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VISTI - i D. Lgs. 30 dicembre 1992 n. 502 e successive modifiche ed integrazioni
recante norme sul “Riordino della disciplina in materia sanitaria, a norma
dell’art.1 della Legge 23 ottobre 1992 n. 4217

-la LR. 16 giugno 1994 n. 18 e successive modifiche ed integrazioni recante
“Disposizioni pet il riordino del Setvizio Sanitario Regionale ai sensi del
Decreto Legislativo 30 dicembre 1992, n. 502 e successive modificazioni ed
integrazioni — istituzione delle aziende unita sanitarie locali e delle aziende
ospedaliere”; _
- intesa tra Governo, Regioni e Provincie Autonome di Trento e Bolzano
concernente la gestione del rischio clinico e la sicurezza dei pazienti e delle
cure, ai sensi dell’art. |8, comma 6, della Legge 5 giugno 2003, n. 131;

- 1a Legge 8 marzo 2017, n. 24 “Disposizioni in materia di sicurezza delle cure
e della persona assistita, nonché in materia di responsabiliti professionale
degli esercenti le professioni sanitarie”;

- la deliberazione aziendale n. 404 del 14/04/2016 tecante per oggetto
<<Affidamento di un incarico dirigenziale di direzione di struttura semplice 2
valenza dipartimentale “UOSD Qualita, Sicurezza e Certificazione delle Cure
— Risk Management’] nell’ambito della Direzione Strategica al Dott. Antonio
Silvestri>>;: B e '

. PREMESSO che all’art. 5 della succitata L. 8 marzo 2017, n. 24 “Buone pratiche clinico-
assistenziali e raccomandazioni previste dalle linee guida viene prescritto che
“Gli esercenti le professioni sanitarie, nell’esecuzione delle prestazioni
sanitarie con finalitd preventive, diagnostiche, terapeutiche, palliative,

riabilitative ¢ di medicina legale, si attengono, salve le specificitd del caso

DATO ATTO

DATO ATTO

VISTA

CONSIDERATO

DATO ATTO

concreto, alle raccomandazioni previste dalle linee guida pubblicate ai sensi
del comma 3 ed elaborate da enti e istituzioni pubblici e ptivati nonché daile

societa scientifiche ¢

dalle associazioni tecnico- scientifiche delle professioni

sanitarie iscritte in apposito elenco istituito e regolamentato con decreto del
Ministro della Salute, da emanare entro novanta giorni dalla data di entrata in

vigore della presente

che 1l succitato att..5
delle suddette racce
attengono alle buone

la definizione ed img
demandato alla respo

La determina del 2 1
Dell’ 8.11.2018: ”R{
malattie Rare ai sens
6.8.2015.

che tra gli obiettivi d
— Risk Management
Diagnostici Terapeu

legge, e da aggiotnare con cadenza biennale”;

della L. 8 marzo 2017, n. 24 prescrive che “In mancanza
omandazioni, gli esercenti le professioni sanitarie si
pratiche clinico - assistenziali”;

lementazione dei PDTA rapptesenta un obiettivo LEA
nsabilita delle Regioni e quindi delle Aziende del SSR;

novembre 2018 n. G13890 pubblicata sul BURL n. 91.
innovo del Centro di Coordinamento regionale delle
i del Decreto del Commissario ad Acta n. U00397 del

ella UOSD Qualit3, Sicurezza e Certificazione delle Cure
t rientra la definizione e la condivisione dei Percorsi
tici Assistenziali (PDTA) e lattivazione di sistemi di

verifica e di indicatori per il monitoraggio dell'appropriatezza dei percorst di

diagnosi e cura orieny

tati alla qualiti e alla sicutezza dei pazients;

che Pobiettivo di un PDTA ¢ incrementare la qualita delle cure attravetso un
continuum dell’assistenza che consider tutte le tappe del processo di cura,
permettendo il superamento del concetto di singole prestazioni, migliorando
gli outcome clinici “tisk-adjusted”, aumentando la soddisfazione dell’'utenza e




garantendo anche un
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42 men 3

del

12

Deliberazione n.
a corretta allocazione delle tisorse;

nel contesto dell’Azienda Ospedaliera San Camillo

Fotlanini un Percotso Diagnostico Terapeutico Assistenziale mirato alla

affetti da Sclerost Sistemica ;

che allinterno dell'Azienda ¢é stato attivato un Gruppo di Lavoro per la

DTA di riferimento per i pazientl affetti da Sclerosi
elaborato una proposta di PDTA con approccio

multidisciplinare, condivisa da tutti gli operatori che, a vario titolo, sono
coinvolti in questo percorso di cura e salute dei cittadini;

che il suddetto PDTA ¢é stato sottoposto a vetifica, con esito positivo, da

“Percotso Diagnostico Terapeutico

oppottuno date mandato ai Direttori di Dipartimento e di Unita Operativa di
assicurare la massima diffusione al presente atto deliberativo e di assicurarne

che il ptesente provvedimento non compotta nessuna spesa a carico

RITENUTO necessario delineare

gestione dei Pazienti
CONSIDERATO

definizione di un P

Sistemica, che ha
CONSIDERATO

parte del Responsabile Aziendale per la Qualita;
RITENUTO opportuno approvare l'allegato

Assistenziale Sclerosi Sistemica”;
RITENUTO

Pattuazione, per quanto di competenza;
VERIFICATO

' del’Azienda;

ATTESTATO

che il presente provvedimento, a seguito dellistruttoria effettuata, nella forma
e nella sostanza ¢ totalmente legittimo, ai sensi e per gli effetti di quanto
disposto dallart. 1 della Legge 20/94 e successive modifiche, nonché alla

stregua dei criteri di

economicitd e di efficacia di cui alP’art. 1, primo comma,

della Legge 241/90, come modificato dalla Legge 15 /2005;

di approvare il Percorso Diagnostico ]
Sclerosi Sistemica di cui all'Allegato 1, pat

di dare mandato al Responsabile Azien

PROPONE

[erapeutico Assistenziale (PDTA) di riferimento per la
te integrante e sostanziale del presente provvedimento;

dale della Qualita di inoltrare il PDTA ai Direttori di

Dipartimento delle strutture interessate alla sua applicazione;

di dare mandato ai Direttori di Dipartimento e di UOC delle strutture interessate e al Dipartimento
delle Professioni Sanitarie di divulgare il presente provvedimento a tutti gli operatori interessati;

di disporre che il PDTA sia inserito ne

.] Manuale delle Procedure Aziendali tenuto dall’Ufficio

Qualita, senza necessitare di ulteriore atto deliberativo, e disponibile sul sito intranet aziendale;

di dare mandato alla U.O.S.D. Ufficio R
Rappotto con le Associazioni di dz
Pinserimento nel Portale Aziendale nell
Cure.

IL DIRETTORE UOSD QUALITA', CE

SICUREZZA DELLE CURE -
IZQNA)?}EMENT i
(Dott/Agtorifo ﬁﬂvestn)
/ L/HL ~

RISK

/

elazioni con il Pubblico — Comunicazioni Istituzionali —
re diffusione del presente provvedimento mediante
L pagina dedicata al Risk Management e Sicurezza delle

LRTIFICAZION
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VISTE

VISTI

VISTO

VISTA

LETTA

PRESO ATTO

VISTI

di adottare la proposta di deliberazione di cut

- di approvare il Percorso Diagnostico
Sclerosi Sistemica di cui all'Allegato 1, pat

- di dare mandato al Responsabile Aziet
Dipartimento delle strutture interessate al
- di dare mandato ai Ditettori di Dipartime
delle Professioni Sanitatie di divulgare il

12472 pills

Deliberazione n. del

i3 3 SET
pag.n. {

IL DIRETTORE GENERALE

le deliberazioni della Giunta Regionale Lazio n. 5163 del 30/ 06/1994 e n. 2041

del 14/03/1996;

Part. 3 del decreto legislativo 30.12.92 n. 502 e successive modificazioni ed
integrazioni, nonché Patt. 9 della LR. n. 18/94;

il decreto del Presidente della Regione Lazio n. T00202 del 7ottobre 2016 avente ad

oggetto “Nomina del
Fotlanini™;

Direttore Generale del’Azienda Ospedaliera San Camillo

la propria ordinanza n,| 1242 del 10 ottobre 2016;

la proposta di delibera, “Adozione del Percorso Diagnostico Terapeutico
Assistenziale della Sclerosi Sistemica” presentata dal Ditettore UOSD Qualita,
Certificazione e Sicurezza delle Cure - Risk Management;

che il Dirigente proponente il presente provvedimento, sottosctivendolo, attesta

che lo stesso, a seguit
totalmente legittimo,

o dellistruttoria effettuata, nella forma e nella sostanza ¢
ai sensi dellart. 1 della Legge 20/1994 e successive

modifiche, nonché alla stregua dei criteri di economiciti e di efficacia di cui
all’art. 1, ptimo comma, della Legge 241 /90, come modificato dalla Legge

15/2005;

1 pareri favorevoli del I

Direttore Amministrativo e del Direttore Sanitario;

DELIBERA

sopra € conseguentemente:

Terapeutico Assistenziale (PDTA) di riferimento per la
rte integrante e sostanziale del presente provvedimento;

\dale della Qualita di inoltrare il PDTA ai Direttori di

lla sua applicazione;

nto e di UOC delle strutture interessate e al Dipartimento
rresente provvedimento a tutti gli opetatoti interessats;

- di disporre che il PDTA sia insetito nel Manuale delle Procedure Aziendali tenuto dall’Ufficio
Qualita, senza necessitare di ultetiore atto deliberativo, e disponibile sul sito intranet aziendale; ‘




1242 030 B8

Deliberazione n. pag.n.

- di dare mandato alla U.O.S.D. Ufficio Relazioni con il Pubblico — Comunicazioni Istituzionali —
Rappotto con’ le Associazioni di dare diffusione del presente provvedimento mediante
Iinserimento nel Portale Aziendale nella pagina dedicata al Risk Management e Sicurezza delle
Cure.

La struttura complessa proponente curera gli adempimenti consequenziali del presente provvedimento.

Ia presente deliberazione ¢ composta di n.____é__ 4 pagine di cui n. J5 pagine di allegati nei termini
indicati.

1] presente atto ¢ pubblicato nell’Albo dell’Azienda | nel sito internet agiendale www.scamilloforlanini.rm.itper giorni 15
consecutivi, ai sensi della Legge Regionale 31.10.1996 n. 45.

IL DIRETTORE GENERALE

(Dott bnzzI ﬂx\ﬂbz)

/
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1. PREMESSA

La Sclerosi Sistemica o Sclerodermia (SSc) & una malattia autoimmune sistemica rara ed
eterogenea con patogenesi caratterizzata da vasculopatia, produzione dl autoanticorpi e
disfunzione fibroblastica che comporta lun‘incrementata deposizione di matrice extracellulare e
fibrosi tessutale. Le manifestazioni cliniche e la prognosi sono variabili e possono identificarsi
diversi subset della malattia: '

+ forma cutanea limitata
o forma cutanea diffusa
s forma senza coinvoigimento cutaneo

La SSc colpisce prevalentemente il sesso femminile (F/M=3-5/1) e Vincidenza in Italia & dicirca
300 nuovi casi per anno; la prevalenza|& di circa 20000-25000 malati affetti da SSc nelle sue
diverse espressioni.

