura o biopsia ossea) che il criterio
radiologico (Rx), ma non sono infrequenti
i casi in cui entrambi questi criteri sono di-
sattesi (fino al 33-55% delle emocolture so-
no negative nelle infezioni osteoarticolari e

Figura 1. Scansione assiale T1 TSE. A carico della tibia
destra si rileva una riduzione del segnale del midollo
osseo (freccia) indice di edema midollare. Il periostio
risulta marcatamente ispessito (testa di freccia).

Figura 2. Scansione assiale T1 Spir dopo som-
ministrazione di mezzo di contrasto: aumento
dell'intensita di segnale sia a livello midollare
(freccia) sia a livello del periostio e dei tessuti
molli immediatamente circostanti che appaiono
ispessiti.

Figura 3. Scansione sagittale T1 Spir dopo sommi-
nistrazione di mezzo di contrasto: focale aumento
di intensita midollare tibiale da impregnazione
contrastografica (frecce). Ben evidente I'iperin-
tensita diffusa dei tessuti molli che si estende
lungo pressoché tutta la lunghezza dell'osso
(frecce tratteggiate).
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A.Newborn to
infancy

B. Infancy to
childhood

C. Childhood to
adolescence

Figura 4. Rappresentazione schematica della possibile evoluzione del processo infiammatorio nelle va-

rie eta di sviluppo (da voce bibliografica 2):

A. nell'infanzia la presenza di vasi transfiseali e un periostio sottile possono far si che il processo
inflammatorio oltrepassi la metafisi di accrescimento e la capsula ossea, coinvolgendo rispettiva-

mente |'articolazione e i tessuti molli circostanti;

B. nel bambino pit grande (oltre i 18 mesi) la scomparsa dei vasi transfiseali pone un limite all'esten-
sione oltre la metafisi preservando l'articolazione, e il periostio limita I'estensione ai tessuti circo-
stanti, contenendo il diffondersi del processo infiammatorio;

C. con la maturazione ossea le possibilita di estensione del processo infiammatorio risultano ancora

piu limitate.

la Rx raramente risulta positiva prima dei 14
giorni dalla comparsa della sintomatologia).
Pit importanti sono gli indici di flogosi, la
VES e la PCR, che oltre a presentare una
spiccata sensibilita offrono un elevatissimo
valore predittivo negativo per la diagnosi di
osteomielite; la loro affidabilita i fa preferi-
re alla conta differenziale dei globuli bian-
chi che, soprattutto nelle forme piu lievi,
non sempre ¢ di aiuto [4,5,7].

Sebbene lesame radiografico non sve-
li le lesioni se non quando almeno il 50%
del materiale osseo risulta distrutto, esso
va sempre eseguito, al fine di poter esclu-
dere forme particolarmente complicate
o diagnosi alternative. Basti pensare alla
possibilita di un tumore osseo primitivo o
secondario o di una frattura, sempre pre-
senti nella diagnosi differenziale del dolore
osseo del paziente pediatrico. Altro discor-
so invece ¢ quello riguardante l'ecografia
che, pur rivestendo un ruolo sicuramen-
te minore rispetto alle infezioni articolari,
puo essere particolarmente di aiuto nel-
la valutazione dell’interessamento dei tes-
suti molli e come guida nell'esecuzione di
biopsie ossee [4]. 11 ruolo di gold standard
dell'imaging appartiene alla RM la quale,
grazie all’altissimo potere di risoluzione, ri-
veste un ruolo fondamentale nella diagnosi
e nella stadiazione soprattutto nelle forme
multifocali e complicate [9]. Sicuramente
sensibili, ma di minor uso in etd pediatri-
ca, sono la T'C, la scintigrafia e la PET con
FDG-18, che, seppur dotate di buon potere
diagnostico, in particolare nelle forme mul-
tifocali espongono il piccolo paziente a un
eccessivo carico di radiazioni [4].

Anche se al momento non esiste un pro-
tocollo chiaro e condiviso, il management
terapeutico comprende, oltre agli antidolo-
rifici, la terapia antibiotica, da proseguire
almeno fino a quando non si negativizzi-

no gli esami colturali, empiricamente indi-
rizzata verso il principale indiziato, cio¢ lo
stafilococco aureo [3,4,6,7,10,11]. E que-
sto il motivo per cui la scelta dell’antibioti-
co cade, il pitr delle volte, su una penicillina
resistente alle penicillinasi o antistafilococ-
cica o su molecole come la clindamicina o la
teicoplanina. Ovviamente l'aggressivita del
trattamento variera secondo la prevalenza di
MRSA nella comunita o in base alla pre-
senza di fattori di rischio per forme gravi o
complicate (coinvolgimento dei tessuti mol-
li, ascessualizzazione, fratture patologiche,
osteonecrosi, osteomielite cronica). In que-
ste forme, oltre all'utilizzo prolungato (per
almeno 4-6 settimane) di antibiotici come
la vancomicina, la daptomicina o il line-
zolid, spesso si rende necessaria anche una
rivisitazione chirurgica del sito osseo inte-
ressato (soprattutto nelle forme ascessualiz-
zate o con sequestri ossei) [3,4]. Diverso ¢
il discorso delle forme da patogeni “mino-
ri”, come I'Haemaphilus o lo streptococco,
in cui anche l'amoxicillina-clavulanato o
il ceftriaxone (questultimo preferito in ca-
so di Salmonella nei pazienti con anemia a
cellule falciformi) hanno dimostrato di ave-
re un'eflicacia rassicurante. In linea genera-
le, nelle forme non complicate, a un’iniziale
terapia iniettiva viene poi fatta seguire, alla
normalizzazione degli indici di flogosi, un
programma terapeutico per via orale (utiliz-
zando gli stessi antibiotici che sono risulta-
ti efficaci nella prima fase terapeutica) che
va proseguito per un periodo complessivo
di almeno 20 giorni o comunque fino a una
persistente negativizzazione degli indici di
flogosi [3]. Sebbene non ci sia un chiaro ac-
cordo su quale sia la condotta terapeutica,
intesa anche come scelta delle molecole im-
piegate, pitt del 95% delle osteomieliti ven-
gono curate gia con la sola terapia empirica
[12]. La mancanza di un miglioramento cli-

IL CASO CHE INSEGNA

nico successivamente all’avvio della terapia
antibiotica deve far pensare, oltre che a una
scelta errata della terapia antibiotica, alla
possibilita di uno sviluppo di complicanza o
addirittura a una diagnosi alternativa.

Dal caso e dalla letteratura abbiamo

imparato che...

* Un trauma violento, come quello legato
a incidenti stradali, pud predisporre al-
lo sviluppo diun processo osteomielitico.

* Fino al 30% dei casi di osteomielite pre-
sentano, all'anamnesi recente, un trauma
chiuso.

* Sebbene la terapia vada generalmente
guidata dall’antibiogramma, nella mag-
gior parte dei casi le colture risultano ste-
rili e la sola terapia empirica € in grado di
portare a guarigione.

 La fisiopatologia delle osteomieliti cam-
bia radicalmente in relazione all’eta del
paziente.

Conflitto d'interessi
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Marco ha prurito

May El Hachem

UOC di Dermatologia, Ospedale Pediatrico IRCCS Bambin Gesu, Roma

Marco ¢ primogenito, nato a termine da
parto eutocico, in buone condizioni ge-
nerali e cutanee sino all’etad di 3 mesi.
Familiarita positiva per asma e rino-con-
giuntivite.

Alleta di 3 mesi comparsa di chiazze ec-
zematose sparse sulla cute del volto. E sta-
to seguito sempre dal pediatra curante con
diagnosi di dermatite atopica ed evoluzio-
ne a poussées di intensita lieve-moderata.
Il bambino ¢& stato trattato con successo
con terapia specifica a base di steroidi to-
pici ed emollienti.

All'eta di 8 mesi

Marco ¢ stato piuttosto bene sino all’eta
di 8 mesi quando le lesioni del volto si so-
no accentuate, senza piu risposta al trat-
tamento prescritto. La mamma di Marco
ha allora contattato il pediatra curante ri-
ferendo del peggioramento e descrivendo
le lesioni come secernenti siero. Il pediatra
ha suggerito di associare un antistaminico
per os (cetirizina) e una crema antibioti-
ca (acido fusidico) due volte al giorno e un
contatto telefonico dopo 3 giorni. In as-
senza di miglioramento delle condizioni
cutanee e del prurito la mamma ha deciso
di recarsi direttamente dal pediatra.

Visita pediatrica

11 pediatra, vedendo le lesioni essudanti e
ricoperte da croste sierose, ha posto dia-
gnosi di dermatite atopica impetiginizzata
e ha consigliato alla madre di proseguire
la terapia antibiotica. Tuttavia, vedendo la
mamma molto preoccupata e dubbiosa nei
confronti del trattamento proposto, il pe-
diatra ha chiamato il suo referente derma-
tologo e gli ha descritto il quadro clinico
del bambino. Il dermatologo ha conferma-
to diagnosi e terapia, mostrandosi dispo-
nibile per una visita dermatologica, in caso
di mancato miglioramento, dopo 3 giorni.

Visita dermatologia: la diagnosi &
corretta?

Alla vista delle lesioni, sulla base del loro
aspetto clinico e della sede, il dermatologo
ha posto diagnosi di eczema erpetico e ha
modificato la terapia in corso, prescriven-
do un trattamento specifico.

La Rubrica “Occhio alla pelle” pubblica dal 2008 su Quaderni acp casi di dermatologia pediatrica, con
un tono volutamente poco formale, come tra colleghi che si scambiano informazioni in una pausa
di lavoro, quindi racconti brevi, poche voci bibliografiche, soprattutto qualche buona immagine. Si
tratta di lesioni che si vedono, da qui il titolo della rubrica, e della possibilita che il solo “vedere” porti
a qualche errore, talvolta grave quando la lesione & manifestazione di malattie sistemiche, talvolta
meno grave quando non si e “visto” tutto quello che si doveva.

Iniziamo con questo numero una nuova e prestigiosa collaborazione con la Societa Italiana di Derma-
tologia Pediatrica (SIDerP), proprio per sottolineare la stretta collaborazione necessaria tra Derma-
tologi e Pediatri di fronte a casi a volte banali, altre volte meno. Le informazioni che questa rubrica
da sono importanti per la pratica e I'autore, a partire da questo numero, & la dott.ssa May El Hachem,
responsabile della UOC di Dermatologia dell'Ospedale Pediatrico IRCCS Bambin Gesu di Roma, nota
per la sua esperienza e competenza, che siamo onorati di ospitare nella nostra rivista.

Cosa é successo?

Osserviamo attentamente la manife-
stazione cutanea in atto (figura 1) e de-
scriviamola insieme: lesioni ulcerate, di
0,5 mm di diametro circa, ombelicate e
necrotiche al centro, alcune confluenti,
ricoperte da croste sierose e talvolta sie-
ro-ematiche, localizzate a livello delle
regioni inferiori delle guance, della man-
dibola e pochi elementi sparsi sulla fronte
e cuoio capelluto.

A cosa fa pensare la lesione ulcerata Figura 1.

ombelicata?

Le ulcere ombelicate e necrotiche al cen-
tro sono l'evoluzione delle vescicole om-
belicate, che sono suggestive di infezioni
virali.

Allora di quale infezione virale si
potrebbe trattare nel caso di Marco?
La diagnosi in questo caso ¢ semplice ed ¢
generalmente clinica. I bambini con der-
matite atopica, a contatto con il virus HSV
(o raramente VZV) possono manifestare
un eczema erpetico, detto anche eruzione
varicelliforme di Kaposi-Juliusberg. Que-
sta diagnosi richiede un dato anamnestico
che nel caso di Marco era palese: la madre
presentava un herpes simplex del labbro
superiore in via di risoluzione (figura 2).

