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Malattia di Fabry, cura a domicilio
Ospedale addio, adesso l’infermiere arriva direttamente a casa

Diagnosi e identikit
della patologia

La Malattia di Fabry si accompagna a molti
sintomi, diversi tra loro e con una manifesta-
zione molto variabile. In genere i sintomi
tendono a peggiorare con il passare degli
anni, a eccezione del dolore, sintomo carat-
teristico della malattia, che tende a presen-
tarsi in età infantile e che con l'età si
attenua. La Malattia di Fabry può essere
diagnosticata con un semplice prelievo del
sangue, da cui risulta la mancanza dell'enzi-
ma alfa galattosidasi A. A tutt'oggi, però,
questo semplice esame del sangue non è
considerato di routine e non viene eseguito a
livello di screening. E spesso l'esame del
sangue è il “punto di arrivo” di una diagnosi
che, a livello clinico, può rivelarsi problema-
tica. Solo in seguito a un'accurata anamnesi,
alla valutazione del paziente e alla sua storia
familiare il medico può arrivare a sospettare
la presenza della malattia.
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Arriva la “p re q u a l i fi c a z i o n e ”dell’Oms

Pierluigi Montebelli

S
i chiama 'Fabry
at home' ed è un
p  r  o g  r  a  m m  a
molto ambizio-
so: spostare la
terapia enzima-

tica sostitutiva - un'infu-
sione endovenosa effet-
tuata ogni due settimane
sotto stretto e costante
controllo di personale in-
fermieristico specializza-
to - dall'ospedale alla casa
del malato. E' questo l'u-
nico trattamento per la
malattia di Fabry o malat-
tia da deficienza dell'enzi-
ma alfa-galattosidasi A,
molto poco conosciuta e
rara, visto che ha un'inci-
denza che varia da 1 su
117.000 a 1 su 40.000. Fa-
bry@home è erogato da
Domedica, società specia-
lizzata nell'assistenza a
domicilio a pazienti cro-
nici in terapie complesse
supportata da Shire HGT,
azienda multinazionale
biofarmaceutica produt-
trice del trattamento en-
zimatico sostitutivo. Gra-
zie alle caratteristiche del
medicinale che ne con-
sentono la somministra-
zione fuori dall'ambito
ospedaliero, Shire HGT ha
potuto realizzare il pro-
gramma di somministra-
zione domiciliare deno-
minato fabry@home, per
la realizzazione del quale
si è avvalso della collabo-
razione di Domedica,

Su “Lancet” i nuovi dati di efficacia sul vaccino quadrivalente confermati al convegno di Cernobbio patrocinato dalla Società italiana d’Igiene

Hpv, 45 anni di prevenzione. E un risparmio di 80 milioni
Stefano Salvatori

I
l vaccino quadrivalente
anti HPV è l'unico che ha
dati clinici in grado di
dimostrare la prevenzio-
ne verso patologie da Pa-
pillomavirus 6, 11, 16 e 18

nelle donne fino a 45 anni con
un'efficacia dimostrata pari al
91 per cento. La conferma vie-
ne dal convegno di Cernobbio
patrocinato dalla Società Ita-
liana d'Igiene (SITI) 'Dall'ado-
lescenza all'età matura: una
protezione continua', dove è
stato presentato lo studio pub-
blicato sulla rivista scientifica
'Lancet' e per il quale è stata
inoltrata la richiesta di esten-
sione delle indicazioni alle au-
torità regolatorie. Questo dato
completa il programma di svi-
luppo clinico del vaccino Gar-
dasil® che ha da poco anche
dimostrato quali siano i bene-
fici tangibili, ottenibili nel
breve periodo con questa vac-
cinazione, nella vita reale. “Lo
studio, condotto in Australia
su un'ampia fascia di popola-
zione, ha dimostrato una ri-
duzione dei casi di condiloma-
tosi genitale vicina al 50 per
cento. Un dato molto suggesti-
vo che ci dà immediata visione
di quelle che sono le indicazio-
ni di efficacia di questa vacci-
nazione” afferma Paolo Bo-
nanni, professore ordinario
d'Igiene all'Università di Fi-