Nella maggior parte dei casi (circa 90-95% delle persone colpite) H primo sintomo della malattia &
rappresentato dal fenomeno di Raynaud,|che puo anticipare, anche di diversi anni, la comparsa di
ulteriori manifestazioni legate alla SSc. Il fenomeno di Raynaud & definito come una
discolorazione di - o tri-fasica (pallore, cianosi, eritema) delle estremita dopo esposizione al
freddo, in riposta al decremento deila temperatura ambientale o alio ‘stress emotive. Pit
raramente la malattia si presenta in assenza di fenomeno di Raynaud con la comparsa di una o
pit manifestazioni cliniche quali: fibrosi cutanea a livello delle dita delle mani o estesa
prossimalmente ad esse, dispnea da inFeressamento interstiziale polmonare o da ipertensione
polmonare, ipertensione arteriosa con deterioramento rapido della creatinina da interessamento
renale, rallentamento della peristalsi esofagea e intestinale con quadri di dismotilitd, atonia
viscerale e sindrome da malassorbimento, calcinosi sottocutanea, teleangectasie.

L'elevata prevalenza del fenomeno di Raynaud nella SS e la sua collocazione temporale nella
storia della malattia consente di individujre una popolazione di soggetti a rischio in cui & possibile
effettuare una adeguata procedura di creening per individuare la malattia nelle fasi precoci
(dosaggio autoanticorpi ed esecuzione di angioscopia percutanea (capillaroscopia -
videocapillaroscopia).

Criteri di diagnosi,

La malattia sclerodermica nella sua evoluzione naturale & un continuum pit ‘0 meno rapido a
partire da una fase pauci-sintomatica| fino a forme avanzate di malattia, complicate da
manifestazioni cliniche a carico di pid organi ed apparati. La diagnosi di SSc pud essere posta
nelle diverse fasi di malattia ed & possibile cosi riconoscere:

e una forma precoce 0 paucisintomatica di sclerodermia (tipo precoce, o secondo la
definizione anglosassone ed i criteri utilizzati, early sistemic sclerosis [EaSSc]} o very
early diagnosis of systemic sclerosis [VEDOSS] vedi allegato 1).
. Documento di proprieta dell’Azienda Ospedaliera San Camilio Forlanini
E vietata la riproduzione e la diffusione, anche parzi le, senza specifica autorizzazione scritta del Direttore Generale
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+ una forma definita di sclerodermia, con interessamento cutaneo di tipo limitato o diffuso
{1cSSc o dcSSc), ovvero senza impegno cutanec (“scleroderma sine scie!roderma”), ove
possono essere evidenti le varie manifestazioni d'organo.

Qualunque sia il criterio adottato per la diagnosi in fase precoté, il fenomeno di Raynaud Viéne
riconosciuto come sintomo cardine, cui cl‘cc'orre associare la ricerca di ALTERAZIONI
CAPILLARQSCOPICHE e AUTOANTICORPT SPECIFICI.

Come evidenziato nell'analisi della coorte EUSTAR (the European League Against Rheumatism
[EULAR] Scleroderma Trial and Research Group) anche i pazienti con negativita degli anticorpi
anti-nuclec (ANA), ma con manifestazioni circolatorie tipiche efo edema digitale sonc meritevoli
di follow-up specialistico potendo presentare altre caratteristiche della malattia{sclerodermica.

In relazione alle evidenze attualmente disponibili, in tutli i pazienti con fenomjeno di Raynaud &
indicato il tempestivo riferimento a strutture specialistiche e/o l'esecuzione di esami mirati,
{capillaroscopia periungueale, dosaggio autoanticorpi specifici). ? ‘ :

Per quanto sia stato evidenziato che i soggetti con diagnosi di EaS5c sono a rischio di evoluzione
verso una malattia conclamata, & dibattuto quale sia il rischio effettivo dei soggetti affetti da
fenomeno di Raynaud con alterazioni capillaroscopiche suggestive di SSc in assenza di ANA.
Inoltre, alcuni dei pazienti che soddisfano i criteri VEDOSS potrebbere rappresentare un
sottogruppo di pazienti con malattia precoce a maggior rischio di evoluzione, presentando fin
dall’esordio alcune manifestazioni pitt avanzate di malattia.

Per la classificazione della Sclerosi Sistemica definita vengono utilizzati i criteri ACR/EULAR 2013
(Allegato 2), che fanno riferimento ad un indice composito ove ogni singolo elemento diagnostico
e classificativo ha un punteggio. In presenza di un punteggio complessivo uguale o superiore a
nove (= 0 > 9) & possibile classificare la malattia come certa. I criteri hanno 'juna sensibilita del
91% ed una specificita del 92% nel claséiﬁcare i pazienti affetti da SSc.

Questa patologia impatta notevolmente sulla qualita di vita dei pazienti e sulla loro
sopravvivenza, con un rischio di mortalita 1.5-7.2 volte superiore alla popolazione generale. Ad
oggi non esiste una terapia univoca e definitiva per la cura della SSc, ma l"accesso del paziente a
strutture dedicate di alta specia!izzazioqe e con approccio muiltidisciplinare pud consentire un
miglioramento della qualita e dell’aspettativa di vita.

La UOSD di Reumatologia della nostra| azienda ospedaliera offre ai pazienti affetti da SS il
ventaglio completo delle prestazioni di cui possono avere necessita: ricoveri ofdinari, prestazioni
ambulatoriali complesse e ricoveri in| regime di Day Hospital. Inoltre, avvalendosi della
competenza di tutti gli specialisti presenti nella nostra azienda e creando una rete che consente di
ottimizzare lutilizzo delle risorse, & possibile gestire pazienti cosi complessi e delicati in modo
completo e appropriato.
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Di seguito vengono riportati i dati relativi ai ricoveri in degenza ordinaria, ricoveri in Day Hosputa!
€ accessi in Day Hospital relativi alia UO Reumatologia e UO Angiologia negli uituml 5 anni.’

DATI SI0 2018 2017 2016 12015 2014
Reumatologia

'N ricoveri Day 111 120 105 120 122
Hospital

DATI SIO 2018 e 017 2016 2015 2014
Angiologia
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2. SCOPO

Questo PDTA ha come obiettivo principale quello di definire un modello organizzativo e clinico-
assistenziale in grado di offrire ai pazienti affetti da SSc le migliori opzioni diagnostiche e
terapeutiche, attraverso un approccio multidisciplinare che permetta di costituire un network
specialistico dedicato e di semplificare I'iter diagnostico-terapeutico all‘interno dell’Ospedale San
Camillo_Forlanini di Roma. |

Secondo le linee guida BSR/BHPR del 2016, per il trattamento e il management della SS il
riconoscimento precoce della patologia e Vinvio tempestivo ai centri specialistici per la diagnosi e -
cura della SS & determinante per la migliore prognosi della malattia (111, C).

Il PDTA si prefigge di:
1. Migliorare il processo assistenziale ed i tempi di attesa delliter diagnostico
terapeutico;
Migliorare | coordinamento tra le diverse Unita Operative coinvolte;
Agevolare l'introduzione nella braﬁéa clinica di linee guida;
Raggiungere e superare gli standard qualitativi esistenti;
Ridurre ia variabilita ingiustiﬁdata dell’assistenza;
Migliorare la comunicazione medico-paziente e la soddisfazione del paziente;

Definire indicatori di performance per misurare i livelli di adergnza, qualita e
appropriatezza del processo assistenziale

NounhswnN
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3. CAMPO DI APPLICAZIONE
Uu.0o0. SEDE uu.oo SEDE
Reumatologia Pad. Flajani UOC Patologia Clinica Padiglione Malpivghi
piano terra piano terra

(ambulatori, DS
e DH) e secondo
piano (degenza

ordinaria)
Angiologia Pad.Puddu 1T - Fisiopatologia Respiratoria Padiglione Marchiafava
piano I piano
Gastroenterologia Padiglione Bassi | UOSD Diagnostica Cuore Padiglione Puddu Piano
2° piano terra '

UOC Diagnostica per | Padiglione
immagini Piastra

Tutte le UU.OO. ovelsia ricoverato un paziente che rientri nel PDTA

m—1

S gt

%&}g Wi Y f}"‘“‘%‘ ! f'““—'w‘ —— W;&j;

Documento di proprieta dell'Azienda Ospedaliera San Camillo Forlanini
E vietata la riproduzione e la diffusione, anche parziale, senza specifica autorizzazione scritta del Direttore Generale




SISTEMA SANITARIO REGIONIALE

+ AZIENDA OSPEDALIERA

@ REGIONE >~

SAN CAMILLO FORLANINI - LAZIO L
PDTA | Rev. 00 del
. PERCORSO DIAGNOSTICO TERAPEUTICQ 29/07/19
Cod. Doc.: ASSISTENZIALE SCLEROSI SISTEMICA
901/PDTA/19/07 Pag. 11 di 55

4. CRITERI DI ACCESSO

I pazienti con sospetta SSc o con F.
specialisti esterni all’Azienda, o dall’Angi
agli ambulatori reumatologici del’'UOSD
malattie rare di interesse reumatologico
n. 91 del 2 novembre 2018.

Codici ICD CM

di Raynaud inviati dal medico di famiglia, da altri
ologia e dalle varie UO del nostro Ospedale, accedono
di Reumatologia, centro di riferimento regionale per le
come sancito dailla determina pubblicata sul BURL

Procedure Descrizione
38.22 Angioscopia percutanea
83.21 Biopsia dei tessuti molli
86.11 Biopsia cute
37.21 Cateterismo cardiace cuore dx
88.52 ECG
88.72.3 Ecocardiogramma
88.73.5 EcocolorDoppler vasi epiaortici
88.72.2 EcocolorDoppler aorta addominale, arti superiori, arti inferiori
88.76.1 Ecografia dell’addome campleto
88.79.2 Ecografia articolare '
88.76 Ecografia vie digestive
91.41.3 | Esame istopatologico apparato digerente sede unica
91.41.4 Esame istopatologico apparato digerente sedi muitiple
91.40.4 Esame istopatologico cute
45.13 Esofagogastroduodenoscopia
45.16 Esofagogastroduodenoscopia con biopsia
33.22 Fibrobroncoscopia
86.60 Innesto cutaneo libero
86.61 Innesto di cute sulla mano a tutto spessore
86.62 Altro innesto di cute sulla amno
86.67 Innesto di derma rigenerativo
180.32 Manometria esofagea
87.41 Tc del torace ad alta risoluzione (HRCT)
87.44.1 RX del torace
87.69 Rx esofago
88.23 Rx mano e polso
89.37.2 Spirometria
89.7 Visita specialistica
89.7 A18 Visita specialistica angiologica
99.24 Visita terapia del dolore
89.01 Visita specialistica di ritomno
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99.29 Infusione di sostanze terapeutiche
86.59 Medicazione:irrigazione ferita
86.22 Medicazione:rimozione asportativa
86.28 Medicazione :rimozione non asportativa
94.08 Colloquic psicologico-clinico
Diagnosi Descrizioni
principali e
secondarie
7101 Sclerosi Sistemica
4430 F. di Raynaud
5798 Sindrome da malassorbimento
4168 Ipertensione polmonare |secondaria
78724 Discinesie esofagee
28529 Anemia secondaria v
5172 Interstiziopatia polmonare {complicanze polmonari in SS¢)
7071 Ulcere arti inferiori
7078 Ulcere digitali
51881 Insufficienza respiratoria acuta
51883 Insufficienza respiratoria cronica
158381 Nefropatia sclerodermica
5840 Insufficienza renale acuta