Indagini diagnostiche Figura 2.
In caso di dubbi diagnostici, si possono ef-
fettuare un esame citologico del contenu-  Trattamento

to delle vescicole (se presenti) e un test non
disponibile ovunque, la PCR per HSV e

VZV sul contenuto delle ulcere.

Marco ¢ stato trattato con aciclovir per os
per 7 giorni, associato a terapia antibiotica
sistemica, perché le lesioni erpetiche erano
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anche impetiginizzate. Inoltre ¢ stato ese-
guito un trattamento topico a base di di-
sinfettante e antibiotico con bendaggio. La
terapia ¢ stata molto efficace con risoluzione
completa del quadro clinico in 14 giorni sen-
za esiti cicatriziali. Va ricordato che in caso
di compromissione delle zone peri-orbitarie,
e/o in presenza di lesioni emorragiche necro-
tiche, la terapia antivirale avrebbe dovuto es-
sere somministrata con infusione ev.

Eruzione varicelliforme di Kaposi-

Juliusberg, detta eczema erpetico

Si tratta di un’infezione erpetica su der-
matosi preesistente. Colpisce soprattutto
isoggetti atopici. In questi pazienti il de-
ficit dell’immunita cellulare favorisce le
infezioni virali, in particolare quelle er-

petiche. In effetti, soprattutto nel bambi-
no con dermatite atopica, il virus erpetico
si localizza in corrispondenza delle lesio-
ni eczematose, sul viso e talvolta si esten-
de sul corpo. La manifestazione cutanea
si associa a sintomi sistemici come ma-
lessere, febbricola e, in casi rari, special-
mente prima dell'uso degli antivirali, si
osservavano complicanze gravi quali me-
ningoencefaliti o a carico di organi vi-
scerali, talora anche letali. L'evoluzione
di questa patologia & oggi favorevole con
buona prognosi, grazie agli antivirali si-
stemici. Talvolta si hanno esiti cicatriziali
varioliformi.

L'eczema erpetico non costituisce sem-
pre la prima infezione erpetica nel bam-
bino con dermatite atopica, ma puo

OCCHIO ALLA PELLE

avvenire anche nei contatti successivi
con ’herpes. Inoltre si puo osservare an-
che in corso di altre patologie cutanee
quali ustioni estese, ampie abrasioni di
zone trattate con laser o dermoabrasioni.
Il trattamento deve sempre prevedere te-
rapia sistemica precoce con antivirali. Se
il quadro clinico ¢ intenso e il bambino
¢ molto piccolo, si consiglia terapia en-
dovena; altrimenti & sufficiente un trat-
tamento per via orale con monitoraggio
accurato del bambino.

Conflitto d'interessi
L’Autore dichiara di non avere alcun con-

flitto d’interessi.
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Lo sviluppo dell’antibiotico-resistenza ¢ sostenuto da un processo naturale

di adattamento del batterio al trattamento antibiotico. Lutilizzo eccessivo e
indiscriminato di queste risorse sta provocando un aumento esponenziale della
pressione selettiva a favore della diffusione di specie multiresistenti, che minacciano di
rendere inefficaci i farmaci ad oggi disponibili. L'evolvere del fenomeno ¢ riconosciuto
come una questione di sanitd pubblica di fondamentale rilevanza, che impone una
reazione tempestiva per convertire I’'allarme in un piano di azione concretol-2. Il
progetto, finanziato da AIFA con i fondi della farmacovigilanza attiva, si inserisce nel
contesto delle iniziative volte al contenimento dell’antibiotico-resistenza, proponendo
un approccio che esprime nella collaborazione tra le componenti pediatriche e tra
queste e le famiglie il suo carattere innovativo. Costituiscono elementi fondamentali
dell’intervento, tutt'ora in corso, la condivisione dei percorsi di diagnosi e terapia, le
attivita formative rivolte ai pediatri, la predisposizione di un questionario per indagare
le conoscenze dei genitori e per produrre adeguato materiale informativo.

The antimicrobial resistance is a natural process derived from the adaptive evolution

of bacteria to antibiotic treatment. The widespread and indiscriminate use of these
pharmaceutical resources is causing an exponential increase and diffusion of multidrug-
resistant species, which threaten to make ineffective medicines available today. This is a public
health problem of fundamental importance, which requires a timely reaction to convert an
alarm into a concrete action planl-2. The project, funded by AIFA, is an initiative for the
containment of antibiotic resistance, with an innovative approach based on the collaboration
between families, primary care paediatricians and hospital specialists. Key elements of this
ongoing intervention are common dz'agnosz‘ic and treatment protocols, pediaz‘rician training
programs and a specific questionnaire designed to understand the knowledge of the parents and
to prepare appropriate information material.

chiedono quindi agli operatori del settore
e alla cittadinanza una sensibilita maggio-
re per un uso consapevole e responsabile
degli antibiotici.

Per poter realizzare un progetto che punti a
migliorarne l'uso non si pud prescindere dal
contesto assistenziale in cui la prescrizione
avviene: la comunicazione, la relazione tra
pediatra e genitore, le conoscenze e le opi-
nioni della famiglia diventano quindi ele-
menti strategici sui quali intervenire.

| dati di partenza e il contesto locale
Nel 2013 il dato di prevalenza dei trattati con
terapia antibiotica per la fascia di etd 0-13
anni nel Veneto era pari al 37%. Lo stesso
dato, misurato nel 2004, era del 62,5%.

Si osserva dunque una riduzione relativa
dei trattati pari al 40%, dovuta verosimil-
mente ai diversi progetti realizzati durante
questo periodo.

Un primo progetto, nato nel 2004 e incluso
nell’accordo regionale della pediatria di libe-
ra scelta, ha permesso di definire, condivide-
re e poi utilizzare sul territorio una serie di
PDT relativi alle patologie che pilt comune-

Introduzione
In pediatria gli antibiotici sono la classe

. . . L . . 50-000
di farmaci pit utilizzata. Secondo i dati

pubblicati nell’ultimo rapporto dell’Os-
40000 +— — —

servatorio Arno Bambini, nel corso del
2010 gli antibatterici sono stati impiegati
dal 48,2% degli assistibili di eta inferiore
ai 14 anni.

Un utilizzo cosi frequente ¢ giustificato
dall’elevata incidenza delle malattie infet-
tive in questa particolare fascia d’eta. Tut-
tavia 'aumento delle resistenze batteriche
agli antibiotici segnalato nei report annua-
li dell’European Centre for Disease Preven-

Trattati

30000 +—- —F — —F — —
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tion and Control (ECDC) ¢ indice di un 0
uso generale eccessivo, e a volte improprio,
di questi farmaci.
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La crescita di ceppi batterici resistenti e la
necessita di una gestione razionale delle ri-
sorse del Servizio Sanitario Nazionale ri-

Figura 1. Andamento mensile del numero di soggetti trattati con almeno una confezione di antibatterici
ad uso sistemico (ATC JO1) e con eta compresa tra 0-13 anni in Regione Veneto nel 2013.
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mente prevedono il ricorso agli antibiotici; il
tutto sostenuto da un percorso formativo che
ha coinvolto tutti i pediatri di libera scelta
della regione negli anni successivi.

Il progetto piu recente, “Prescrizione di

Antibiotici in Pediatria: un'opportunita

di Audit”, iniziato nel 2009 e finanziato

da AIFA, ha previsto lorganizzazione di

convegni sul tema dell’appropriatezza pre-

scrittiva, la divulgazione dei dati di pre-
scrizione e I'aggiornamento di PDT.

Analizzando nel dettaglio i dati di moni-

toraggio relativi al 2013 si evidenziano due

principali aree di criticita e di intervento:

1 laumento delle prescrizioni di antibio-
tici in coincidenza dei mesi inverna-
li (a pit alto tasso di infezioni virali)
potrebbe essere indice di un uso inap-
propriato degli antibiotici e suggerisce
lopportunita di migliorarne l'appro-
priatezza prescrittiva (figura 1);

2 Tlanalisi dei dati per fascia di etd evi-
denzia punte di prevalenza d’uso del
50% nei bambini trai 2 ei5 anni, sot-
tolineando la necessita di porre una
particolare attenzione in questa fascia
di popolazione (figura 2).

Partendo da questi dati, il progetto inten-

de proseguire il percorso di miglioramento

che fino a oggi ha dato ottimi risultati nei
valori di prevalenza generali.

Il progetto

In questo scenario il Coordinamento Re-
gionale Unico sul Farmaco della Regione
Veneto (CRUF), ’Azienda ULSS 20 di
Verona, I’Azienda Ospedaliera Univer-
sitaria Integrata di Verona, I’Associazio-
ne Culturale Pediatri (ACP), il Centro
Studi per la formazione e la ricerca in
pediatria del territorio (CESPER) e il
Dipartimento di Psicologia dello Svilup-
po e della Socializzazione dell’Universita
di Padova hanno sviluppato un progetto
che promuove l'alleanza terapeutica e che
mira ad aumentare l'appropriatezza d’uso
degli antibiotici in ambito pediatrico.

La gestione operativa ¢ stata affidata a un
gruppo multidisciplinare di esperti costi-
tuito da farmacisti, pediatri di libera scel-
ta, pediatri ospedalieri, pediatri di Pronto
Soccorso e psicologi.

La particolarita dell’iniziativa consiste nel
riconoscere che la relazione tra pediatra e
genitore ¢ un elemento fondamentale che
influenza la prescrizione dei farmaci, in
particolar modo degli antibiotici. Di fatto,
le conoscenze e le aspettative del genitore
incidono sull’attitudine prescrittiva, come
ampiamente documentato dalla letteratu-
ra scientifica.

Per questo motivo, tramite questionari ad
hoc elaborati dal Dipartimento di Psicologia
dello Sviluppo e della Socializzazione, sono
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Figura 2. Prevalenza dei trattati di eta compresa tra 0-13 anni con almeno una confezione di antibatte-
rici ad uso sistemico (ATC J01) in Regione Veneto nel 2013, suddivisi per fascia di eta.

> Ricerca hibliografica e analisi, processo di condivisione e adattamento al contesto locale delle
linee guida nazionali ed internazionali per le patologie considerate: otite media acuta, infezioni
delle vie urinarie, faringotonsillite e broncopolmonite.

> Somministrazione di questionari per la valutazione delle conoscenze dei genitori.

> Accordi aziendali, definizione e condivisione di protocolli ospedale-territorio e preparazione del
materiale informativo (schede patologia e poster).

> Coinvolgimento dei genitori nella valutazione del materiale informativo (schede patologia e poster).

> Interventi di formazione dei pediatri, divulgazione dei dati di prescrizione e distribuzione del ma-

teriale informativo (schede patologia e poster).

> Raccolta ed analisi dei dati: misura degli indicatori di frequenza e di qualita del trattamento e degli
indicatori di consumo delle prestazioni sanitarie.

state verificate le competenze dei genitori
sulle principali malattie del bambino, su-
gli antibiotici e sulle resistenze batteriche.
Dall’analisi dei questionari ¢ emerso che le
maggiori incertezze riguardano la causa e la
cura di alcune malattie infettive, quali oti-
te, bronchite, polmonite e faringotonsillite.
Sulla base dei dati raccolti, dunque, il
gruppo multidisciplinare ha definito per
le quattro principali patologie i contenu-
ti da trasmettere, sintetizzandoli in un
poster generale e in quattro schede pato-
logia-specifiche (broncopolmonite, farin-
gotonsillite, otite media acuta e infezioni
delle vie urinarie).