renze (nella foto)
intervenuto al
convegno. “Pur
nei limiti natu-
rali di uno stu-
dio condotto sul
campo - conclu-
de l'igienista - il
dato australiano
è il primo a di-
mostrare l'effi-
cacia nella ridu-
zione dei casi di
una patologia
HPV correlate
grazie all'azione
del vaccino qua-
d r i va l e n t e ”. A questi dati si
vanno ad aggiungere quelli
emersi da una recente pubbli-
cazione a cura di Walter Ric-
ciardi, Ordinario d'Igiene al-
l'Università Cattolica di Ro-
ma, che valuta il rapporto co-
sto efficacia della vaccinazio-
ne quadrivalente attraverso lo
strumento di valutazione del-
l'Health Technology Assest-
ment. Il lavoro - 'Impatto del
vaccino quadrivalente sulle
patologie HPV correlate in Ita-
lia' - edito sulla rivista scienti-
fica Italian Journal of Public
Health mostra come grazie ad
un programma vaccinale anti
HPV con il vaccino quadriva-
lente rivolto alle ragazze tra i
12 e i 16 anni si ottenga una
riduzione dell'86 per cento dei
casi di cancro del collo dell'u-
tero, di circa il 90 per cento dei

condilomi genitali con un ri-
sparmio sulle spese per le pa-
tologie HPV correlate a carico
del Servizio Sanitario Nazio-
nale compreso tra i 77 e i 83
milioni di euro.

Gardasil, il vaccino quadrivalente contro il
Papillomavirus umano (Hpv), prima causa
del cancro al collo dell'utero, ha ricevuto
dall'Organizzazione Mondiale della Sanità
(Oms) il riconoscimento che il prodotto è
elegibile da parte dell'Unicef e delle altre
agenzie delle Nazioni Unite, compresa la Pan
American Health Organization (Paho), per il
suo uso nei programmi nazionali di vaccina-
zione. Gardasil è il primo vaccino anti-Hpv a
ricevere questo riconoscimento di 'essere in

linea' con gli standard di qualità, sicurezza
ed efficacia richiesti dalla stessa autorità
mondiale della salute e con altri criteri in
grado poi di indirizzare le scelte da parte
delle Nazioni Unite e di altre agenzie. Ai
settori pubblici dei Paesi elegibili che fanno
parte dell'alleanza Alleanza globale per i
vaccini e la prevenzione (Gavi) l'azienda pro-
duttrice offrirà Gardasil a un prezzo 'no
profit'.
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azienda specializzata nel-
la progettazione e realiz-
zazione di programmi di
supporto a pazienti croni-
ci.
Come funziona. Il pro-
gramma 'fabry@home'
viene attivato dallo spe-

cialista del Centro Clinico
che, individuato un pa-
ziente con le caratteristi-
che di eleggibilità al trat-
tamento domiciliare,
contatta Domedica per
avviare le attività di inse-
rimento del paziente nel

programma. A quel pun-
to l'infermiere Domedica
specializzato, adeguata-
mente formato sulla ma-
lattia e sulla terapia, si
reca periodicamente al
domicilio del paziente per
l'erogazione del protocol-
lo di infusione condiviso
con il Centro Clinico, se-
condo il calendario infu-
sionale previsto. Tale rap-
porto altamente persona-
lizzato si rivela, anche dal
punto di vista emotivo,
particolarmente prezioso
quando le oggettive diffi-
coltà connesse alla malat-
tia (stanchezza, dolori,
impossibilità di fare
sport, scarsa concentra-
zione) possono portare al-
l'insorgenza di disturbi
dell'umore, sindromi de-
pressive o addirittura al-
l'abbandono della tera-
pia. Non solo: la struttu-
ra territoriale Domedica
potrà seguire il paziente
per la terapia anche nel
caso di trasferte, viaggi,
spostamenti dalla resi-
denza abituale sull'intero
territorio nazionale
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