5. DEFINIZIONI, TERMINOLOGIA ED J‘ABBREVIAZIONI

Autoimmunita

DOT(Sci70,CENP A,CEN

Test Esecuzione di ANA su Hep 2000 (tecnica in IFT)
Autoimmunita j
Test Esecuzione di test di conferma in IB :SCLERODERMA PROFILE 10 IgG

P B,PM-Sci100,PM-Sci75,Ku, UlRNP RNA

Polymeraselll, ThTo,Fi bnllanna)

Test
autoimmunita

anti-ENA {anticorpi anti antigeni nucleari estraibili}
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ABBREVIAZIONI
ACA Anticorpi anti centromero
ACR American Coliege of Rheumatology
ANA Anticorpi anti Nucleo ’
ASA Acido acetilsalicilico
BSR/BHPR The british Society for Rheumatology/British Health Professxonals in Rheumatology
dcSSc Sclerosi sistemica cutanea diffusa : ; ;
DH Day Hospital
DLCO Diffusione alveolare monossido di carbonio
EaSSc Early sistemic sclerosis
Eco Ecografia
ECG Elettrocardiogramma
EGDS Esofagogastroduodenoscopia
Anti-ENA anticorpi anti antigeni nucleari estraibili-
EULAR The European League Against Rheumatism
EUSTAR EULAR Scleroderma Trial and Research Group
F. Raynaud Fenomeno di Raynaud
FVC Capacita vitale forzata
HRCT Tomografia computerizzata ad alta definizione
IeSSc Sclerosi sistemica cutanea limitata
1B Tecniche di Immunoblotting per anticorpi anti nucleo/citoplasma specifici
ICAP International Consensus on ANA patterns
| IFI Immunofluorescenza indiretta
MdC Mezzo di contrasto
1 PAC Prestazione ambulatoriale complessa
PFR con DLCO | Prove di funzionalita respnratona con diffusione aiveolare d: monossido di carbomo
Rx Radiografia
SSc Sclerosi sistemica
SSR Sistema Sanitario regionale
TLC Total lung capacity
uocC Unita operativa complessa
Uosb Unita operativa semplice dipartimentale
VEDOSS Very Early Diagnosis of |Systemic sclerosis
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6. DIAGRAMMA DI FLUSSO
] MMG/ALTRI ANGIOLOGIA DOPO
SPECIALISTI CAPI { AROSCOPIA
b .
REUMATOLOGO CAPILLAROSCOPIA,
I VISITA TEST
J' AUTOIMMUNITA™
NO L ’ .. -
diagnosi di| sclerosi sistemica
precoce o definitiva
st b——-{ TERAPIA }
i | f | ‘ | l l
. PFR - "/X Manometria X efo Eco
Esami di EGD ECG
Laboratoric con HRTC Torace S esofagea efo Ecografia Renale Emca:{:ﬁoo
o Rx esofago Articolare . -
[ I R ED Sl | | l
i Preumologo,Dermatologo, Cardiologo, Nefrolo
go.Emodinamista,Endoscopista, Fibrobroncasc
REUMATOLOGO opista, Radiclogo, Gastroenterniogo, Psicologo,
HIVISITA Angiologo, Terapista del dolore, Genetista,
Chirurge vascolare. Chirungo plastico
complicanze di 31 CONSULENZE
organo SPECIALISTICHE
\V
\]L MONTORAGGIO E TERAPIE CONDIVISE CON It
RECOMATOLOGO
N2 - T
SCLEROS] SISTEMHCA SENZA RAPIDA
PROGRESSIONE CUTANEA © - SCLEROST SISTEMICA CON RAPIDA
interessamento poimonare PROGRESSIONE CLITANES O INTERSTIZIOPATIS
‘L POLMIONARE
PFR con DLCO e visita con ‘L
esami ematochimici ogni 6
mesi, emMmgrwnma agni Visita ogni 3/6 mesi con
12 mesi se DLCO>80% PFR+DLCO, ecocardioocmlz
J’ mesi se DLCO>80%6 altrimenti
. ogni & mesi, HRCT ogni 12
[ FOLLOW UFR mesi per i primit 2 anni
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7.RESPONSABILITA’
o °
[} [~} (v o
E 9 o 3 . ?:o' % °
Attivita diagnostica -g g " g -3 3 © § 2 ols
ag|24 2(S8=«| o tl3 | 2|8
w2 E3 8818938 82|88l [93(a
02lgdsE|s93 52552 38
$E|s522)24¢2 |28)25)F 352
Medico Territorio/Specialista R C
ambulatoriale
Ambulatorio Angiologia dopo c R
capillaroscopia
Prenotazioni Ambulatorio di R I
reumatologia
Capillaroscopia C ‘R
1 Visita reumatologica c R
Diagnostica autoimmune C Fo R
{laboratorio) B
Terapia C R
Esami Laboratorio C C R
PFR con DLCO C R
HRTC C R
RX Torace C R
EGDS C| C R
Rx Esofago_ C C R
Manometria Esofagea C C R
RX ed Eco Articolare R R
ECG e/o Ecocardio C R
1I visita Reumatologica C R
Consulenze Specialistiche se R
complicanze organo . c ,
Monitoraggio e Terapia I R c
dopo complicanze organo
Visita di controllo c R
Reumatologica
Foilow Up C R
R= RESPONSABILE C= COINVOLTO I= INFORMATO
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8. AZIONI

8.1. Fase diagnostica
8.1.1 Ambulatorio reumatologico

Il paziente viene inviato presso gli ambulatori di Reumatologia dell’Ospedale San Camillo di Roma
direttamente dal Medico di Medicina Generale o da’ altri specialisti esterni all’Azienda tramite
RECUP, oppure da altri medici Aziendali o esterni all'Azienda tramite richiesta di consuienza
specialistica reumatologica. Il personale Infermieristico prende in carico il paziente secondo il
modello del Case Manager, effettua lfaccoglienza, la registrazione dellimpegnativa, apre la
Cartella Ambulatoriale, fornisce le prime|indicazioni di competenza e fa accomodare il Paziente in
sala di attesa. '

1l paziente sara chiamato e visitato da un medico del team reumatologico.

La visita consiste in una prima fase dedicata alla raccolta anamnestica, seguita poi dall’'esame
obiettivo, dalla visione di accertamenti |laboratoristici e/o strumentali gia eseguiti e dalla fase
-conclusiva dove si determina se il paziente ha bisogno di attivare un percorso diagnostico-
terapeutico dedicato. Nel caso invece in|cui il sospetto di SSc non fosse confermato, il paziente
seguira altre indicazioni suggerite dallo specialista caso per caso

Se il Medico ha programmato il proseguimento di attivita clinico assistenziali per approfondimento
diagnostico o per terapia, il paziente torna dal personale infermieristico per fissare gli
appuntamenti successivi e le modalita di ccesso.

8.1.2 Ambulatorio di Angiologia

Presso 'AMBULATORIO di ANGIOLOGIA efo CAPILLARQSCOPIA afferiscono pazienti affetti da
acrosindromi vascolari, nella fattispecie|da fenomeno di Raynaud, provenienti dal territorio
(inviati per lo pitt da medici di base, oppure specialisti di varie branche), pazienti ricoverati
presso il nostro ospedale in regime di ricovero ordinarioc 0 DH e pazienti provenienti da altri
ospedali o case di cura come consulenza esterna.

La VISITA ANGIOLOGICA dei pazienti affetti da acrosindromi vascolari inizia con una attenta
anamnesi del paziente sull’esordio della|sintomatologia e sulla coesistenza di altri sintomi. In
particolare nel caso di fenomeno di Raynaud bisogna innanzitutfo stabilire se trattasi di una
forma primaria o secondaria. Tale fenomeno si manifesta con pallore intenso o cianosi (Raynaud
cianotico), spesso seguiti da eritema, delle dita delle mani e dei piedi, in seguito ad esposizione
alle basse temperature o crisi emotive. Il fenomeno di Raynaud secondario rappresenta uno dei
piu frequenti sintomi di esordio di numerose connettiviti, in particolare delia sclerodermia,
precedendo talvolta anche di molti annil‘la manifestazione conclamata della malattia. L'esame
obiettivo angiologico viene eseguito secondo it classico schema semeiologicoi iniziando con a
ispezione, in particolare delle estremita e del volto, per evidenziare rispet‘tivam;ente edema deile
dita' (puffy fingers) fino a quadri di ﬁbroai cutanea e falangi in flessione, calcinosi o nei casi pit
avanzati, lesioni ulcerative acrali; a livello del volto teleangectasie e rigidita cutanea fino a quadri
di amimia. Si prosegue con la palpazione dei polsi arteriosi e l"auscuitazione per evidenziare la
‘ Docurmento di proprieta dell'‘Azienda Ospedaliera San Camillo Forlanini !
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presenza di soffi vascolari, passaggi fin
determinismo delle manifestazioni a car

di base o durante manovre di attivazion| .
sindrome dell’egresso toracico. Si valuta l'eventualitd di una malattia professionale (uso di
strumenti vibranti), sindrome del tunnﬂl carpale; e sindromi paraneoplastiche. Nel caso in cui si

ipotizzi una componente macrocircola
superiori, in caso contrario con Ia prescri

immunologico e visita reumatologica.

alizzati ad escludere una patogenesi macrocircolatoria nel
ico del microcircolo, e che vengono eseguiti in condizioni

in quest’uitimo caso per evidenziare la presenza di una

ria si procede con un esame ecocolorDoppler degli arti
zione di un esame capillaroscopico, eventuale screening

8.1.2.1 Capillaroscopia presso UO Angiologia

La CAPILLAROSCOPIA & una tecnica strumentale, non invasiva, innocua e ripetibiie finalizzata

allo studio delie microangiopatie. In pa

ruolo fondamentale

periungueale viene eseguita presso il

ottiche con fotocam

elaborazione dei dati.

rticolare la sua applicazione clinico-diagnostica riveste un

per la diagnosi differenziale del fenomeno di Raynaud. La capillaroscopia

ostro ambulatorio mediante videocapillaroscopio a fibre

era integrata Zeiss e un sistema computerizzato per la registrazione ed

periungueale rappresenta a tutt'oggi la

'esclusivo decorso delle anse, dispost

Sebbene le alterazioni microcircolatorie risultino ubiquitarie, la plica

sede pitt frequente di osservazione dei capillari per

e parallelamente alla superficie cutanea, e la facilita di

accesso. Al paziente viene consegnata risposta cartacea e CD dove vengono riportate tutte le
foto eseguite durante I'esame. In caso di esito altamente' sospetto per sclerodermia il paziente
viene inviato all'ambulatorio della Sclerodermia presso la UOSD di Reumatologia. Nei casi

cosiddetti border-line al paziente viene

definizione diagnostica. Allegato 3

prescritto uno screening immunologico di base per la

E vietata la riproduzione e
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v eumato!ogta
| Padiglione Fiajani piano terra
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‘attenzione del Dott. F.