In questo progetto il confronto tra ospe-
dale e territorio ha innescato un proces-
so virtuoso che si ¢ poi rivelato essenziale
per elaborare un approccio omogeneo alle
principali patologie pediatriche, pur man-
tenendo la massima attenzione alle diffe-
renze di contesto. I dialogo trala pediatria
dilibera scelta e la pediatria ospedaliera ha
portato alla condivisione dei percorsi dia-
gnostico-terapeutici e ha permesso di ot-
tenere una maggior coerenza nelle scelte
di trattamento e di gestione del paziente.
Il monitoraggio dei PDT cosi definito ¢
stato incluso negli Accordi Aziendali con

la pediatria di libera scelta, al fine di raf-
forzare l'intervento stesso e di consentir-
ne la diffusione capillare.
Dal punto di vista del genitore, il contri-
buto del progetto consiste in una maggiore
informazione sui meccanismi patologici e
sulla conseguente scelta terapeutica effet-
tuata dal pediatra, nonché in una capaci-
ta di distinguere i sintomi che richiedono
una prestazione ospedaliera (accesso al
Pronto Soccorso pediatrico) dai sintomi
per cui ¢ sufficiente la presa in carico del
pediatra di libera scelta.
Il fulero di questo intervento & la promo-
zione dell’alleanza terapeutica tra pediatra
e genitore, un rapporto fondato sulla fiducia
e sulla comunicazione. Gli strumenti infor-
mativi sono di supporto al pediatra nel con-
sigliare il genitore privilegiando, in questo
modo, il dialogo, la relazione e la corretta
comprensione dei contenuti rispetto alla
veicolazione passiva del materiale.

Il poster e le quattro schede patologia sono

disponibili:

* come allegato alla versione online del
presente articolo sul sito www.acp.it/
quaderni-acp;

* sul sito del CRUF-Regione Veneto:

www.cruf.veneto.it/projects.



Gli indicatori

Lappropriatezza d’uso degli antibiotici e
dei Servizi viene monitorata mediante 'u-
tilizzo di indicatori di frequenza di tratta-
mento e di consumo di prestazioni.
L'indicatore di frequenza utile alle finalita
dello studio ¢ la prevalenza, intesa come
rapporto percentuale tra trattati e assisti-
bili, mentre il consumo dei Servizi verra
misurato valutando il tasso di accesso al
Pronto Soccorso pediatrico, calcolato co-
me rapporto tra il numero di pazienti con
almeno un accesso causato dalle patologie
oggetto dell’intervento e il totale degli as-
sistibili.

Saranno inoltre monitorate ['intensita
della cura, definita in base al numero di
confezioni prescritte, e la qualita del trat-
tamento, valutata in base al principio atti-
Vo prescritto.

Sono coinvolti nel monitoraggio i sogget-
ti di eta inferiore ai 14 anni residenti nel
territorio dell’Azienda ULSS20 di Ve-
rona, in quanto la condivisione dei pro-
tocolli tra ospedale e territorio nonché
lattuazione del progetto si ¢ realizzata
principalmente nel contesto veronese. I
dati raccolti sono confrontati su due pia-
ni: sul piano locale, con i dati registra-
ti negli anni precedenti all’intervento e
relativi all’Azienda ULSS20, e sul piano
regionale, con il trend del restante ter-
ritorio Veneto. In questo modo vengono
limitati i bias dovuti a fattori esterni al
progetto che possono modificare il com-
portamento dei clinici o della popolazio-
ne nel contesto socio-assistenziale in cui
il progetto si ¢ svolto.

Conclusioni

I1 lavoro comune ha avuto il merito di
guardare il problema dell’iperprescrizione
di antibiotici in pediatria da vari punti di
vista: pediatria di libera scelta, servizi di
emergenza pediatrici e famiglie.

Senza uno sguardo alla complessita si ri-
schia di semplificare un processo che
include vari attori e non puo essere affron-
tato in un’ottica di cambiamento senza il
vero coinvolgimento di tutti. Ci sembra
importante sottolineare il metodo utiliz-
zato che, in una cornice istituzionale, ha
avviato un vero confronto tra le compo-
nenti pediatriche che non si sono chiuse
in un’ottica autoreferenziale, mettendo al
centro il bambino e la sua famiglia.

Conflitto d'interessi
Gli Autori dichiarano di non avere alcun

conflitto d’interessi.
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Ancora una sentenza sui vaccini

Rosario Cavallo

Pediatra di famiglia, Salice Salentino (Lecce)

Una ennesima sentenza su una richiesta di
risarcimento per danno da vaccino ¢ stata
emessa dal Tribunale di Napoli.
Si tratta di un caso di autismo con invalidita
permanente. Il Ministero si & pronunciato af-
fermando la mancanza di ogni nesso di cau-
salita tra l'autismo di cui soffre il minore e le
vaccinazioni da lui eseguite, ma ha lasciato
la sua difesa in mano alla “sola” Avvocatura
dello Stato, senza il supporto di nessun peri-
to tecnico. Il minore riceve gia un indenniz-
zo riconosciutogli in via definitiva.
11 giudice ha nominato un collegio di tre
periti (un infettivologo, uno psicologo e un
neurochirurgo) per chiarire 'ingarbuglia-
ta materia; i tre concordemente conclu-
dono per lesistenza del nesso causale! (il
punto esclamativo & mio, non sono riuscito
a trattenermi, ndr).
La sentenza del giudice ¢ apparentemente
paradossale: riconosce l'esistenza di un nes-
so di causalita come indicato dai tre CTU,
ma respinge la richiesta di risarcimento
perché manca qualunque prova di una colpa
del Ministero, essendo 'evento riferibile a
un effetto collaterale «di certo possibile (come
avviene per ogni medicinale), ma altamente
improbabile e in nessun altro modo prevenibi-
le se non “sopprimendo” le vaccinazioni stesse,
pretesa “inesigibile” e da scartare».

Premettendo che ¢’¢ da chiedersi con qua-

le sicurezza e tranquillita un povero giudi-

ce potrebbe ribaltare il giudizio unanime di

tanto collegio “tecnico”, & lo stesso giudice a

chiarire alcuni punti del suo ragionamento:

* i vaccini hanno una valenza pubblica di
protezione contro malattie gravi e invali-
danti ma ogni trattamento puo avere dei
rischi;

* proprio per questo la legge prevede che
ci sia un indennizzo nel caso di dan-
no individuale patito in conseguenza di
una attivitd della Pubblica Amministra-
zione rivolta al bene collettivo e quindi
da ritenere perfettamente lecita; se in-
vece si dovessero ravvedere gli estremi
di un comportamento illecito (per col-
pa, inosservanza di regole, imprudenza
ecc.) commesso dalla Pubblica Ammi-
nistrazione, si potrebbe avere diritto a un
risarcimento; non esiste alcun tipo di au-
tomatismo tra i due istituti;

e per dimostrare una responsabilita del
Ministero va quindi provato che sia venu-
to meno alla sua funzione di programma-
zione e coordinamento e ai suoi obblighi
di controllo, direttiva e vigilanza.

In particolare il giudice richiama la Cassa-
zione (sez. ITI, 27/04/2011, n. 9406) «... ai
Jfini dell'accertamento della responsabilita del
Ministero, una volta dimostrato che il danno si
sia verificato in conseguenza della vaccinazione
(-..) il giudice di merito é tenuto a verificare s
la pericolosita di quel vaccino fosse o meno no-
ta all’epoca dei fatti e se sussistessero, alla stre-
gua delle conoscenze di quel momento, ragioni di
precauzione tali da vietare quel tipo di vaccina-
zione o da consentirla solo con modalita idonee a
limitare i rischi ad essa connessi».
Il giudice ritiene che l'evento in causa sia
quindi, come indicato dalle CTU, dipen-
dente dalle vaccinazioni ricevute, ma sia an-
che imponderabile e imprevedibile, ragione
per cui ¢ giusto che sia indennizzato (il dan-
no ¢’¢) ma non ¢ giusto pretendere un risar-
cimento (manca la colpa).

Sicuramente ci possono essere tante lettu-

re diverse di questa coraggiosa sentenza. lo

avanzo la mia.

I giudice ha dovuto tener conto del parere

di ben tre CTU che hanno affermato la sus-

sistenza di un nesso di causalitd tra vaccini

ricevuti dal minore e sviluppo dell’autismo,
ma nonostante cid ha ribadito che, a fronte
degli enormi benefici apportati dalle vacci-
nazioni, non ci sono evidenze che possano
giustificare un atteggiamento di sospetto
contro i vaccini stessi, perche le osservazioni
scientifiche non consentono di considerare
pericolosa la pratica vaccinale (ovviamente
nel rispetto delle precauzioni e controindi-
cazioni previste dalla buona pratica medica).

Essendo state osservate le procedure della

buona pratica medica, nessun risarcimento ¢

da pretendere.

Qui finisce la parte giuridica, ma ci sono al-

tre considerazioni da fare, per esempio sulla

qualita scientifica delle CTU.

Riporto solo alcuni esempi delle “perle”

scientifiche che vengono riportate per affer-

mare l'esistenza di un nesso di causalita: co-
stituzione “iper responder” ai vaccini (cosa
significa?); la malattia ¢ attribuita a encefa-
lite immunomediata ma i sintomi attribuiti

VACCINACIPI
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compaiono lo stesso giorno della vaccinazio-
ne (senza lintervallo necessario alla produ-
zione di una risposta immune); riferimento
a vasta documentazione scientifica che pro-
va la relazione vaccino-autismo (non ne esi-
ste traccia); profilo di tipizzazione tissutale
“oid osservato in pazienti affetti da sindro-
me autistica post-vaccinale” (sigh!); intos-
sicazione da alluminio (la dose ricevuta coi
vaccini & molte volte piti bassa della minima
dose tossica); tale intossicazione sarebbe do-
cumentata da esami inappropriati (minera-
logramma del capello) eseguiti anni dopo
la vaccinazione; tutti i periti evidenziano il
rapporto temporale (sintomi rilevati dopo le
somministrazioni del vaccino) come se fosse
una prova di dipendenza causale di un fatto
dal precedente; tutti usano la stessa formula
del primo perito di parte: “encefalopatia im-
munomediata ad insorgenza post-vaccinica”
accettata come se fosse una veritd dimostra-
ta; NESSUNA PROVA DI CAUSALITA
VIENE CITATA dai tre CTU!!

Si puo senzaltro dire che queste perizie so-
no scientificamente inaffidabili e pigramen-
te modellate sulle affermazioni ideologiche e
non scientifiche della perizia di parte. E giu-
sto tutto cio?

E non patlo solo dello scandalo di non avere
ancora la disponibilita di un albo che garan-
tisca la specifica competenza vaccinale dei
periti; mi chiedo anche se sia giusto che solo
una piccola parte dei tanti bambini autistici
ricevano indennizzi (e qualcuno anche risar-
cimenti) a dispetto delle evidenze scientifi-
che ma sopratutto a dispetto dei tanti altri
bambini autistici che, scegliendo di non adi-
re le impervie vie legali, restano senza (o con
pochi e insufficienti) sostegni pubblici?

Il Ministero aveva promesso che mai piti si sa-
rebbero discusse cause vaccinali senza la pre-
senza di un valido supporto tecnico a difesa
delle evidenze scientifiche; questa volta tutto
sommato ¢ andata bene, ma per il futuro?
Ricordiamo che purtroppo i dati di copertu-
ra per 'anno 2015 sono ad altissimo rischio!

Conflitto d'interessi
L’Autore dichiara di non avere alcun con-

flitto d’interessi.

X rosario.cavallo.2gkp@alice.it
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Kaddish per I/ figlio di Saul

Rubrica a cura di Italo Spada
Comitato per la Cinematografia dei Ragazzi, Roma

Il figlio di Saul

(titolo originale: Saul Fia)

di Laszl6 Nemes

con Géza Rohrig, Levente Molnar, Urs Rechn,
Todd Charmont, Sandor Zsoter

Ungheria, 2015

Durata: 107’, col.

IL FIGLIO

DI SAUL

Non si puo raccontare l'orrore dei campi
di sterminio perché non ci saranno mai
parole abbastanza appropriate per far ca-
pire quello che & successo. E non ci sa-
ranno mai nemmeno immagini e film che
possano sufficientemente rendere lidea
dell’Olocausto. I cineasti che fino ad og-
gi hanno trattato questo argomento han-
no dovuto fare i conti con la convinzione
di Claude Lanzmann, il documentarista
francese autore di “Shoah”, che ha sem-
pre consigliato di lasciare da parte le im-
magini preferendo “dar voce ai testimoni”
che, dopo anni di silenzio, hanno deciso
di parlare. E chi ha sentito anche una sola
volta quelle voci non potra mai pilt dimen-
ticarle. “Io non so se esiste linferno — ripe-
te da anni Piero Terracina — ma se esiste
non puo essere qualcosa di diverso del cam~
po di sterminio di Auschwitz”. Narrava lo
scomparso Shlomo Venezia, assegnato al
Sonderkommando di un crematorio di Bir-

kenau con il compito di accompagnare le
vittime nel loro viaggio verso la morte, il-
luse dalla rassicurazione che dopo la doc-
cia ci sarebbe stata “zuppa calda per tutti”,
e far sparire le prove di quello che avveni-
va: «Mi hanno chiesto piit volte se qualcuno
sia mai rimasto vivo nella camera a gas. Era
difficilissimo, eppure una volta ¢ rimasta una
persona viva. Era una bambina di circa due
mesi. Al improvviso, dopo che hanno aper-
to la porta e messo in funzione i ventilatori
per togliere 'odore tremendo del gas e di tut-
te quelle persone, uno di quelli che estraeva
i cadaveri ha detto: “Ho sentito un rumore’.
Abbiamo detto: “Questo poverino, in mezzo a
tutti questi morti, comincia a perdere il lume
della ragione”. Dopo una decina di minuti ha
sentifo di nuovo. Abbiamo detto: “Tutti fer-
mi, non vi muovete”. Infatti, abbiamo sen-
tito quasi tutti un vagito da lontano. Allora
uno di noi sale sui corpi per arrivare laddove
veniva il rumore e si_ferma dove si sente piit
Sforte. Va vicino e, insomma, la cera la mam-
ma che stava allattando questa bambina. La
mamma era morta e la bambina era attac-
cata al seno della mamma. Finché riusciva
a succhiare stava tranquilla. Quando non
e arrivato piu niente si é messa a piangere.
La bambina era quindi viva e noi l'abbiamo
presa e portata fuori, ma ormai era condan-
nata. Cera I'SS tutto contento: “Portatela,
portatela”. Come un cacciatore, era contento
di poter prendere il suo fucile ad aria compres-
sa, uno sparo alla bocca e la bambina ha fatto
la fine della mamma. Questo ¢ successo una
volta in quella camera a gas. Ci sono tanti
racconti, ma io non racconto mai cose che han-
no visto gli altri e non io».

Anche Saul Auslinder, il protagonista del
bel film di esordio del trentottenne regista
ungherese Ldszl6 Nemes, gia Gran Pre-
mio Speciale della Giuria a Cannes e se-
lezionato come miglior film straniero agli
Oscar 2015, vede (o vuol vedere) suo figlio
in un ragazzino uscito miracolosamente
vivo dalla doccia delle camere a gas e su-
bito dopo barbaramente soppresso. Siamo
nell’ottobre del 1944, si sussurra che i rus-
si stanno per avere il sopravvento sui tede-
schi e nel gruppo dei Sonderkommando ¢'¢
aria di rivolta. Saul fa parte dei cospirato-
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ri, ma la sua diventa una battaglia perso-
nale per sottrarre il corpo di suo figlio ai
forni crematori e dargli degna sepoltura.
Non potendo piu dare un senso alla vita,
tenta di darne uno alla morte e, pur es-
sendo cosciente che sta rischiando di far
fallire i piani dei suoi compagni, si da alla
disperata ricerca di un rabbino che reciti il
Kaddish. Laszlé6 Nemes sa che non potra
mai narrare 'inenarrabile € con la novita
tecnica inusuale di continui Piani Sequen-
ze e inquadrature in Primo Piano che si
susseguono senza mai diventare una “sog-
gettiva” ci invita a “entrare” nella vicenda
seguendo il protagonista. Come a voler di-
re che, non potendo mai vedere con gli oc-
chi di Saul, possiamo solo rimanere al suo
fianco o alle sue spalle. Guardare e ascol-
tare l'alternarsi di sussurri e grida dei con-
dannati e gli ordini secchi degli aguzzini
con il risultato di sentire penetrare rumo-
ri, suoni e immagini nella nostra pelle, di
sentire mancare 'aria, di vivere il film pit
che vederlo. Per questo, forse, sceglie co-
me interprete un poeta (Géza Réhrig) che
pud parlare all’anima meglio di un attore
professionista. Rinunciando alla spettaco-
larizzare, Liszl6 Nemes non si sofferma
su corpi nudi diventati “pezzi da elimina-
re”, ma sfoca spesso le immagini e ricorre
all’espediente del fumo che annebbia l'o-
biettivo della macchina fotografica clan-
destina che avrebbe dovuto denunciare al
mondo i crimini di Auschwitz. Solo quan-
do Saul, in fuga verso la liberta, ottiene
una sepoltura d’acqua che da pace al cada-
vere del suo ragazzo, gli spettatori smetto-
no di seguire la vicenda in apnea. Respiro
di pochi istanti. Nelle ultime sequenze
appare un secondo bambino che si ¢ inol-
trato incautamente nel bosco e ha incro-
ciato lo sguardo di Saul nascosto con gli
altri fuggitivi in un casale abbandonato.
Bloccato e rilasciato dai nazisti insegui-
tori, 'involontario testimone fugge senza
voltarsi indietro mentre colpi di arma da
fuoco stroncano la speranza dei rivoltosi.
E la voglia di uscire frettolosamente dalla
sala assale anche gli spettatori.

X italospada@alice.it
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Libri: occasioni per una buona lettura

Rubrica a cura di Maria Francesca Siracusano

La realta non & come ci appare.

La struttura elementare delle cose

di Carlo Rovelli

Raffaello Cortina Editore, 2014, pp. 241,€22,00

.| Carlo Rovelli
4| Larealta
N 1NONn € come
=\ ci appare
"g“'/ La struttura
elementare delle cose

Seduti sulle spalle di Einstein, possiamo guar-

dare pitin 1a

Chi di voi ha seguito il consiglio di Gian-
carlo Biasini, ha letto le Sette brevi lezio-
ni di fisica di Carlo Rovelli e ne ¢ rimasto
colpito (ma, pit probabilmente, affascina-
to), non potra non proseguire il fantastico
viaggio al centro della fisica teorica o, me-
glio, al bordo di quello che sappiamo, a con-
tatto con l'oceano di quanto non sappiamo,
affrontando quest’altro libro dello stesso
autore. E quello che ¢ capitato a me, do-
po essermi ricordato di avere incrociato da
lontano Carlo Rovelli negli anni del gin-
nasio-liceo a Verona (stessa classe '56 (!)
ma lui un anno pit avanti di me (natural-
mente!) e di averne parlato poi, tempo do-
po, con un mio caro amico, anche lui fisico
teorico (del plasma, non so bene ma credo
sia un plasma diverso da quello che cono-
sciamo noi...) a Marsiglia.

La lettura di questo libro & un viaggio
fantastico, in equilibrio tra fisica e filoso-

fia, all'interno del pensiero di alcune tra
le piu brillanti menti che hanno attraver-
sato la storia dell’'umanita da Democrito a
Newton, Copernico, Einstein, Planck, Fa-
raday, Bohr (e altri autentici giganti della
fisica ignoti a noi umani) fino ai buchi neri
di Hawking e al bosone di Higgs. E il re-
soconto del viaggio senza fine del pensie-
ro umano nel tentativo di comprendere (e
tradurre in equazioni) 'essenza della Na-
tura e, quindi, del tutto che ci circonda e di
cui noi stessi siamo fatti. Perché 'infinita-
mente piccolo (ma in realtd dovremmo di-
re il finitamente piccolo) e I'infinitamente
grande (ma neppure I'Universo ¢ infinito)
sono regolati dalle medesime leggi fisiche.
Con lo stupore visionario degli occhi di
un bambino e della mente di un genio che
sembra essere la cifra distintiva di chi os-
serva 'Universo e cerca di comprenderne i
pit intimi meccanismi che ne regolano il
funzionamento da 14 miliardi di anni (an-
no pitl, anno meno).

Non cercherd minimamente di riassume-
re il contenuto del libro; finirei con il dire
molte sciocchezze. Nonostante I'incredibile
sforzo di Rovelli nell’oftrirci una fisica gia
finemente triturata e predigerita, credo di
avere compreso forse il 2% (affermazione
sintomatica di un lo ipertrofico) dei concet-
ti che pure ci offre in maniera descrittiva
e, direi, narrativa. Ma quel due percento &
sufficiente per avere lampi di consapevolez-
za sulla relativita di Einstein, sulla mecca-
nica e sulla gravitd quantistica, passando
dalle dimensioni dello spazio e del tempo
all'evidenza che esiste solo lo spazio-tempo,
che il tempo scorre piu velocemente quanto
pit ci si allontana dalla terra (gia sul piano
della scrivania ¢ pit veloce che sotto il ta-
volo e pertanto se volete campare qualche
nanosecondo in pit & meglio che andiate al
mare piuttosto che in montagna) fino ad af-
fermare che in realta il tempo, come noi
lo intendiamo, forse non esiste e che quello
che conta ¢ solo il tempo termico (e qui mi
fermo). Due immagini di incredibile for-
za che riguardano i buchi neri: se un uomo
nello spazio riuscisse a passare un'ora in vi-
cinanza di un buco nero (una massa smi-
surata rallenta smisuratamente il tempo),
tornando sulla terra, si accorgerebbe che
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in sua assenza sono in realta trascorse al-
cune migliaia di anni (¢ possibile viaggiare
nel futuro...!). La seconda riguarda l'origi-
ne del nostro Universo: il famoso big bang
(o meglio, il big bounce o grande rimbal-
z0) che ha dato inizio a tutto, sarebbe ori-
ginato proprio da un buco nero nel quale
sarebbe collassato un Universo precedente.
E allora nulla ci vieta di pensare che pos-
sano esistere molti Universi... Qui conviene
davvero fermarsi, lasciarsi trasportare dal-
le suggestioni e guardare con invidia chi,
seduto sul bordo delle nostre conoscenze,
scruta l'oceano di cid che non conosciamo,
ne ¢& attratto irresistibilmente e ci trasmet-
te un frammento del proprio entusiasmo (e
facendo questo, riesce anche a spiegarci, fi-
nalmente, perché Achille riuscira, prima o
poi, ad acchiappare la tartaruga).