Goffredo onhjmodul‘

8.1.2.2 Terapia presso UO di Angiologia

In caso di riscontro clinico e/o presenza di quadro capillaroscopico positivo per scleroderma
pattern il paziente visitato presso I'ambulatorio di Angiologia viene inviato allo specialista
reumatologo presso la UOSD di R umatologia di questa Azienda per effettuare ulteriori
accertamenti utili alla diagnosi di SSc precoce o definitiva. Il DH dell’'UOSD di Angiologia
prende in carico pazienti con early SSc e fenomeno di Raynaud senza impegno d’organo. Al
momento del ricovero i pazienti vengono edotti sulle corrette norme di vita e sui nuovi
eventuali segni clinici da riferire al |centro per prevenire iinsorgenza delle ulcere cutanee
sclerodermiche. Tutti i pazienti vengono trattati con terapia antiaggregante (ASA a basso

_ Documento di proprieta dell’Azienda Ospedaliera San Camillo Forlanini
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dosaggio) e calcio antagonisti a lento

severa vasculopatia sclerodermica co
antageonisti a lento rilascio. vengong

(raccomandazione di grado A secon
Systemic Sclerosis 2009; Allegato 4).

cicli di cinque giorni consecutivi dal lu

0,5-2 ng/kg/min) e a discrezione del

durante i quali i pazienti continuano le

lento rilascio. I pazienti sclerodermici
livello delle mani o dei piedi sede di

cutanee sottoposte a trazione {gomi
sottoposti oltre che a terapia infus

{"ambulatorio delie uicere dell’'UOSD

effettuate medicazioni tradizionali, ma
con caratteristiche di biocompatibilital

grado di potenziare ed accelerare i

livello di dolore. 1l trattamento locale
terapia antitrombotica e soprattutto
presentano ulcere recidivanti si pud p
recettore dell’endotelina (bosentan). L
e richiede un approccio multidiscipli
medico specialistico (psicologo, fisiot
chirurgo plastico specializzato in chiru
regime di DH vengono. sottoposti
strumentali suggeriti dalle linee guida
modalita’ e tempi di controllo richiesti
malattia sclerodermica. I pazienti do
controllo presso I'UOSD di Reumatolo
coinvolgimento d’organo il paziente in
centro specialistico competente per

terapie.

rilascio. I pazienti con severa sindrome di Raynaud e/o
n ulcere digitali gia’ in trattamento. orale con calcio
)y sottoposti a cicli di terapia infusionale con Iloprost .
do le EULAR recommendations. for the treatment of
La terapia infusionale con Iloprost viene effettuata con
nedi al venerdi con intervalli di circa 3‘0 giorni (6h/die,
medico specialista pud essere sospesa nei mesi estivi

) terapia orale con antiaggreganti e caicio antagonisti a
affetti da ulcere che frequentemente sono presenti a
maggior danno microcircolatorio o a livello delle zone
ti) oppure delle aree interessate da: calcinosi, sono
ionale vasoattiva anche a medicazioni locali presso

soprattutto medicazioni avanzate con! utilizzo di presidi
volte a realizzare un ambiente umido dimostratosi in
meccanismi di riparazione tissutale riducendo anche il
viene spesso associato a terapia antibiotica sistemica,
a terapia del dolore. Infine in casi selezionati che
rendere in considerazione |'utilizzo degii antagonisti del
a gestione delle uicere digitali e’ sicurdmente complessa
nare con collaborazione di personale infermieristico e
erapista, medico della terapia del dolore ed infine del
irgia della mano). Tutti i pazienti durante il ricovero in
ad accertamenti ematologici, -
proposte dalle societa’ scientifiche reumatolog:che con
dagli specialisti di riferimento secondo I'evoluzione della
po gli accertamenti effettuano penodtcamente visite di -
gia. In caso di evoluzione della patoldgia e riscontro di
accordo con lo specialista reumatologo viene affidato al
effettuare ulteriori accertamenti ed eventuali ulteriori

8.1.3 Capillaroscopia presso U0 Reumatologia

Ai pazienti che presentano fenomeno di Raynaud e/o puffy fingers (dita a salsicciotto) e/o - -
positivita ANA/ENA screening il medico prescrive la capillaroscopia.

La capillaroscopia & una tecnica diagnostica non invasiva per lo studio del microcircolo.[1]

I capillari meglio indagabili sono quelii

della cute periungueale delle mani. La capillaroscopia é

utilizzata per documentare, con la possibilita di un'elaborazione computerizzata, anomalie del

microcircolo.{Z]
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In particolare tramite la capillaroscopia sono valutati la trasparenza cutane{a, la visibilita del

plesso venoso subpapillare, la densita e la distribuzione spaziale dei capillari, la struttura

architettonica della rete microvasale, le caratteristiche morfologiche delle anse, il diametro del
tratto afferente (arteriolare) e efferente (venulare), il rapporto tra il diametro di questi due
tratti e le caratteristiche del flusso ematico.[4]

La Capillaroscopia per i pazienti segr.liti in Ambulatorio e Day Hospital & prescritta da un
medico del team reaumatologico e erno:tata direttamente dal personale infermieristico della

by

U.0. Reumatologia. Per gli utenti esterni & possibile comunque prenota:re la prestazione

attraverso il Call Center del Recup Regionale, con richiesta del Medico di Médicina Generale o
di altro specialista ed effettuare I'esame nel rispetto della lista di attesa. '

8.1.4 Diagnostica autoimmune (laboratorio)

Il reumatologo in caso di sospetto di SSc prescrive un pannelio autoanticorpale per patologie
autoimmuni, con successivi esami di conferma. Nella fattispecie, saranno richiesti ANA, anti-ENA
e test specifici in Immunoblotting. “‘

Gli anticorpi specifici per la SSc sono: Anti-Centromero, Anti-Topoisomerasi I (Sci70), Anti-RNA -
polimerasi I e III; possono essere richiesti anche gli Anti-fibrillarina. Il laboratoric del nostro
ospedale utilizza un test in immunoblot che & in grado di individuare 10 specificita antigeniche
e Test di screening: ricerca di ANA {anticorpi anti nucleo) tecnica IFI, ricerca di anticorpi
anti-ENA (anticorpi anti antigeni nucleari estraibili). Inoltre possono essere aggiunti test
di esclusione quali anti-dsDNA, 03, C4, ANCA, fattore reumatoide, anticorpi anti-peptide
citrullinato.

s Test di conferma: IB per SCLERODERMA a 10 antigeni

IFI per ricerca ANA: il test si esegue|su vetrini di cellule Hep2000 (arricchite con SSA) alla
diluizione di screening 1/80. Ii titolo viene attribuito previa diluizione dei campioni positivi. II
referto prevede definizione di positivita/negativita, titolo, descrizione del patterh, riferimento alla
classificazione ICAP (International Consensus on ANA patterns).

IB : SCLERODERMA PROFILE 10 IgG DAT for .BlueDiver Instrument & un kit Immunodot per la
rilevazione nel sierc umano degli autoanti‘corpi IgG contro i seguenti antigeni: Sci-70, CENP- A,
CENP-B, PM-Scl 100, PM-Scl 75, Ky, I}NA Polymerase III, U1RNP, Th/Tp e Fibrillarin. 1i
test si basa su principioc immunoenzimatico e impiega strips composte da una membrana fissata
su specifico supporto di plastica. La procefura viene riportata in allegato 5.

8.1.5 Terapia presso UO di Reumatologia

Attualmente non esiste una terapia specifica per il trattamento della SS¢, ma ci si avvale di

terapie mirate a contrastare le manifestazioni d'organo e le problematiche mediche ad esse
) Documento di proprieta dell’Azienda Ospedaliera San Camillo Forlanini
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connesse. Infatti come ci indicanc le rac
2009, aggiornate nel 2017 (allegato 4
d’organo o delle comorbidita vari trattame

Fenomeno di Raynaud: Vengono impigg
(ASA a basso dosaggio) e prostanoidi sis
della terapia orale).

Interessamento articolare flogistico:
Tocilizumab.

Ulcere cutanee: medicazioni di I e II |
bosentan; va ribadita V'importanza di invi
dedicato in angiologia e/o della chirurgia

comandazioni EULAR per il managemént delia 5S¢ del

2nti farmacologici:

jati i calcio-antagonisti diidropiridinici, gli antiaggreganti
temici (prostacicline-Iloprost, in genere dopo fallimento

vello, eventuale antibioticoterapia sistemica Iloprost e
are il paziente con ulcere cutanee presso I'ambulatorio
plastica. : ‘

Fibrosi cutanea: Methotrexate, micofenolato mofetile {MMF) e ciclofosfamide possono essere

impiegati nelle forme cutanee. Secondo
impiegato anche il Tocilizumab o altri bio
diffuse particolarmente aggressive si pud

Interessamento fibrotico 'della mano
dedicato. '

Interessamento esofageo: trovano im
batterica terapia ciclica con antibiotici, suj

Interessamento polmonare: Metotrex
Rituximab, Abatacept, Tocilizumab, |
ossigenoterapia negli stadi terminali, ev
recupero funzionale.

Ipertensione arteriosa polmonare:
monoterapia o in combinazione per os co

le raccomandazioni EULAR aggiornate potrebbe essere
ogicici off-label. In casi selezionati, nelle forme cutanee
ricorrere al trapianto di cellule staminali.

fisioterapia mirata e ambulatorio chirurgia della mano

piego i procinetici, i probiotici e in caso di sovracrescita
hporto nutrizionale nei casi di deperimento organico.

ato, ciclofosfamide, micofenolato mof?tile, azatioprina,
Nintedanib, Pirfenidone. Con cautela gli steroidi;
entuale trapianto d’organo, ginnasticé respiratoria per

antagonisti dell'endotelina 1 come; prima scelta in

Secondo le recenti evidenze negli stadi s *‘everr ambrisentan, macitentan e bosentan, gli inibitori
delle 5-PDE (sildenafil e tadalafil) o il riociguat (questi ultimi impiegati anche nelle vasculopatie

periferiche). In casi funzionalmente pid

avanzati e indicata la valutazione ¢ardi0chimrgica e

chirurgica (settostomia-trapianto cardiopclmonare).

Terapia anticoagulante orale: in base all’eventuale rischio trombotico.

Interessamento renale: ACE . inibito

ad alte dosi neila crisi renale sclerodermica, per

controllare la pressione arteriosa gli antipertensivi delle varie classi; emodiaiisi temporanea e

definitiva, trapianto renale dopo 2 anni

i dialisi se non avviene ripresa. Ciclofosfamide in boli
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e.v., micofenolato, Rituximab nei casi di interessamento nefritico, associato o meno aila pi'esenza
di ANCA.
Interessamento cardiaco: steroidi con|cautela e immunosoppressori; antiaritmid', riabilitazione
cardiologica.
Interessamento muscolare scheletrico: nei casi con interessamento miositico; come ad

esempio le forme overlap SSc/Polimiosite, ciclofosfamide in boli e.v., Metotrexfato, Micofenolato,
Ciclosporina, Immunoglobuline ad aite dosi e.v., Rituximab, Abatacept.

E’ indicata la riabilitazione cosi come il supporto psicologico.

8.1.5.1 Accessibilita al servizio

Il centro di Reumatologia dell’Azienda San Camillo-Forlanini & ubicato al piano terra del padiglione B
Flajani.

L'attivita del centro si svolge dal lunedi al venerdi dalle 7,30 alle 19,00 ed il sabato mattina dalle
7,30 alle 13,00. S '

8.1.6 Esami Laboratorio

Per il monitoraggio degli effetti collaterali| dei farmaci e delle eventuali complicahze della malattia,
& indicata l'esecuzione degli esami ematochimici completi comprendenti: emocromo, indici di
flogosi (VES e PCR), funzionalita epatica E renale, immunoglobuline sieriche/elettroforesi, indici di
necrosi muscolare (CPK e LDH), esame urine, assetto coagulativo, elettroliti.

8.1.7 PFR con DLCO

Le prove di funzionalita respiratoria sono fondamentali nelia diagnosi e follow-up del
coinvolgimento polmonare nella sclerosi sistemica che si caratterizza con la presenza di una
interstiziopatia polmonare potenzialmente evolutiva.

Coni la spirometria si pud rilevare la presenza di un deficit ventilatorio restrittivo: (diminuzione di
FVC e TLC) e, anche in pazienti ancora asintomatici, una riduzione dei valori della DLCO (misura
del transfer alveolo capillare del CO). Dette alterazioni, presenti in oltre il. 70% dei malati, devono
essere monitorate nel tempo (ogni 6-8 mgsi circa) perché possono fornire indica{ziqqi importanti
sulla gravita’ del coinvolgimento polmonaL'e che condiziona grandemente la prognosi di questi
pazienti. Anche le scelte terapeutiche sono spesso guidate da questi parametri (insieme a criteri
radiologici con HRCT).

La UOSD DH pneumologico e Interstiziopatie polmonari pud fornire nel percorso PDTA-
SCLERODERMIA ['esecuzione di 2 PFR complete con DLCO a settimana (8/mese).

Documento di proprieta dell’Azienda Ospedaliera San Camillo Forlanini .
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8.1.8 HRTC

L’ indagine HRCT dovrebbe seguire un RX Torace standard ed una indicazione della medesima.
Nel caso si sospetti una interstiziopatia polmonare la HRTC puo essere eseguita senza previa Rx
torace.

Le indicazioni sono rivolte allo studic del parenchima polmonare e nelio specifico alia valutazione
di tutte le strutture dell’interstizio polmonare, distorsione deil” architettura parenchimale e
topografia delle scissure inter-lobari.

Viene eseguita nelle due fasi del respiro (inspirazione ed espirazione).
8.1.9 RX Torace

L" indagine RX Torace standard viene eseguita nelle 2 proiezioni standard, P.A. 3(postero
anteriore) e L.L ( latero laterale) con paziente in ortostatismo. ‘

Qualora il paziente fosse impossibilitato a mantenere la posizione eretta, si consugha di esegu:re
Iindagine con paziente seduto ma sempre nelle 2 proiezioni.

Qualora il paziente fosse barellato la proiezione sara solo antero-posteriore con paziente in
posizione semi-seduta.

8.1.10 Consulenza Gastroenterologica, EGDS e Manometria Esofagea'

Nella SCLERODERMIA, il tratto gastrointestinale & dopo la cute 'organo pill colpito, interessando
fino all'80% dei pazienti. Il coinvolgimento pud interessare lintero Apparato Digestivo, dalla
bocca all’ano (vedi Allegato 6); perTe questo motivo & molto importante identificare il
coinvolgimento precoce della sfera digestiva, dal momento che una gestione precoce di queste
manifestazioni pud ridurre le comorbidita| ad esse legate, le complicanze e mlghorare sia la quahta
-di vita sia la sopravvivenza dei pazienti. :

SuHa base di quanto premesso, si sugge‘rlsce la richiesta di una Visita Gastrgen'fergloglca di

atologia Digestiva quando siano presenti segni ¢ sintomi costanti (da pit di 3 mesi)
nconducnbxh a probiematiche digestive.

La gestione delle prestazioni diagnostiche suddette, eventualmente richieste, sara a carico della
UOC di Gastroenterologia; gli appuntamenti saranno comunicati telefonicamente di seguito.

8.1.10.1 EGDS

ENDOSCOPIA DIGESTIVA: Esofago-Gast(o Duodenoscopia con biopsie; Colonscopia con 0 senza
biopsie; Ileo-Colonscopia con o senza biopsie. Gli esami endoscopici saranno eseguiti da tutti i
Medici e dal personale infermieristico deIIE UOC di Gastroenterologia in turno di servizio.

8.1.10.2 Manometria esofagea

Tale esame potra essere eseguito su specifica indicazione del gastroenterologo nel sospetto di
discinesie esofagee dovute al coinvolgimento d’organo della SSC.

. Documento di proprieta dell’Azienda Ospedaliera San Camillo Forlanini
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8.1.11 Rx esofago

L’ indagine valuta la cinesi del viscere e‘viene' eseguita, quando & possibile, in ortostatismo con‘
mezzo di contrasto di Soifato di Bario.

Nel caso in cui si sospetti parziale o totale stenosi o infiltrazione d'organc verra utilizzato un
mezzo di contrasto idrosolubile ad alta osmolarita tipo GASTROGRAFIN (o altri con medesime
caratteristiche chimiche). Iz ‘

8.1.12 RX Articolare

L'indicazione & rivolta alla ricerca di eventuale presenza di erosioni, riassorbimenti o localizzazioni
calcifiche.

Lo studio deve essere eseguito generalmente sulle piccole articolazioni e su entrambi gli arti (in ’
forma comparativa).

8.1.13 Ecografia articolare

3

L'ultrasonografia &€ un esame strumentale non invasivo, di rapida esecuzione, ripetibile, poco
costoso, privo di contro-indicazioni, che‘ consente una valutazione dinamica e multiplanare della
sede interessata. Gli studi ultrasonograi?ci hanno evidenziato un’ alta prevalenza di sinovite e
danno osseo a carattere erosivo in pazienti affetti da SS ed artralgie, con positivita del Power- @
Doppler dall’11 al 49 %. Inoltre, sebbt‘ane i dati in merito risultino ancora scarsi, l'ecografia
potrebbe essere uno strumento utile anche nella valutazione deil'impegno polmonare e, tramite
I'applicazione dell’elastosonografia, della Eiasticité cutanea. .

8.1.14 ECG ed Ecocardiogramma

L'’ECG rappresenta una metodica di screening nella SSc. Modificazioni minime possono essere
presenti gia in fase precoce e riguardaqo sostanziaimente due rilievi fondamentali da ricercare
successivamente all’'esame ecocardiografico.

" Nella stragrande maggioranza dei paziente 'ECG risuita normale. Purtuttavia la comparsa di bassi
voltaggi, piuttosto che di alternanza elettrica obbligano a pensare alla presenza di versamento
pericardico.

La comparsa ex novo di disturbo di ?ondluzione intraventricolare destro invia ad una aitra
evenienza legata alla S5c¢: l'ipertensione polmonare.

La comparsa di aritmie ipercinetiche come la fibrilazione atriale o la tachicardia sinusale
rappresentano un pattern aritmico frequentemente dovuto sia alle terapie poste in essere nelia
SSc, che a fenomeni irritativi locali legati alla patologia stessa.

"L‘ecocardiogramma rappresenta un al ro esame di screening, ma di importanza fondamentale
quando associato a nuove alterazioni ECG o modificazioni dello status clinico.

Esso. rappresenta un esame non invasivo e, nei limiti di confidenza di tutti gli esami operatore-

dipendenti, ci permette di stimare la presenza puntuale di ipertensione polmonare, versamento
Documento di proprieta cﬁell'Azienda Ospedaliera San Camillo Forlanini
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pericardico, stima della funzione del ver

delle resistenze polmonari.

ntricolo sinistro e del ventricolo destro, stima indiretta

Questi dati espressi anche in maniera quantltatlva possono aiutare il dlinico med;co neila scelta
della strategia terapeutica e diagnostica ulteriore.

8.1.15 Eco renale

La patologia in esame pud svilupparsi co
emuntorio.

"ecografia nella fattispecie dovra essere

lo studio dimensionale e morfologico degli

8.2 FASE TERAPEUTICA E DELL

8.2. 1 II visita Reumatolog:ca

me complicanza d'organo ed interessare |’ apparato

coadiuvata dall’ecocolorDoppler arterioso e permettera
organi e funzionale delle arterie rena‘li.

E COMPLICANZE

Ij pazxente dopo aver esegu:to eventuali esami funzionali, strumentali e/o di laboratorio richiesti
alla I visita ritorna presso 'ambulatorio reumatologico secondo la tempistica prevista a seconda
del percorso scelto per il paziente che varia caso per caso (PAC; DH; visita di ritorno
ambulatoriale). Sulla base dell’eventuale riscontro di coinveolgimento dorgano, il reumatologo
valutera la necessita di inviarlo al consulente specialistico di interesse e di organizzare il
programma terapeutico e di monitoraggio periodico necessari per la valutazione della maiattia e
del suo andamento e per prevenire le complicanze: ‘

ogni 3/6 mesi nelle forme con rapida progressione polmonare e cutanea o con altre rilevanti

complicanze d’organo, e ogni 6/12 mesi
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8.2.2 Consﬂulménz“auPneumologu:’é 1 ’ ' o =

1l ruolo dello specialista pneumologo & di affiancare il reumatologo nella individpazione precoce
delle complicanze polmonari della SSc: H particolare nella diagnosi di natura e gravita
delllinterstiziopatia polmonare correlata che condiziona grandemente la prognosi.
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Linterpretazione dei test funzionali (PFR e DLCO), la valutazione insieme al radiologo dell’'HRCT e
non ultime le scelte terapeutiche condivise col reumatologo costituiscono un passaggio
fondamentale nel percorso di questi pazienti. A questo si aggiunge la prescrizione e la
_ottimizzazione dell’ossigenoterapia a lungo termine in alcuni pazienti particolarmente
compromessi e la diagnosi e gestione delle eventuali neoplasie polmonari (che si sviluppano con
particolare frequenza nei pazienti con S5¢) :

La UOSD DH pneumologico e Interstiziopatie polmonari pud fornire nel percorso IPDTA-
SCLERODERMIA I'esecuzione di 2 consulenze a settimana {8/mese)

8.2.3 Consulenza Dermatologica

Ruolo del dermatologo & quello, insieme al reumatologo, di individuare le varie manifestazioni e
complicanze cutanee: trattarle e/o modificare |'eventuale terapia gia in atto.