Enrico Valletta

Atti osceniin luogo privato
di Marco Missiroli
Narratori Feltrinelli 2015, pp. 249, € 16

Narratori < Feltrinelli

Marco Missiroli

Atti osceni
in luogo privato

Una storia di formazione al maschile

Marco Missiroli € un giornalista che scri-
ve per il Corriere della Sera, questo ¢ il suo
ultimo libro. L’ho letto su suggerimen-



to di un amico, mi & piaciuto subito per
la sua immediatezza e leggerezza, e per
la scrittura che ho trovato elegante e iro-
nica. Libero Marsell, protagonista e voce
narrante, ha dodici anni e la storia ha ini-
zio con il trasferimento di Libero e la sua
famiglia a Parigi e con la separazione dei
genitori, quando la madre inizia a tradire
il padre. E una storia a mio avviso mol-
to maschile, di formazione e di liberazione
profonda, e l'abilita dello scrittore risiede
anche nell’eleganza e delicatezza con cui
riesce a trattare temi come l'erotismo, I'a-
more durante 'adolescenza ma anche la
sofferenza del protagonista che cerca di
indagare e capire il mondo degli adulti,
specie di quelli a lui cari. Nel susseguirsi
delle pagine si svolge I'adolescenza di Li-
bero tra una madre bolognese: “una donna
elegante, religiosa e maggiorata, che ama-
va Jane Austen e la sua Bologna... men-
tre giurava fede al proletariato”, e un padre
sempre presente, in qualche modo magico
e sognatore che segue la crescita del figlio e
ne delinea insieme a lui i confini anche at-
traverso la passione per i libri. Le “Grand
Libero” come lo chiama Marie, bibliote-
caria parigina, bellissima figura sognante
del libro, che Libero conosce nel momento
in cui si confronta con la sua crescita. Con
Marie incontra per la prima volta il mondo
femminile, e comincia a crescere attraver-
so 1 libri che Marie gli dona, e che il pa-
dre gli fa conoscere. Il rapporto tra Libero
e il padre ¢ struggente e poetico, & una
storia di amore profondo e di gratitudine
che si dipana tra le pagine; Libero impara
a conoscere il padre nel momento in cui
il genitore si allontana da casa, e Libero
comincia a confrontarsi con quanto di se
stesso si identifica con lui. Le numero-
se citazioni di libri non appesantiscono la
lettura di questo romanzo, ma anzi invo-
gliano il lettore stesso a rileggere o leggere
libri forse dimenticati. Libero si affaccia al
mondo all’inizio di questa storia e il letto-
re vive i cambiamenti e “la liberazione” di
Libero dal conformismo, dalla dipendenza
e dalla consuetudine “...Spesso i/ divorzio é
un capriccio della vecchiaia” dice Libero ap-
pena dopo la morte del padre quando leg-
ge la disperazione nel volto della madre, e
quando allo stesso momento mette una se-
parazione alla sua vita tra il prima e il do-
po. Sono tanti i maestri di vita che Libero
incontra in questo racconto e che lo guida-
no alla scoperta della vita: sono tutti parte
del suo percorso di crescita e di liberazio-
ne. Figure a volte un po’ oniriche come
Marie, o estremamente passionali e indi-
pendenti come Lunette. In questa narra-
zione i sentimenti e le passioni sono spesso
portati all’estremo, come succede durante
l'adolescenza che lo stesso lettore ripercor-
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re mentre il romanzo si svolge. Un libro
da leggere per tanti motivi, da suggerire
ai nostri adolescenti, anche raccontato in
un’epoca che non ¢ esattamente la nostra,
ma forse anche per questo motivo.
Stefania Manetti

Medicine letali e crimine organizzato.
Come le grandi aziende farmaceutiche
hanno corrotto il sistema sanitario

di Peter C. Gatzsche

Fioriti Editore, 2015, pp. 434, € 28,00

RESSES MEDICINE LETALI
E CRIMINE ORGANIZZATO
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Corruzione nell’ambiente medico e nella ricer-
ca scientifica

Prima o poi si deve spiegare a un bambino
che Babbo Natale non esiste. Necessario,
se il bambino ha ormai raggiunto una cer-
ta etd, ma se ¢ piccolo, continuera a credere
alla favola. Ci sono due modi per prende-
re in mano questo libro: accogliere que-
sta ricca documentazione e abbandonare
definitivamente la favola dell’esistenza di
una buona medicina, oppure gettare il li-
bro di Peter Gotzsche con questo orribile
titolo alle ortiche, convinti di non essere
mai stati coinvolti in una prescrizione ad-
domesticata o in un conflitto di interesse
e che queste faccende non ci riguardino.
Se scegliamo quest’ultima opzione, allo-
ra crediamo ancora a Babbo Natale, fat-
to che non sorprende visto che noi medici
abbiamo «straordinarie capacita di nega-
zione». Scrivono che Getzsche ¢ un poco
arrabbiato. Penso, pitt semplicemente, a
ostinazione, volonta e al desiderio di fa-
re del proprio meglio con un sentimento
di passione che accompagna ogni pagina
scritta da uno dei fondatori della Cochra-
ne Collaboration. Il libro si legge come
una furibonda cavalcata di oltre 400 pa-
gine con qualche necessaria sosta per vo-

mitare, quando l'autore raggiunge il limite
della nausea: una lettura entusiasmante,
impetuosa e drammatica. La ricca do-
cumentazione alla fine di ogni capitolo ¢
un prezioso riferimento per esplorare piu
in profondita i tanti temi affrontati. Ri-
cordiamoci che Gotzsche non & una vo-
ce nel deserto. Prima di lui, Ben Goldacre
(epidemiologo), Marcia Angell (ex diret-
tore del NEJM), Allen Frances (curatore
del DSM 1V), Jerome Kassirer (ex diret-
tore del NEJM) e Richard Smith (ex di-
rettore del BAJ) negli ultimi anni hanno
offerto la loro esperienza sulla corruzione
sistematica nell’ambiente medico e nella
ricerca scientifica. Negli ultimi due capi-
toli, l'autore propone nuovi percorsi da af-
frontare per uscire da questo drammatico
inquinamento della nostra professione, un
po’ di luce a rischiarare le tenebre. E, fini-
ta la lettura, sarete convinti anche voi che
il titolo non ¢& orribile, anzi, & abbastanza
sobrio.

Costantino Panza

Il dolore dell’infanzia.

Educare alle emozioni difficili

di Michela Schenetti, Elisa Guerra
Edizioni junior

Spaggiari Edizioni, 2015, pp. 153, € 16,00
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La manutenzione delle esperienze dolorose

La grande parte di quello che siamo ha
origine nelle esperienze che abbiamo vis-
suto e nelle emozioni che queste hanno su-
scitato in noi. E 'infanzia ¢ il luogo della
nostra vita dove esperienze ed emozioni
hanno lasciato il loro segno pit indelebi-
le di cui, forse per tutta la vita, ciascuno
portera con sé il ricordo e la traccia. Co-
me per le brutte notizie sui quotidiani, le
esperienze dolorose rischiano di rivelar-
si pitt emozionanti di quelle che ci han-
no arrecato gioia e di fissarsi dentro di noi
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in maniera pit duratura e determinante. ¢
alla “manutenzione” di queste emozioni dif-
Jrcili - come sono quelle che scaturiscono
da esperienze di piccola o grande sofferen-
za — che ¢ dedicato questo libro e al ruolo
davvero importante che hanno gli educa-
tori nell’aiutare i bambini a confrontar-
si positivamente con queste emozioni. Si
parla del dolore dei bambini nel senso pit
ampio del termine e, proprio per questo,
al dolore fisico ¢ dedicata una parte mini-
ma del testo, perché soprattutto di altro si
vuole parlare: della rabbia, della gelosia,
della tristezza, della perdita, del tradimen-
to, della delusione. Questi sono i volti del
dolore con i quali, inevitabilmente, il bam-
bino si dovra confrontare lungo le fasi del
suo sviluppo. Perché ci sono dolori evita-
bili (i pediatri e i genitori lo sanno, anche
se non sempre riescono a comportarsi di
conseguenza) e dolori che sono, purtrop-
po, inevitabili. Ciascuno di noi ricordera
quella volta che un amico lo ha deluso, che
ha subito un’ingiustizia, che ha visto im-
provvisamente scomparire un animale, un
compagno, una persona che gli erano cari,
che ha assistito a un litigio in famiglia o
percepito la sofferenza nei propri genito-
ri. Le emozioni che si generano in queste
situazioni possono travolgerci o, al contra-
rio, farci crescere e arricchirci: dipende da
come sappiamo gestirle, da come ci hanno
educato a interpretarle e ad averne cura.
Accompagnare il bambino nel confronto
con le proprie emozioni difficili dando loro
senso, significato e prospettiva vuole dire
dargli gli strumenti per capire e accogliere
anche le emozioni dei suoi simili e, in de-
finitiva, costruire una persona migliore. E
un compito difficile, ma importante, che
compete ai genitori, agli insegnanti, agli
educatori che devono imparare a loro volta
a comprendere e interpretare il complesso
mondo delle proprie emozioni. L'obietti-
vo ¢ dare al bambino un’impalcatura che
gli consenta di sviluppare una competenza
emotiva che gli sard da guida nella cresci-

ta e anche oltre. E un testo che si svilup-
pa attraverso parti teoriche che attingono
alla psicologia e alla filosofia e capitoli nei
quali I'applicazione pratica si concretizza
in percorsi personali che le autrici — ricer-
catrici in Scienze dell’Educazione presso
I'Universita di Bologna - hanno condot-
to, in prima persona, all’interno dei servizi
per infanzia. Stiamo imparando a ridurre
il dolore evitabile nei bambini, impariamo
a confrontarci insieme a loro e per loro con
quello inevitabile. Questo libro ci aiuta a
capire come farlo meglio.

Enrico Valletta

Effetti placebo e nocebo. Dalla
fisiologia alla clinica

di Fabrizio Benedetti

Giovanni Fioriti Editore, 2015, pp. 476, € 35,00
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Placebo: aspettativa di un evento futuro

Sembra che il significato biblico del pla-
cebo «Placebo Domino in regione vivorum»
derivi da una imprecisa traduzione dall’e-

braico “Camminerd al cospetto del Si-
gnore nella terra dei viventi”. Da qui, con
il passare del tempo e diffondendosi tra le
diverse culture, arrivo a significare nell’in-
glese medievale leccapiedi e ruffiano, o nel
vocabolario medico di inizio Ottocento
«qualsiasi medicina che serve ad acconten-
tare il paziente», fino ad arrivare al nostro
secolo dove il placebo ¢ gradito molto piu
al medico (nelle cure primarie & utilizza-
to abitualmente dal 48% dei clinici) e allo
sperimentatore, mentre il paziente richie-
de di essere curato con un principio attivo.
Se pensiamo alle quantita di medicamen-
ti fantasiosi utilizzati da medici e sciamani
fino a pochi giorni fa per curare i malati
sulla base della teoria dei quattro umori o
della medicina delle costellazioni, non si
esagera se affermiamo che la storia della
medicina ¢ la storia dell’effetto placebo. Il
punto cruciale che la ricerca pit recente ha
iniziato a chiarire & proprio questo: il pla-
cebo, per definizione inerte, non pud con-
tenere dentro di sé un effetto misurabile.
La forma della cura, non solo il suo con-
tenuto, ha effetti significativi sul benessere
dell’'uvomo, e lo studio dell’effetto placebo
si sta addentrando in un complesso e ric-
chissimo percorso di ricerca che spazia dal
sistema neuro-ormonale a quello delle per-
cezioni fino ad arrivare alle pitt complesse
funzioni cerebrali alla base del sentimen-
to di fiducia, o del processo di costruzione
di un significato a partire da un'esperienza
ricca di simboli. L'evento mentale crucia-
le nell’effetto placebo & l'aspettativa di un
evento futuro, di cui la pillola o la proce-
dura chirurgica non sono i principi attivi
ma simboli. Fabrizio Benedetti si addentra
a360° sugli effetti placebo e nocebo appro-
fondendo infine le complesse problemati-
che alla base della costruzione dei moderni
trial clinici che prevedono il placebo, le
implicazioni etiche per la sperimentazione
e per l'utilizzo del placebo nella cinica di
tutti i giorni.

Costantino Panza
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Info: notizie sulla salute

Rubrica a cura di Sergio Conti Nibali

Scandalo Coca-Cola

Secondo le inchieste condotte soprattut-
to dal New York Times, la Coca-Cola ha
contributo a creare e finanziare nel 2014
il Global Energy Balance Network, rete di
studio sull’'obesita e problemi ad essa cor-
relati.

I1 network avrebbe contribuito a diffonde-
re presso Uopinione pubblica I'idea secondo
cui l'obesitad epidemica nelle popolazioni
occidentali non fosse dovuta all’eccessivo
apporto calorico dell’alimentazione, quan-
to alla mancanza di attivita fisica.

Lo scandalo dunque coinvolge anche
diversi importanti accademici a par-
tire dai fondatori del Global Energy Ba-
lance Network, Steven Blair (Universita del
South Carolina), James Hill (Universita
del Colorado) e Gregory Hand (Universi-
ta del West Virginia). Dopo le inchieste,
iniziate nell’estate del 2015, le rispettive
universitd hanno rivelato i notevoli finan-
ziamenti ricevuti dalla Coca-Cola ancor
prima di fondare il Global Energy Balan-
ce Network. La Coca-Cola sosteneva le ri-
cerche di Blair e Hand sin dal 2008, con
quasi 4 milioni di dollari di finanziamen-
ti. L'Universita del Colorado, da parte sua,
dopo le inchieste ha deciso di restituire
all’azienda il milione di dollari ricevuto.
Le inchieste della stampa hanno dimo-
strato che lo stesso sito internet del Global
Energy Balance Network era stato registra-
to e amministrato dalla Coca-Cola.
Lazienda, rivela uno scambio di e-mail di-
vulgato dalla Associated Press, offriva ai
ricercatori anche un programma di forma-
zione per i rapporti con i media. In seguito
all’inchiesta, lo stesso amministratore de-
legato della Coca Cola aveva ammesso che
dal 2010 a oggi la Coca-Cola ha speso 120
milioni di euro per finanziare la ricerca nel
campo dell’obesita.

I soldi dell’azienda erano arrivati anche
all’Accademia Americana di Pediatria (3
milioni di dollari) e a quella di Nutrizione
e Dietetica (1,7 milioni di dollari).

Dopo le rivelazioni, entrambe le associa-
zioni hanno troncato i rapporti con la Co-
ca-Cola.

Travolta dagli elementi emersi, il direttore
della divisione scientifica della Coca-Co-

la, Rhona Applebaum, ¢ stata costretta al-
le dimissioni.

I1 consumo di bevande zuccherate ¢ consi-
derato uno dei principali fattori scatenanti
dell’'obesita presso i giovani e, soprattut-
to negli Stati Uniti, le campagne di infor-
mazione hanno pesantemente colpito le
vendite di Coca-Cola. Negli Stati Uniti il
consumo di Coca-Cola e di altre bevande
gassate & calato di circa il 25% negli ultimi
vent’anni, e da ormai un decennio la cri-
si riguarda anche le versioni “Diet”. An-
che se in Asia e America Latina le vendite
continuano a crescere, i mercati occiden-
tali forniscono tuttora oltre i due terzi dei
ricavi della Coca-Cola.

Negli ultimi anni, per frenare I'introduzione
della “soda tax” e altri provvedimenti legisla-
tivi volti a ridurre il consumo di calorie degli
americani, la lobby statunitense del Food &
Beverage finanzia i parlamentari statuniten-
si con circa 30 milioni di dollari I'anno. 7 di
questi provengono dalla sola Coca-Cola, la
pit impegnata nel settore. Come raccontano
le inchieste che hanno portato alle dimissio-
ni di Applebaum, il supporto ai ricercatori
era ancora pit elevato.

I legami tra la lobby dello zucchero e la
comunita scientifica non sono un’esclusiva
statunitense. Nel febbraio di quest’anno,
il British Medical Journal aveva rivelato la
rete di ricercatori inglesi che avevano ri-
cevuto finanziamenti diretti e indiretti da
aziende come Coca-Cola, Mars o Nestlé.
Tra i ricercatori coinvolti dall’inchiesta fi-
guravano diversi membri del Scientific Ad-
visory Committee on Nutrition e il Medical
Research Council, due enti governativi in-
caricati di vigilare sulla salute e 'alimen-
tazione della popolazione inglese.

Dall’Oms nuovi materiali divulgativi

sulla salute materno-infantile

Entro il 2025 i Paesi membri dell’Oms

vogliono migliorare l'alimentazione e la

salute materno-infantile attraverso il rag-

giungimento di sei obiettivi:

¢ ridurre sotto il 5% la malnutrizione in-
fantile;

e aumentare di almeno il 50% il tasso di
allattamento esclusivo al seno dei primi
sei mesi di vita del bambino;
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* ridurre del 30% il basso peso alla na-
scita;

e ridurre del 50% il tasso di anemia tra le
donne in eta fertile;

e ridurre del 40% l’incidenza della mal-
nutrizione cronica sotto i 5 anni di eta;

* nonaumentare 'eccesso ponderale nell’in-
fanzia.

Per raggiungere questi obiettivi il sito

dell’Oms mette a disposizione degli uten-

ti alcuni materiali divulgativi (poster, info-

grafiche) e le specifiche tecniche (indicatori,

strumenti di monitoraggio dei progressi ot-

tenuti)  (http://www.epicentro.iss.it/temi/

alimentazione/aggiornamento.asp).

Nuove direttive europee sulla
commercializzazione per gli alimenti
per I'infanzia

1120 febbraio 2016 sono entrate in vigore due
nuove direttive europee (la 127/2016 http://
eur-lex.europa.eu/legal-content/I'T/TXT/
PDF/?uri=CELEX:32016R0127&from=IT
ela128/2016http://eur-lex.europa.eu/legal-
content/IT/TXT/PDF/?uri=CELEX:
32016R0128&from=IT) in sostituzione
dell’attuale Decreto Ministeriale 82/2009
che regola, assieme al Decreto sanzionato-
rio 84/2011, la commercializzazione degli
alimenti per lattanti (i cosiddetti latti 1) e
degli alimenti di proseguimento (i cosid-
detti latti 2). In realtd, le date di entrata in
vigore effettiva per le due nuove direttive
saranno il 20 febbraio 2020 (e 2021 per al-
cuni prodotti), perché i produttori avran-
no tempo fino ad allora per adeguarsi alle
nuove regole.

Pit volte Ibfan Italia ha denunciato i limiti
della legislazione italiana ed europea, che ¢
ben lungi dal recepire integralmente la let-
tera e lo spirito del Codice Internazionale,
consentendo alle ditte di promuovere, per
esempio, latti 2, biberon e tettarelle. Quali
sono le novita in arrivo?

Un cambiamento che potrebbe essere po-
sitivo riguarda le regole per letichettatura
dei latti 1 e 2. Attualmente le ditte usano
la stessa etichetta per entrambi (e per altri
prodotti, come i latti di crescita), perché
sanno benissimo che la pubblicita permes-
sa per un prodotto, il latte 2, serve a trasci-
nare le vendite anche del prodotto, il latte
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1, per il quale la pubblicitd ¢ proibita. 11
Regolamento Delegato 127/2016 recita:
“Letichettatura, la presentazione e la pub-
blicita delle formule per lattanti e di prose-
guimento sono concepite in modo tale da
evitare qualsiasi rischio di confusione tra
le formule per lattanti e le formule di pro-
seguimento e da consentire ai consumatori
di distinguerli chiaramente, in particolare
per quanto riguarda il testo, le immagini e
i colori utilizzati.” Vedremo come questa
prescrizione di legge sara interpretata dal-
le ditte e, soprattutto, dagli organi delegati
a far rispettare la legge.

Nei due nuovi Regolamenti Delegati, non
vi sono cenni alle lettere di dimissione,
che, ricordiamo, per la legge italiana at-
tuale non possono contenere consigli ge-
neralizzati a tutte le mamme per l'uso di
latte artificiale. Ci chiediamo se questo si-
gnifica che da domani tale prassi tornera a
essere permessa, come anche le forniture
gratis o a basso prezzo di latte artificiale ai
reparti di maternita.

Cambia qualcosa anche per i latti cosid-
detti speciali, che non rientravano nelle
direttive precedenti, ma che con il nuovo
Regolamento Delegato 128/2016 sono as-
similati ai latti 1 e sottostanno quindi alle
stesse regole per quanto riguarda il mar-
keting.

Cambia qualcosa anche per quanto ri-
guarda la composizione degli alimenti in
questione. I limiti per alcuni pesticidi so-
no stati abbassati, e questo ¢ un bene. E il
DHA (acido docosaesaenoico) diventa un
ingrediente obbligatorio per tutti i prodot-
ti, e quindi non avranno pil senso i claims
sui suoi benefici effetti; ma le ditte potran-
no ancora scrivere “contiene DHA” nelle

etichette e nella pubblicitd fino al 2025.
Alla fin fine, perd, non cambia molto per il
marketing che, come con le vecchie regole,
sard proibito per i latti 1 (con leccezione
delle pubblicazioni scientifiche e di quel-
le specializzate in puericultura; e speriamo
che cid non significhi “riviste per genito-
ri”), ma permesso per i latti 2. Larticolo
10 del Regolamento Delegato 127/2016,
tuttavia, contiene la frase “gli Stati mem-
bri possono limitare ulteriormente o vie-
tare tale pubblicita”.
dei pochi casi in cui ai governi nazionali ¢

Si tratta cioé di uno

concesso il privilegio di migliorare la leg-
ge. Ed ¢ su questo che possiamo puntare,
noi e tutti coloro che hanno a cuore la pro-
tezione dell’allattamento. Diamoci da fare
(comunicato stampa Ibfan Italia - 19 feb-
braio 2016).

L'allattamento in Emilia Romagna

Nel 2015 ¢ stata inaugurata una nuova mo-
dalita di registrazione dei dati sull’allat-
tamento, completamente informatizzata,
utilizzando il flusso dell’anagrafe vaccina-
le regionale. In questo rapporto vengono
presentati i dati relativi all’alimentazione
del lattante raccolti nel periodo marzo-giu-
gno 2015 nei Centri vaccinali di tutte le
Aziende USL della regione (in tre AUSL
la raccolta ha avuto un inizio o una durata
diversa), in occasione delle prime e seconde
vaccinazioni (a tre e cinque mesi). Sono sta-
te utilizzate la metodologia e le definizioni
suggerite dall’OMS; per migliorare il con-
fronto fra AUSL, distretti e con i dati delle
precedenti survey regionali (del 1999, 2002,
2005, 2008, 2011), si ¢ proceduto al calcolo
della prevalenza standardizzato per eta (fa-
sce di eta di 10 giorni).