Viene richiesta consulenza derhatologié da parte del reumétologo per le complicanze deila

patologia di base, per il trattamento e/o per il presentar51 di altre manifestazioni cutanee (vedi ad
es. dermatiti); i tempi previsti sono di circa 1/30 giorni, in base allimpegno della malattia. In

| .
alcuni pazienti possono essere effettuate mﬁltrazsom loco-regionali di corticosteroidi, talvolta in

associazione a clindamicina e soluzione ﬁs;oiogxca Inoltre, pud essere richiesta una biopsia
cutanea con esame istologico, in caso d|‘ altre manifestazioni della patologia di base, oppure, di

altre manifestazioni cutanee di recente insorgenza, per un migliore inquadramento diagnostico.
La richiesta di biopsia viene effettuata cjurante I%:\ visita Dermatologia dallo stesso dermatologo,
che inserisce il paziente in una lista chirurgica (iT'empi previsti circa 3 mesi); o pud richiedere la
visita del Chirurgo Plastico, dove lo ritiene necessaric. La consegna istologica verra effettuata dal

medico richiedente la biopsia (circa 30 giorni), che prescrive eventuale terapia ed eventuale visita

di controlio dermatologico o su foglio di c‘onsuienz‘a o su impegnativa (tempi circa 60 giorni).

8.2.4 Consulenza Cardiologica }

Il ruolo dello specialista cardiologo & quelio di adiuvare il reumatologo nelia individuazione
precoce delle complicanze cardiovascolari della SSc: diagnosi e trattamento dell'ipertensione
arteriosa, dell'ipertensione polmonare e|in particolare nell’aiutare il reumatologo nelia diagnosi
dellipertensione arteriosa poimonare correlata (‘gruppo I) attraverso la scelta di ulteriori test di

. . . y . | ’ . . . .
screening. Inoltre, il ruolo del cardiologo e rmpoTtante nell’esecuzione di esame ecocardiografico,

di refertazione dell’ECG, nell’esecuzione
al’emodinamica). -

Compatibilmente con le necessita del si

di eventuale cateterismo destro (vedi paragrafo dedicato

L. P ersed .
golo paziente e con le condizioni di stabilita o non, si

concorda con il reumatologo responsabile del paziente il tempo di attesa della singola procedura

nel rispetto dei canali istituzionali che 1
interne.
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8.2.5 Consulenza Nefrologica

Ruolo dello specialista nefrologo & quelle di adiuvare il reumatologo nella individuazione e nella

gestione delle complicanze renali valutan

Intervento nefrologico: utilizzo di ACEl

do eventuali modifiche terapeutiche.

d alte dosi nella crisi renale sclerodermica; controlio PA

con ogni classe di. farmaco antipertensivo; indicazione all’esecuzione della Biopsia Renale

Percutanea; monitoraggio della malattia

renale cronica e delle sue complicanze; indicazione alla

terapia dialitica sostitutiva temporanea o definitiva; indicazione al trapianto renale e immissione

in lista trapianto. Allegato 7

8.2.6 Consulenza Emodinamista

Nei. pazienti con sclerodermia con pro abilita intermedia o alta di iperténsione poimonare.
(SINTOMI + ° ECOCARDIOGRAMMA, PROVE SPIROMETRICHE E TAC), ifiter diagnostico va

continuato con l'esecuzione di catetensnjo cardiaco al fine di escludere altre cause di ipertensione

polmonare (disfunzione ventricolare sinistra, interstiziopatie ed embolia polmonare). L'esame

verra effettuato su richiesta del cardiol
esecuzione: da 1 a 5 giorni dalia richie

go co‘n‘sulente su . apposito modulo (tempo previsto di

)

La diagnosi di ipertensione polmonare precapillare viene posta sulla base del rilievo di pressione

arteriosa media polmonare superiore a 25 mmHg e di pressione di incuneamento capillare

poimonare inferiore a 15 mmHg.
L ’esame viene effettuato in sala di emodi

namica in anestesia locale attraverso la vena femorale (0

la vena giugulare) ai pazienti ricoverati in regime ordinario e di DH.

Sulla base del risultato dell’esame
farmacologica (da parte del cardiologo cl

8.2.7 Rivalutazione Gastroenterologica -

Vedi paragrafo 8.1.10

8.2.8 Consulenza Endoscopia toracica

La malattia polmonare interstiziale risul

s

nvasivo| verra successivamente adeguata la terapia
nico).

a piu frequentemente associata alla forma diffusa della

SSc. La sintomatologia respiratoria & aspecifica con tosse stizzosa, dispnea progressiva e un
quadro restrittivo alle PFR. Alla Tc torace nella #ase iniziale di alveolite inflammatoria & presente

uniquadro groundglass che evolve in honey-combing nella progressione della malattia a fibrosi -

interstiziale.

L’approccio diagnosticd per i pazienti affetti da SSc comprende metodiche come il lavaggio
broncoalveolare (BAL). Per la procedura si rimanda all‘allegato 8 .
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Il BAL rappresenta una possibilitd importante per conoscere le popolazxonl cellulari presenti

nell'ambiente alveolare durante I'evoluzione di una patologia interstiziale. Aicum pattern ceilulari

sono tipici di forme particolari di mterstl‘zlopatla anche se, tranne rari casi, non pOSsSono essere

considerati in assoluto definitivi per ia diagnosu ma vanno interpretati nel contesto della storia

della malattia e del quadro complessivo clinico-radiologico.

In corso di SSc & caratteristico 'aumento dei ne{xtroﬂs eosinofili e cellule T CD8+ nel hqu:do d|
. lavaggio alveolare nelia fase alveolitica della pato ‘ogla ' ; ’
La procedura pud essere eseguita presso) il nostro servizio sia in regime ambualtorlale/DH che d:

ricovero ordinario. I tempi di attesa sono di circa 7 giorni.

8.2.9 Rivalutazione radiblogica

La rivalutazione radiologica deve seguire una i‘donea valutazione clinica, tutio in relazione a
sopraggiunte eventuali affezioni cliniche| e soltanto in quel caso si passera alla esecuzione di

indagini radiologiche mirate.
8.2.10 Consulenza Psicologica

Scopo: intervenire sugli aspetti della personalita che determinanoc la capacita di fronteggiare gli
eventi stressanti connessi alla malattia. Tali aspetti hanno una funzione protettrva nella comparsa
di disturbi psicopatologici e sono strettamente correlati con la’ compliance. Nella Sclerodermia &
stata rilevata un‘alta incidenza di sintomi depressivi, ansiosi ed una frequente limitazione delle
relazioni interpersonali nella popolazione |italiana ‘e in quella internazionale. Numerosi studi hanno

evidenziato l'efficacia del supporto psicologico.

L’AOSCF fornisce la possibilita di fruire di|un servizio di consulenza ed assistenza psicologica lungo
tutto l'iter diagnostico-terapeutico su richjesta del paziente e /o del curante.

Struttura dell‘intervento psicologico per pz. in regime di ricovero/D.H:
1. Consulto {entro 2 giorni dalla richiesta}.
Obiettivi Consulto (1/2 collogui psicologico-clinici):

+ Valutazione disturbi in atto (sindromici e non).
« Valutazione della struttura intrapsichica.
« Valutazione contesto psicosociale.

2. Trattamento: intervento sulla crisi secondo il modello psicodinamico.

Allegato 9
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8.2.3_11 Consulenza Angiologica

Ruolo dello specialista angiologo & quello
gestione delle complicanze vascolari della

di adiuvare il reumatologo nella individuazione e nella
SS valutando la necessita di uiteriori accertamenti

diagnostici ed eventuali modifiche terapeutiche. La presenza di un severo fenomeno di’Raynau‘d in

fase di peggioramento ma soprattutto la
di altre sedi, sono la causa pil frequente
lesioni necrotiche cutanee richiede uno st
associate del distretto macrocircolatorio.
aterosclerosi presentato dai pazienti affet
esame obiettivo, la consulenza angiologic
da un esame strumentale quale I"ecocolo

comparsa di uicere digitall delle mani & in minor misura
di richiesta di consulenza angiologica. La presenza di
udio clinico e strumentale per escludere patologie

Per tale motivo, ma anche per l’aumenj:ato rischio di

ti da SSc, oltre che un‘anamnesi approfondita e un

a deve essere completata nella maggidr parte dei casi
rdoppler arterioso degli arti superiori, ‘de!lfaort'a

addominale e degli arti inferiori. Questa metodica & ripetibile, non invasiva e priva di

controindicazioni. Lo studio polidistrettua

e arterioso permette sia una definizione morfologica del

vaso che una valutazione dinamica del flusso vascolare a livello macrocircolatoric e quindila

possibilita di porre diagnosi sia di patolog

ia ostruttiva che aneurismatica. In alcuni casi si rende

necessario ulteriore accertamento con esame arteriografico con m.d.ce consuienza dello

specialista chirurgo vascolare. A seconda
lesione necrotica il paziente viene inviato

della gravita’ e dello stato piu’ ¢ meno avanzato della
presso 'ambulatorio dedicato delle ulcere dell” UOSD di

Angiologia o quello dell'UOSD di Chirurgia plastica della mano.

8.2.12 Consulenza Terapista del dolore

1l dolore & una malattia che si pud e si deve evitare.

by

Nel paziente affetto da SSc il dolore €
tempestivamente controllato e trattato s

presente nel 60-80 % dei casi e deve sempre essere
n dalle prime fasi di accesso ambulatoriale o del ricovero

ospedaliero, con la necessita di un corretto approccio diagnostico terapeutico multidisciplinare.

Le conseguenze sui pazienti e sui famili
una forma depressiva reattiva e disturbi

Presso {'Ospedale & attivo un ‘CENTRO

“dolore di tipo acuto e cronico che d
paziente.
La cura del dolore non & soltanto un d
poiché oggi € noto che il dolore severo
malattia che influisce pesantemente sul
psicologica, emotiva, relazionale.

ari sono rilevanti, tanto che il 20% dei pazienti sviluppa
ansiosi che sono presenti nel 40% dei casi.

DI TERAPIA DEL DOLORE che cura pazienti sofferenti di
ovra essere di supporto nel percorso assistenziale del

overe etico, ma I'esempio di una buona’ pratica clinica,
costituisce un fenomeno patologico, una malattia nelia
a vita delle persone con effetti negativi anche sulla sfera

Le prestazioni erogate sono diverse e in funzione della patologia causa del dolore e della sua

gravita:
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terapia farmacologica
blocchi antalgici periferici
blocchi peridurali

" radiofrequenza pulsata
periduroscopia

impianto di cateteri venosi centrali (port venosi)

impianto di pompa intratecale

impianto di neurostimolatore centrale e periferico

Prestazioni erogate in ambulatorio : BLO(
ANTALGICI PLESSI NERVOSI, BLOCCHI A

Infine, & possibile richiedere la consuienz
trattamenti di agopuntura.