I dati sono relativi a 13.818 bambini di eta
compresa fra 61 e 90 giorni (bambini alla
prima vaccinazione) e fra 121 e 150 giorni
(bambini alla seconda vaccinazione): 76%
di questi sono italiani; fra gli stranieri 38%
sono di provenienza da Paesi dell’Africa,
22% da Asia, 22% da Paesi europei non
facenti parte della UE, 16% da Paesi UE,
1% da America. Le informazioni sull’ali-
mentazione sono presenti e complete per
12.892 bambini (7193 alla prima e 5699
alla seconda vaccinazione). La prevalenza
di allattamento completo (somma fra al-
lattamento esclusivo e predominante) ¢ in
lieve calo rispetto alla rilevazione del 2011:
la media regionale a tre mesi ¢ pari a 48%,
con un range per AUSL che va da 42% a
61%; a cinque mesi la media regionale ¢
pari a 33%, con un range da 26% a 46%.
Le differenze si accentuano quando il dato
viene valutato a livello distrettuale: da 16%
a 68% a tre mesi e da 12% a 54% a cinque
mesi. La probabilita di allattamento non si
associa al sesso del bambino, mentre cor-
rela in maniera statisticamente significati-
va (analisi univariata) con la nazionalita:
vengono allattati in maniera completa (so-
lo latte materno senza latte artificiale) piu
spesso i bambini stranieri, mentre i bam-
bini italiani pit frequentemente ricevo-
no solo latte artificiale. E in programma
un’ulteriore analisi nella seconda meta del
2016: i dati della rilevazione allattamen-
to verranno linkati a quelli del flusso del
certificato di assistenza al parto (CeDAP)
2015, per studiare l'associazione fra allat-
tamento e variabili legate alle condizioni
della madre e alle modalita del parto (fon-
te: Saperidoc).
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Piano Nazionale Vaccini
11 calo delle coperture verificatosi nel 2014
ha fatto emergere le problematiche che af-
fliggono il nostro Sistema vaccinale; sul
tema ¢'¢ stata una lunga serie di commen-
ti, che avrebbero dovuto trovare una logi-
ca conclusione nella adozione di adeguate
misure di contrasto del fenomeno; nessu-
na migliore occasione di farlo sarebbe stata
la approvazione del nuovo Piano Nazionale
Vaccini (PNV) a cui da tempo stava lavoran-
do una apposita Commissione.
A causa di problemi di copertura econo-
mica l'approvazione del Piano ¢ slittata a
data da determinare, col rischio che ancora
una volta venga a essere vanificato anche
quell’unico risultato auspicato da tutti: il
superamento del “federalismo vaccinale”
con la proposta di un calendario nazionale
uguale per tutti.
La polemica innescata dai commenti di Vit-
torio Demicheli (Sole 24 ore Sanita, 27 otto-
bre 2015), seguita dalle minacce di denuncia
da parte degli altri membri della commissio-
ne, che si sono sentiti attaccati nella propria
integrita professionale, dimostra che siamo
ancora lontani da un approccio condiviso per
il superamento dei problemi che il calo di co-
perture ha evidenziato.
In estrema sintesi, Demicheli afferma che
la bozza del nuovo PNV si limita fonda-
mentalmente ad aumentare l'offerta vacci-
nale senza perd porsi il problema di come
fare per trasformarla in un effettivo mi-
glioramento di salute.
Si tratta di una tesi pitt volte espressa an-
che da ACP che ripetutamente ha chiesto
(e continua a chiedere) maggiore attenzio-
ne e risorse per un adeguamento struttu-
rale e formativo del sistema, per renderlo
capace di dare risposte chiare alle richie-
ste fatte dai genitori dubbiosi e recuperare
quella credibilita perduta che ha causato il
calo di copertura.
Demicheli sottolinea la necessita di:
* trasparenza e indipendenza decisionale;
¢ valutazione delle priorita da parte di
istituzioni indipendenti;
* confronto con i pareri critici (avanzati
anche dall’ ISS) su antimeningococco
B, antipneumococco negli anziani, an-
ti-HPV ai maschi, antirotavirus a tutti i
lattanti, antivaricella e antizoster.
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Comprendiamo il risentimento che pud
essere stato suscitato da alcune espressio-
ni attribuite a Demicheli sul conflitto di
interessi che potrebbe riguardare compo-
nenti della commissione, anche se biso-
gna ricordare che, piaccia o non piaccia,
la gente percepisce tale conflitto a nostro
(della classe medica tutta intera) carico,
forse perché non c’¢ stata sufficiente at-
tenzione non solo a evitare i conflitti, ma
anche ad apparire lontani da essi.
Un conflitto di interessi non indica che
una persona ¢ stata corrotta dalle azien-
de farmaceutiche ma, piu semplicemente,
indica la presenza di un possibile interes-
se secondario che potrebbe influenzare le
decisioni prese per un interesse primario
(come per esempio la prevenzione vaccina-
le). II conflitto di interesse non & pertan-
to un giudizio o un insulto a una persona
ma esprime la necessita di scegliere esperti
senza conflitti di interesse per esprimere
un parere su una materia che coinvolge la
salute pubblica.
Se possiamo comprendere quello, non
possiamo invece comprendere perché, in-
vece di affrontare nella sostanza i temi
importanti proposti da Demicheli, si sia
scelta la strada della risposta giudiziaria o
perlomeno della sua minaccia.
Vorremmo allora rivolgere ai componenti
della Commissione che ha stilato la bozza
del nuovo PNV la preghiera di evitare/ri-
tirare ogni iniziativa giudiziaria che serve
solo a portare acqua al mulino dei dubbiosi
e degli antivaccinatori.
Ma ci aspettiamo anche la partecipazio-
ne attiva di tutti i pediatri italiani, perché
le decisioni che si prenderanno in futuro
non siano solo “dall’alto verso il basso” in
quanto c’¢ bisogno, si, di compattezza e
unita, ma anche di un forte e limpido con-
fronto a tutti i livelli sulle tematiche che
Vittorio Demicheli ha proposto alla nostra
attenzione.

Rosario Cavallo, Massimo Farneti,

Luciana Nicoli, Costantino Panza

La lettera rimanda alla necessita, a tutti i
livelli, di conoscenza approfondita dei docu-
menti, trasparenza ed esercizio di spirito cri-
tico per aﬁrontare seriamente e correttamente
ogni discussione e confronto.

Quanto alla ‘partecipazione attiva di tut-
ti i pediatri italiani”, si misura anzitutto sul
campo, tutti i giorni. Dewe essere conmpewo[e
e competente. Non ¢ scontata e certamente oggi
e pin difficile e faticosa per tutte le criticita che
sappiamo. Per alcune di esse F. Giovannetti,
collaboratore di questa rivista, indica passi da
subito percorribili:
bttp:/fwww.aslen2.it/media/2013/07/Le_
domande_difficili_ 2015-nuovo.pdf
bttp://www.epicentro.iss.it/temi/vaccina-
zioni/pdf/ Vaccinazioni_I%20Dubbi%20de-
gli%200peratori.pdf

Federica Zanetto

La Neuropsichiatria Infantile in Italia:
unavera emergenza

’8° Rapporto di aggiornamento sul mo-
nitoraggio della Convenzione sui diritti
dell’infanzia e dell’adolescenza in Italia
2014-2015 (www.gruppocre.net) mette
in luce, nell’ambito della salute mentale
in infanzia e adolescenza, il permanere di
tutte le criticitd gid evidenziate nei prece-
denti rapporti CRC. L'Italia ha buoni mo-
delli e normative, come il “Piano d’azione
nazionale per la salute mentale 2013”, ma
sono modelli e normative che vengono
poco applicati, con ampie diseguaglianze
inter e intra-regionali. Nel 2014 il Piano
Nazionale della Prevenzione 2014-2018
ha incluso tra i propri macro-obiettivi la
promozione del benessere mentale dei
bambini e degli adolescenti (http://www.
salute.gov.it/imgs/C_17_pubblicazio-
ni_2285_allegato.pdf).

Purtroppo sappiamo che molto spesso
tutto rimane sulla carta e non trova ap-
plicazione nella realta, per cui il pediatra
incontra quotidianamente serie difficolta
nella gestione dei bambini con disturbi e
che riguardano lo sviluppo psichico e re-
lazionale, appartenenti molte volte a fa-
miglie problematiche, povere o impoverite
dalla crisi, che vivono spesso in contesti
ambientali degradati e dotati di pochissi-
mi servizi socio-educativi e ricreativi.

La maggior parte di questi bambini vie-
ne indirizzata dal pediatra presso i Servizi
Territoriali di NPIA a cui spetta il com-
pito della diagnosi e della presa in carico
per la terapia e quasi sempre accade che



Quaderni acp www.quaderniacp.it 2 [2016]

il servizio non riesce a dare una risposta
soddisfacente sia per quanto riguarda la
diagnosi sia per quanto riguarda la tera-
pia. Molto spesso accade che i Servizi non
riescano a fare fronte a una richiesta che
in questi ultimi anni & aumentata in modo
considerevole, per cui la maggioranza dei
bambini viene dirottata verso i Centri pri-
vati convenzionati, nei quali possono acce-
dere solo se sono portatori di un handicap
secondo la legge 104. I “piani riabilitativi”
durano anni e rimane sconosciuto ai geni-
tori, al pediatra e agli insegnanti il piano
terapeutico adottato e i risultati ottenuti
nel breve, medio e lungo termine.

Ai bambini con disabilita complesse,
come per esempio l'autismo, non viene
quasi mai proposto un piano terapeutico
globale da eseguire presso un unico Cen-
tro, ma le cure vengono parcellizzate tra
vari specialisti che non dialogano mai tra
loro, senza un monitoraggio dei percorsi
e degli esiti.

Esiste una carenza notevole di personale
medico e sanitario. Soltanto pochi bam-
bini con disturbi del linguaggio vengono
seguiti presso strutture pubbliche o priva-
te convenzionate a causa della lunga lista
di attesa, a volte anche di due anni, senza
tra laltro la possibilita di potervi accede-
re se il bambino non ¢ portatore di han-
dicap. La maggioranza di questi bambini
viene seguita privatamente da logopedisti
con enormi sacrifici da parte dei genitori, i
quali a volte sono costretti a interrompere
il trattamento logopedico per le difficolta
economiche in cui si trovano. Non esiste
la psicoterapia in regime di convenzione
e sono pochi anche gli psicologi abilitati
a terapie specifiche per disturbi complessi
come l'autismo.

Lo scenario che abbiamo descritto & quel-
lo di una ASP di un grande centro del-
la Sicilia, ma in alcuni Distretti Sanitari
di piccoli Centri va anche peggio, essen-
do totalmente assenti i Servizi di NPIA,
per cui i pazienti sono costretti a lunghi

e frequenti spostamenti. Purtroppo non
possiamo fornire dati precisi sulle piante
organiche, sarebbe troppo complicato re-
perirli per le nostre forze, ma non ci risulta
che per la NPIA ci siano LEA né indi-
cazioni regionali e nazionali sul rapporto
operatori/popolazione.
Non solo in Sicilia, ma anche in quasi tut-
te le regioni della nostra penisola si ri-
scontra, oltre alla carenza quantitativa e
qualitativa dei Servizi, la quasi totale as-
senza di un sistema informativo specifi-
co regionale (fanno eccezione Veneto ed
Emilia Romagna) e ancor di pitt naziona-
le, per cui & quasi impossibile il monito-
raggio dell’accesso ai servizi, dei percorsi
di cura erogati, della loro appropriatezza e
degli esiti ottenuti.
Il fondo del SSN destinato alla NPIA &
esiguo. Occorre una ridistribuzione della
spesa sanitaria che, evitando gli sprechi
che esistono in altri settori, riesca a col-
mare i vuoti enormi che esistono in questo
ambito e cerchi di offrire una maggiore at-
tenzione verso i bambini con problemi che
riguardano la mente, per garantire non so-
lo la loro salute ma il benessere di tutta la
societa.
Ci auguriamo che 'ACP, che gia parec-
chi anni fa aveva scelto tra le sue priori-
ta d’azione la salute mentale, si impegni
con le altre organizzazioni pediatriche,
riunite dalla recente costituzione del-
la FIARPED (Federazione delle Societa
Scientifiche e delle Associazioni dell’Area
Pediatrica), per sollevare il problema nelle
sedi istituzionali competenti.
Maurizio Parisi, Giuseppe Primavera,
Angelo Spataro
Pediatri di famiglia, Palermo

Grazie a Maurizio, Beppe e Angelo per la
bella analisi, che rimanda correttamente al-
le criticita riportate nel capitolo dedicato al-
la salute mentale dell’8° Rapporto CRC, ma
anche agli scenari che viviamo ogni giorno in
tutta la loro concretezza e complessitia: un'u-

LETTERE

tenza in aumento e in rapida trasformazio-
ne, una sempre maggiore presenza di disturbi
complessi a elevato impatto sociale e che richie-
dono nuove modalita di risposta ai bisogni,
risorse scarse se non addirittura in diminu-
zione. Ce lo conferma A. Costantino, attuale
Presidente SINPIA, che, in uno dei suoi mol-
ti, documentati contributi sull'argomento, ha
aggiunto alcune domande che interpellano
anche noi pediatri, certamente tra gli attori
del sistema: «immaginiamo una strategia ba-
sata sull'uso di “antibiotici di ultima genera-
zione” o sull'acqua potabile? E con quale mix
delle due? La resilienza (individuale e collet-
tiva) si puo implementare? Come possiamo
riportare nella comunita in modo sostenibile
quanto imparato in “nicchie” particolari del
sanitario?».
A questi interrogativi e a questa lettera dei
colleghi di Palermo cercheremo di rispondere
nel Congresso nazionale ACP 2016, con la
prima sessione che stiamo organizzando ap-
punto in collaborazione con SINPIA, anche
alla luce del protocollo di intesa in via di defi-
nizione con ACP.
C’¢ perd anche un piccolo, ma importante
pezzo” che compete a noi pediatri, non cosi
scontato e su cui anche in ambito ACP ci sono
stati riflessioni e contributi (Valutazione neu-
roevolutiva e promozione dello sviluppo psi-
comotorio 0-3 anni. Documento di consenso.
Quaderni acp 2012;19(4):169-76) e anche
percorsi formativi dedicati e gia realizzati in
diverse realta locali: la corretta valutazione,
promozione e sorveglianza dello sviluppo psi-
comotorio (AAP. Developmental surveillance
and screening of infants and young children.
Pediatrics 2001;108:192-5) con un approccio
che privilegia l'aspetto qualitativo delle com-
petenze rilevate, che ricerca accuratamente
pochi segni di normalita piuttosto che lunghi
elenchi di segni di sospetto o patologici e che si
completa con domande specifiche ai genitori. A
garanzia di una appropriata indicazione di
priorita clinica e di un invio mirato al servi-
zio NPIA.