Raccomandazioni

CCHI ANTALGICI NERVI PERIFERICI, BLOCCHI
NTALGICI INTRAARTICOLARI.

a di medicina complementare al fine di eseguire

einformazione del paz;ente efo familiari sui comportamenti da tenere in caso di presenza di

dolore.

eindicazione nella lettera di dimis

sione della terapia da proseguire a domicilio con

indicazione di tempi e modi di assunzione dei farmaci analgesici.
sconsegna al paziente in trattamento cbn antidolorifici di una quantita di farmaco analgesico
sufficiente per coprire il periodo di temp& verosimilmente necessario per contattare il MMG.

terapia del dolore- Allegato 10

8.2.13 Consulenza Chirurgia vascolare

I ruolo del chirurgo vascolare nella

SSc . & marginale per linteressamento esclusivo del

‘microcircolo. La valutazione del chirui Jgo vascolare pud essere utile a stabilire quanto una

patologia vascolare stenosante magg
sull’evoluzione delle lesioni ulcerative de
si dimostri particolarmente resistente

ore associata alla SSc giochi un ruolo peggiorativo

rmiche. In casi selezionati in cui il fenomeno di Raynaud
alle terapie mediche convenzionali si sono osservati

mig!idramenti attraverso il posizionamento di elettrostimolatori epidurali a livello cervicale o

lombare.

8.2.14 Consulenza Chirurgia Plastica

I pazienti con SSc arrivano all’Ambulator

io di Chirurgia Plastica con impegnativa del medico e con

appuntamento prefissato previo accordo telefonico oppure con Accesso al DH di Chirurgia
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Ricostruttiva.

CHIRURGIA RIGENERATIVA PER: Morfea Localizzata

En Co&hp de Sabre

Microstomia Fibrotica e Sclerosi Penorale
Sclerohattlha

Ulcere Cutanee

Ulcere Digitali Puntali

TRATTAMENTO CHIRURGICO PER:

Ulcere Digitali

Necrosi cutanee e ossee Falangee

Calcin

Nel dettaglio le procedure si distinguono"

PREVENZIONE ULCERE DIGITALI : i

osi Sottocutanee Dolorose

n:

nnesto adipociti e cellule staminali ricovero e trattamento

chirurgico day surgery (Pink ginecologia o Puddu) - trattamento quadrimestrale

TRATTAMENTO PRECOCE ULCER

~ settimanali, Day Surgery Puddu 09:(

TRATTAMENTO ULCERE AVANZAT

. trattamento chirurgico Day Surgery

TRATTAMENTO SCLEROSI PERIORA

DIGITALI:
00/12:00

E medicazioni

chirurgiche specialistiche

E E NECROSI DIGITALI ISCHEMICHE ricovero e

(Pmk ginecologia o Puddu)

E E MICROSTOMIA: innesto adipociti §e celluie staminali

ricovero e trattamento chirurgico Day Surgery (Pink Ginecologia o Puddu) - trattamento

quadrimestraie

TRATTAMENTO MORPHEA, COUP

~ adipociti e cellule staminali ricovero

Sono propedeutici per intervento i seguenti esami:

Puddu) - trattamento quadrimestral

TRATTAMENTO CALCINOSI SOTTH

DE SABRE, PARRY ROMBERGS SYNDROME: innesto
e trattamento chirurgico Day Surgery {Pink ginecologia o
e o

OCUTANEE SINTOMATICHE: ricovero e  trattamento

chirurgico Day Surgery (Pink ginecologia o Puddu)

routine, ECG, RX torace se richiesto da

anestesista, visita e nulia osta anestesiologico.
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8.2.15 Visita, monitoraggio e terapia dopo complicanze d’organc

In base alle complicanze d’organo il‘reurvnatologo, in accdrdo con gli sbeciaiisti d: riferimento, pud
decidere di cambiare il programma di staging e la terapia adottata illustrata nel paragrafo
dedicato alla terapia dopo la prima visita reumatologica. :

8.2.16 Fisioterapia riabilitativa

Il trattamento riabilitativo nei pazienti affettl da SSc riveste un‘importanza fondamentale per il
mantenimento della funzionalita resplratona e muscolo-articolare; rallenta linstaurarsi di
deformita delle mani, e pit in generale, favorisce il mantenimento delle  comuni attivita

quotidiane. Particolari aspetti interessanp la funzionalita della colonna vertebrale ein partlcolare :

del tratto cervicale, della funzionalita delia tempo-mandibolare e la disfagia.

Il trattamento riabilitativo nei pazienti affetti da SSc deve essere iniziato jprecocemente per
permettere il rallentamento dell’evoluzione dei deficit funzionali che possono presentarsi e
‘progredire durante l'evoluzione clinica hella malattia. La visita fisiatrica permette di stilare il
progetto riabilitativo individuale, concon"dato con il paziente, e consente la|prescrizione delle
metodiche fisiochinesiterapiche necessarie.

.....

- l“aspetto cronico ed evolutivo della malattra

- la molteplicita dei deficit funzmnah con il coinvolgimento del sistema -cardio-respiratorio,

© muscolo-scheletrico, della deglutlznone della minzione, della defecazrone e della sfera
sessuale.

1l trattamento riabilitativo ambulatoriale dovra prolungarsi negli anni; sara necessano alternarlo a
trattamenti autogestiti dal paziente presso il proprio domicilio e per tali motlvx trova la sua
collocazione in ambito territoriale. Potrebbe essere opportuno eseguire una\ visita fisiatrica a
bimestre presso I'ambulatorio fisiatrico del San Camillo, con prenotazione su agenda
informatizzata nello spazio dedicato ai percorsi clinici assistenziali interni. ‘

8.3 Monitoraggio e Follow-up

8.3.1 Visita controlio Reumatologica

Il paziente & sottoposto a visite di monitoraggio periodiche in cui vengono v151onat1 eventuali
esami strumentali e di laboratorio nch:esh stabiliti caso per caso in base al grado di attivita e di
severita della malattia. Gli appuntamenti|vengono prenotati direttamente presso I’Ambulatorio di

Reumatologia su agende dedicate.
\
vedi paragrafo II visita reumatologi ‘
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-8.3.2 PFR con DLCO vedi paragrafo 8

1.7

8.3.3 esami ematochimici (laboratorio)

in:

1 test biochimici che si eseguono nella fase diagnostica e nel monitoraggio, possono' essere distinti

Test di primo livello: esame emocromocitometrico, indici di flogosi (ves, proteina C-reattiva) indici
di funzionalita epatica (transaminasi, bilirubina T/F, gamma GT, fosfatasi alcalina) di funzionalita

renale (azotemia, creatinina, calcolo del

_ coaguiativo.

GFR), elettroforesi proteica, immunoglobuline sieriche

(IgG, IgA, IgM), indici di necrosi lTsco_Iare (CPK, LDH, Mioglobina), elettroliti, assetto |

Test di secondo livello*: BNP, Troponina I HS, acido urico, eventualmente sottopopolazioni
linfocitarie (monitoraggio terapie ;mmun&soppress:ve)

*Se ¢i sono indicazioni cliniche

'8.3.4 Ecocardiogramma se DLCO < 80% (vedi paragrafo 8.1.14) .

8.3.5 HRCT

L’ indagine segue la medesima interpretézione e suggerimento del capitolo 8.2.9

Strettamente legata alla valutazione clinica pneumologica.

8.3.6 Follow up - terapia e nuovi accei'tamenti per successive complicanze d’organo

I pazienti che continuano il follow-up e sviluppano complicanze d’organo rientrano nel PDTA

secondo quanto esposto.

9. SCOSTAMENTI ED ECCEZIONI

I requisiti, gli standard e gli impegni presi
legisiazione e normativa vigente nazionali

nel redigere il PDTA, rispettano le indicazioni della
e regionali senza scostamenti od eccezioni.

ilita di presidi) o di carenza di personale dedicato.

Gli unici limiti che possono essere immagipati nella corretta applicazione del PDTA sono limiti

strutturali (es mancato acquisto e disponi

Limiti oggi non presenti. Non sono viceversa ipotizzabili limiti organizzativi visto che non vi sonoc
contrasti tra i professionisti che devono concorrere al perfetto funzionamento del PDTA |
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10. VALUTAZIONE, VERIFICA E MONITORAGGIO DEL PDTA ! i
VALORE B i
INDICATORI ;
ATTESO RESPONSABILE
Documentazione correttamente distribuita 100% Responsgbﬂu uu.00.
coinvolte
| Disponibilita della documentazione nei iuoghi ove la 5, : ‘
docurmnentazione stessa deve essere applicata 100% CPSE
Identificazi del . . . Medico prescrivente e
entificazione de pa'Z|ente'con codifica |per il 80% infermiere
percorso di laboratorio
Conformita e cohgr’uité del campione 100% Tecnico di laboratorio
Ipcremento percgntua.le. del numero de§ ri_coveri !n DH + 3% Medico reumatologo
rispetto alla media dei ricoveri negli ultimi 5.anni . ‘
Numero ricoveri ordinari 60 ' Medico Reumatologo
Incremento del numero delle consulenze o, L
: + dico Dermatologo
Dermatologiche rispetto all’anno 2017 10% Medi 9°
Numero consulenze/anno 10 Medico nefrologo
. . . . . 100% dei
Esecuzione valutazione intensita dolore tramite VAS pazienti Terapista del dolore
scale .
valutati
Incremento percentuale del numero dei ricoveri in DH o lico anaiologo
rispetto al 2018 + 3% Medic gioleg
11. EMISSIONE, DISTRIBUZIONE ED ARCHIVIAZIONE
- II PDTA deve essere disponibile in forma cartacea presso la Direzione Sanitaria e presso la
‘UOSD Qualita, Certificazione e Sicurezza delle Cure - Risk Management, la UOSD Organizzazione
Sanitaria e Reti e la UOSD Reumatologia; '
- In formato elettronico sul sito aziendale nella sezione Qualita e Sicurezza ‘delle Cure - Risk
Management;
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- Presso tutte le UU.0O. / strutture coinvoite nei PDTA;

- Presso le associazioni dei pazienti reumatici (es. ANMAR, GILS, AILS, ASMARA).

12, REVISIONE E AGGIORNAMENTO

Il presente PDTA sara oggetto di revisione periodica e verra aggiornato in base ‘aHe evidenze
scientifiche emerse ed ai risultati della sua applicazione nella pratica clinica e comunque almeno
ogni tre anni. C e
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14. ALLEGATI
ELENCO ALLEGATI

1. Criteri diagnostici per diag

nosi di sclerosi sistemica in fase précoce

2. Criteri ACR/EULAR 2013 per la classificazione di sclerosi sistemica definitiva =

3. Capillaroscopia

4. Raccomandazioni Eular 2017 per il management della SSc

Laboratorio

. A-Coihvolgimento Apparato Digestivo nella SSc

5

6

7. Coinvolgimento renale
8.. Lavaggio broncoalveolare
9

Psicologia

10. Terapia del dolore
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Allegato 1

- Criteri diagnostici per diagnosi di sclerosi sistemica In fase precoce

Anﬂ-?’apaﬁamemsﬁ {sci7o)
Anﬁ-w polimerasi i e il

Duecriterisutre
**  Anti-Centromero o Anth-Topoisomerosi | {Sci70)
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Allegato 2 - Criteri ACR/EULAR 2013 per la classificazione della Sclerosi Sistemica definitiva -

Puffy fingers tsdered?ané}'
ispessimento mmneo delle dita Sclerodattilia distale alle articolazioni
{punteggio pili alto delle sotto-caratteristiche) metacarpo falangee ma con

_ coimp@mmtodeﬁak‘fatange »

mteréssamémé ’po!monare J
(ptmt;eggio pii( a&o dette setm-aratteﬁsﬁche)

Ipertensione polmonare arteriosa

tnterstmmtla pnlmmare v .