Federica Zanetto



NATI PER LEGGERE

La lettura in tempo di crisi

Stefania Manetti

Pediatra di famiglia, Piano di Sorrento (Napoli)

Vorrei che tutti leggessero.
Non per diventare letterati o poeti,
ma perché nessuno sia pii schiavo.

GIANNI RODARI

La Nielsen Company ¢ una societa di in-
dagini di mercato che ha prodotto un
rapporto sul mercato del libro internazio-
nale indagando sulle abitudini di lettura
e i comportamenti di acquisto di adulti e
bambini.

11 rapporto Nielsen considera gli anni dal
2012 al primo semestre 2015 ed ¢ stato
commissionato dal’AIE (Associazione
Italiana Editori) e presentato al Salone In-
ternazionale del libro di Torino.

I libri per bambini sono gli unici a regge-
re e a contribuire in maniera positiva alle
variazioni del mercato, sia in Italia che in
altri Paesi.

I libri esportati all’estero mostrano un
trend in crescita e rappresentano le eccel-
lenze in campo editoriale italiano: libri di
arte, architettura, design, cucina, ma an-
che in questo settore i libri per bambini so-
no maggiormente presenti.

“All’interno di un quadro certamente ne-
gativo — ha commentato il presidente di
Aie Marco Polillo — aggrappiamoci al dato
in controtendenza che ci arriva dal settore
dei libri per ragazzi. Lo si puo anche leg-
gere come un primo risultato positivo delle
tante iniziative come ‘Amo chi legge...” e
‘Gli regalo un libro’ o ‘Nati per Leggere’,
che hanno in questi anni posto al centro
degli investimenti sulla lettura queste fa-
sce d’etd. E soprattutto ci auguriamo che
questi nuovi ‘lettori’ riescano a mantene-
re quel rapporto anche per gli anni a ve-
nire, invertendo quell’avvilente dato che
contraddistingue il nostro Paese, che ve-
de ancora piu della meta della popolazione
totalmente estranea al libro”.

11 rapporto prende in considerazione anche
il mercato degli ebook e e-reader che en-
trano nella spesa della lettura degli italiani.
Considerando solo gli e-reader la spesa per
leggere non cala del -3,6% ma dell’1,3%.
Ma ¢ sotto gli occhi di tutti che qualcosa

sta cambiando, le piccole librerie chiudono
e quello che si ¢ perso negli anni passati for-
se sara difficilmente recuperabile.

Il rapporto Nielsen ci descrive una Italia
con il 48% di lettrici donne e il 34,5% di
lettori uomini, e con una riduzione dei let-
tori deboli, quelli che leggono da 1 a 3 libri
all’anno, e un aumento (anche se di poco
-1,2%) dei lettori forti, coloro che leggono
almeno 1 libro al mese.

Ma il dato preoccupante & che il 60% degli
italiani non legge neanche un libro all’an-
no, dato che ci colloca in coda rispetto agli
altri Paesi. La distribuzione dei lettori non
¢ omogenea: al Nord si legge piu che al
Sud, nonostante il calo registrato sia nel
Nordest che nel Nordovest del Paese.

In Italia silegge poco; legge il 61,4% degli
spagnoli, il 70% dei francesi, il 72% degli
statunitensi, 1’82% dei tedeschi. Non ¢ la
crisi economica la giustificazione di questo
trend negativo. L'Italia ¢ frenata dal basso
livello di istruzione: il 45,2% degli adulti
tra i 25 e i 64 anni ha conseguito solo la
licenza media, mentre nei Paesi dell’UE il
dato medio ¢ del 27%. Ma anche questo
dato non spiega da solo le ragioni per cui
si legge poco. I dati Istat riferiscono che il
31% dei dirigenti e professionisti e il 33%
dei quadri direttivi non hanno letto nean-
che un libro nei 12 mesi precedenti 'in-
tervista. Non necessariamente una societa
ricca o istruita sard costituita da un mag-
gior numero di lettori, ma serve un siste-
ma di valori in cui la cultura e I'istruzione
siano apprezzate di nuovo come le fonda-
menta per costruire un benessere vero.

Il nostro Paese non ha una lunga tradizio-
ne di biblioteche di pubblica lettura diffu-
se da moltissimi anni in altri Paesi. E dal
1972 che si ¢ sviluppata una rete di biblio-
teche peraltro non omogenea sul nostro
territorio, con notevoli discrepanze tra il
Nord e il Sud. Siamo sempre stati un Pa-
ese attento alla salvaguardia delle biblio-
teche di conservazione, scelte che hanno
permesso la protezione del nostro grande
patrimonio culturale, ma non alla promo-
zione della lettura. Le biblioteche di pub-
blica lettura e quelle di conservazione sono

due entita diverse con impatti diversi sul-
la societa. Le biblioteche di pubblica let-
tura sono nate nel secolo scorso nei Paesi
anglosassoni con l'obiettivo di diffondere
l'educazione a supporto della democrazia,
della liberta e razionalita. In Italia lattivi-
ta di promozione della lettura svolta dalle
biblioteche dipende molto dalla volonta e
dalla visione illuminata di una ammini-
strazione locale. Le biblioteche non sono
considerate un servizio di base, come la
scuola o l'ospedale.

La biblioteca di pubblica lettura ¢ conside-
rata un servizio culturale mentre nel Nord
Europa e nei Paesi anglosassoni ¢ un ser-
vizio sociale a promozione della formazio-
ne e delle abilita personali per tutto 'arco
della vita. Una chiave per accedere libe-
ramente alla conoscenza, fattore che oggi
rappresenta la vera differenza tra inclusio-
ne ed esclusione sociale.

Solo il 10% della popolazione italiana fre-
quenta la biblioteca. Dei tanti motivi per
rafforzare le biblioteche e il loro ruolo di
promozione della lettura, in particolare
nelle zone carenti e dove gli indicatori di
literacy sono peggiori, noi pediatri, consa-
pevoli della importanza della promozione
della lettura fin dai primi giorni di vita,
ne sottolineiamo soprattutto uno: la scar-
sa literacy delle famiglie dove crescono i
bambini che noi curiamo. Programmi co-
me “Nati per Leggere” hanno sicuramente
contribuito alla crescita dei giovani lettori
e della lettura in famiglia. Un piccolo let-
tore si forma, nasce una famiglia “Nati per
Leggere”, un microsistema che insieme a
tanti altri potrebbe nel tempo produrre un
cambiamento anche nelle abitudini di let-
tura degli adulti.

Anche per questo ¢ fondamentale I'im-
pegno dei pediatri a sostegno del pro-
gramma. Tra i tanti fattori che producono
salute, la lettura in famiglia e delle fami-
glie sta acquisendo una importanza sem-
pre maggiore.

Di questo dobbiamo prendere atto sia co-
me pediatri ma anche come cittadini, par-
te di una comunita.

X doc.manetti@gmail.com
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scegli l'adesione alla campagna promozionale.

Conosci la nostra FAD? Per il 2016 sono previsti 18 crediti: www.acp.it/fad-acp
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49 Formare meglio a meno e senza aiuti 79 1 traumi della strada in auto possono produrre
Michele Gangemi diversi tipi di conseguenze: descrizione di un caso raro
50 GenitoriPiu compie 10 anni Andrea Smarrazzo, Francesco Esposito, Claudia Mandato,
Leonardo Speri, Michele Gangemi Paolo Siani
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Luca de Fiore

82 Marco ha prurito

53 Retracted! May El Hachem
Enrico Valletta

Esperienze
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l'alleanza terapeutica con i genitori
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Vincenzo Calia

Formazione a distanza Giorgio Costa, Michele Gangemi, Mauro Cinquetti, Daniela Degani,
56 11 bambino che non cresce Silvia Perlini, Valter Spanevello, Franco Raimo, Margherita Andretta
Daniela Cioffi, Antonella Klain, Paolo Siani ) L.
Vaccinacipi
Infogenitori 87 Ancora una sentenza sui vaccini
63 Pollicino o Gargantua: crescere o non crescere, Rosario Cavallo
questo ¢ il problema Film
Stefania Manetti, Costantino Panza, Antonella Brunelli 88 Kaddish per Ilﬁglio di Saul
Salute pubblica Rubrica a cura di Italo Spada
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64 Upa leggg per il “Dopo di noi Libri
Giancarlo Biasini - ..
89 Libri: occasioni per una buona lettura
Forum Rubrica a cura di Maria Francesca Siracusano
65 Denatalita in Italia:
Info

da dove veniamo e dove stiamo andando?

Carlo Corchia 92 Info: notizie sulla salute

Rubrica a cura di Sergio Conti Nibali
Aggiornamento avanzato

70 Osteomielite cronica ricorrente in eta pediatrica
Teresa Giani, Laura Capirchio, Gabriele Simonini, Rolando Cimaz

Lettere
94 Piano Nazionale Vaccini
94 La Neuropsichiatria Infantile in Italia:
Saper fare una vera emergenza
74  Gestione delle principali urgenze nella drepanocitosi
in eta pediatrica
Federica Menzato, Raffaella Colombatti, Laura Sainati

Nati per Leggere
96 Lalettura in tempo di crisi
Stefania Manetti

Osservatorio internazionale

77 La mortalita infantile nei Paesi ad elevato reddito:
capire di pit per fare meglio
Enrico Valletta

Come iscriversi o rinnovare l'iscrizione al’ACP

La quota d’iscrizione per 'anno 2016 ¢ di 100 euro per i medici, 10 euro per gli specializzandi, 30 euro per gli infermieri e per i non
sanitari. Il versamento puo essere effettuato tramite il c/c postale n. 12109096 intestato a Associazione Culturale Pediatri, Via Monti-
ferru, 6 - Narbolia (OR) (indicando nella causale 'anno a cui si riferisce la quota), oppure attraverso una delle altre modalita indicate
sul sito www.acp.it alla pagina “Come iscriversi”. Se ci si iscrive per la prima volta occorre compilare il modulo per la richiesta di ade-

sione presente sul sito www.acp.it alla pagina “Come iscriversi” e seguire le istruzioni in esso contenute, oltre a effettuare il versamento
della quota come sopra indicato. Gli iscritti al’ACP hanno diritto a ricevere la rivista bimestrale Quaderni acp, la Newsletter mensile
b

Appunti di viaggio e la Newsletter quadrimestrale Fin da piccoli del Centro per la Salute del Bambino, richiedendendola all’indirizzo
info@csbonlus.org. Hanno anche diritto a uno sconto sulla iscrizione alla FAD dell’ACP alla quota agevolata di 60 euro anziché 80;
sulla quota di abbonamento a Medico e Bambino, indicata nel modulo di conto corrente postale della rivista e sulla quota di iscrizione
al Congresso nazionale ACP. Gli iscritti possono usufruire di iniziative di aggiornamento, ricevere pacchetti formativi su argomenti
quali la promozione della lettura ad alta voce, I'allattamento al seno, la ricerca e la sperimentazione e altre materie dell’area pediatrica.
Potranno partecipare a gruppi di lavoro su ambiente, vaccinazioni, EBM e altri.

Per una informazione pii completa visitare il sito www.acp.it