Annml 5Se-Specifici (unti»oerm'mero anti Topmsomerast {

{5c170] o anti-RNA polimerasi 1)

Questi criteri non sono utilizzabili in pazi
le dita o che abbiano una patologia dello
loro manifestazioni cliniche {(ad es. fibro
scleredema’ diabeticorum, scleromyxeder,
Dai criteri &
sufficiente per porre diagnosi di sclerosi s

Sono escluse dai criteri classificativi altre
+ Calcinosi sottocutanea

+« Interessamento esofageo con ipc
del terzo inferiore deli‘esofago.

& esclusa la presenza di nefr

enti con interessamento fibrotico cutaneo che risparmia
"scleroderma spectrum disorders” che meglio spieghi le
si nefrogenica, morfea generalizzata, fascite eosinofila,
na, graft versus host disease, porfiria, eritromelalgia).
opatia sclerodermica che costituisce di per se criterio
stemica definitiva.

manifestazioni accessorie della malattia quali:

tonia delio sfintere esofageo inferiore e ipotonia/atonia
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Allegato 3 - Capillaroscopia

Si eSegue con il paziente in posizione ‘seduta; l'osservazione pud essere preceduta dalla-
rimozione mediante scotch dello strato corneo pill superficiale se particolarmente spesso e in
ogni caso dall‘applicazione di una (goccia di olio di cedro o paraffina per migliorare la
visualizzazione. - -

Tale esame, tramite una valutazione morfologica (aspetto, densita, disposizione, etc) e
funzionale delle anse capillari e del flusso al loro interno, permette di distinguere. quadri
capiliaroscopici nei limiti della norma, borderline, con anomalie aspecifiche fino al cosiddetto.
“scleroderma pattern”, le cui caratteristiche principali {ectasia e deformazione delle anse fino
a veri e propri megacapillari, microemorragie e sovvertimento architettonico della
disposizione delle anse) permettono un orientamento diagnostico verso una condizione di
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Allegato 4 - Raccomandazioni EULAR 2017 per il Management della SSC

with S5¢. Intavenous Soprost shoudd be considered in
patients with S5
A meta-analysis of RCTs and resuks of|

Soprost is officacions. s henling digita uicess in

an independent R(T indicate that PDE-5 inbibios

the treatment of digital uloers in

A

improve heating of digitat uloers in patients with S5C. Moreover, the msults of one small RCT
Indicate that PDES inhibitors may prevent devdlopment of new digital ulcers in 5S¢, PDE-S

mﬁmﬁbewﬁdxeé'nmmtddgd
Bosentan has confirmed efficacy i two

ukers in patients with S5c.

high-quality RCTs 1o wduce the rumber of new digiel A . : y =

saloars o patients with S5¢, Bosentan shouk! be considessd for mduction of the number of new . - T U B
digital ulomrs in 5S¢, sperially in patients with multiple digital ulers despite nse of caicium . .

channd blackers, PDES inhibitors or foprast therapy.

3ok bt

-

s view of the results from o high-quialiyy BCTs 3nd
e

of eady diffuse SSc. "

m::mmwl, .
of SSc-ED, in particslar for patients

Regardiog H5CY, two RCYs have showy
jung function in patients with 55¢ and
survival in patens with S5¢ as compared with
be corsidered for teatment of sdecked

improsement of skin Iwolement and stabBisation of
e farge BCT jeports improvement in everd-free
cydophasphamide i

803

=

" taikire, In view of the high sisk of rectment-related side effects and of early seswment-rdated

mortafity, careful selection of patients wil
ofmemaeqummm

V1. SSc-yelated mmmdmmm,
westment of SScekited GERD and

mmmamhmm e, exparrs

m:ﬂmmmmﬁrﬂ:

B i
i

reaxvemend that prokdpetic dhugs should €
ysphagia,

mmmmmdmﬁmwmm

GERD, sarly satiety, blosting, pseodo-ohswrurtion, etr).

i the use of i 810

Despite the lack of RCTs in patients with S5¢, the experts !
or rotating entibitics tn treat sprptomatic small intectine bacterial overgrowth in patients ;

with $5¢.

€W, EARAR,
ok g PAK p ry 2atecial hyp ion; POES, p
) mmmmwswhmmsc

Eurepean teague agains: Rh
# type 5 PP, prckon pump

GERD, gastro i mefiax disesse; HSCY, hanmatopoiefic sten)
RCs, it &hk,sﬂc, renal orisis;
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Allegato 5 - Laboratorio

Procedura di analisi. Le strips vengono p
umani, se presenti,. si Iegano all'antigen
anticorpi non legati o in eccesso ve
incubazione con anticorpi di capra AP-co
complessi antigene-anticorpo. Procedure

rima incubate con i sieri dei pazienti diluiti. Gli anticorpi

e/i specifico/i corrispondente adeso alla-membrana. Gli - - -

ngono rimossi mediante lavagg;o Dopo un "ulteriore
niugati contro IgG umane, I'enzima coniugato si lega ai
di lavaggio rimuovono l'eccesso di coniugato; infine le

strips vengono incubate in una soluzione di substrato. Lattivitd enzimatica, se presente, si

evidenzia per lo sviluppo di punti viola su

lla membrana (dot). Positivo: lintensita delia colorazione

& direttamente proporzionale alla quantita di anticorpi presente nel campione.

Refertazione: < 5 AU Negativo
5~-10 AU Dubbio (*)
>10 AU ., 'Positivo

(AU unita arbitrarie )

Inserimento nota a referto

* Bassi titoli di auto-anticorpi possono essere presenti in pazienti sani. Per tale ragione i risultati-
positivi bassi (tra 5 e 10 AU), sebbene validi, dovrebbero essere considerati dubbi. Si raccomanda

pertanto un riesame del paziente, prefe

ibilmente con un nuovo campione. Se ancora il risultato

dovesse essere equivoco, si dovrebbero allora prendere in considerazione altri test diagnostici ed

informazioni cliniche.
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Allegato 6 ~ Coinvolgimento Apparato Digestive nelia SSc
Microstom.ia‘ Ridotta apertura orale;

Cavita Orale: 10-70%

Xerostom

ia

Mal. Peridontale

Mal. Mucoso-gengivale

masticazione e deglutizione
Atrofia mucosale

Anomalie sensorie

Ectasia vascolare antrale

S. di Sjogren
Peristalsi|inefficace Disfagia
Sfintere | Esofageo Inferiore | Malattia da reflusso G-E
ipotensivo
Esofago: 80-90 % : Esofagite
Esofago di Barrett
M. Poimonare Interstiziale
Ritardato svuotamento | Dispepsia
gastrico
Stomaco: 10-70 % Gastrite

Malnutrizione

Anemia

Fegato: 2-20 %

Enzimi ep

atici elevati

Epatomegalia
|

‘Cirrosi Biliare primitiva

Cirrosi

Tratto Intestinale: 30-80 %

Transito int. rallentato

Sovracrescita
piccolo intestino

Disfunzione Ano-Rettale

Malassorbimento

batterica del

Costipazione

Diarrea

Incontinenza
Pseudo-ostruzione

S. da Malassorbimento

M. Infiamm. Intestinale
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Allegato 7 - Coinvolgimento renale

In corso di SSc il rene pud essere coinvalto da processi patologici di intensita variabile che vanno
da manifestazioni sfumate con lieve| proteinuria ed ematuria a forme con progressiva
compromissione della funzione renale in assenza di sintomatologia specifica fino al quadro definito
come Crisi Renale Sclerodermica (CRS). ‘ ' ‘ ‘ '

L'evidenza clinica di interessamento renale & tra il 10-40 % mentre studi autoptici dimostrano
una evidenza nel 70-80 % dei casi. La meta dei pazienti presenta segni di malattia renale cronica
caratterizzata da lieve proteinuria e modico incremento della creatinina con o senza ipertensione
arteriosa associata. La proteinuria isolata & estremamente frequente.

- La CRS & una complicanza rara ma potenzialmente fatale delle SSc. Dati recenti mostrano che la
CRS puo interessare sino al 5% degii individui affetti da SSc e rappresenta la manifestazione
d’esordio della malattia in circa il 25% dei pazienti. La CRS & caratterizzata da danno renale acuto
spesso accompagnato da ipertensione rﬁahgna Sono noti alcuni fattori associati allo sviluppo di
crisi renale sclerodermica di cui i pili importanti sono rappresentati da una breve storia di malattia
(abitualmente compare nei primi 3-5 anni di_‘ma!a’ctia), 'interessamento cutaneo diffuso, il rapido
peggioramento dell'interessamento cut;Leo, la terapia con alte dosi di corticosteroidi, o con
ciciosporina per aimeno 3 mesi, la presenza di anticorpi diretti contro I'antigene topoisomerasi I e
RNA polimerasi II1.

1l controlio della pressione arteriosa & prioritario in corso di sclerodermia. La pressione artericsa
deve essere monitorata nel tempo assieme al dosaggio periodico della creatininemia e della
proteinuria per éogliéré i primi segni di allarme per la comparsa di crisi renale; in presenza di CRS
una terapia aggressiva, specie se iniziata precocemente, € in grado di ralientare il deterioramento
della funzione renale; gli ACE-i sono i farmaci di prima scelta nella terapia della CRS. Per il loro
precipuo meccanismo d'azione hanno sensibilmente mlghorato la prognosi di questa condizione. I
pazienti possono presentare segni e sintomi tipici di una crisi ipertensiva come emicrania,
annebbiamento della vista o altri segni di encefalopatia ipertensiva oppure sintomi del tutto
aspecifici come facile affaticabilita, disprTea o senso di malessere generale. Nel 10% dei casi la
CRS pud manifestarsi senza ipertensione arteriosa (crisi renale normotensiva). Nella CRS i livelli
sierici di creatinina sono tipicamente elej/ati e ingravescenti e possono continuare ad aumentare
anche dopo avere ottenuto il controllo pressorio. L'esame delle urine in corso di CRS mostra
ematuria microscopica e spesso cilindri granulari, mentre la proteinuria di solito non & supenore a ‘
2g/24h. L'anemia emolitica microangiopatica che si verifica in pid della meta dei casi di CRS,
caratterizzata da grave e improvvisa anemia con presenza di schistociti allo striscio di sangue
periferico e di trombocitopenia raramente inferiore a 20.000/mm3. Altre possibili manifestazioni -
sono lo scompenso cardiaco congestizio, aritmie cardiache ed edema polmonare, secondarie alla
grave ipertensione, e al sovraccarico di| volume causato dall'insufficienza red‘ale.vNonostant'e i
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progressi dovuti alla introduzione degli ACE inibitori, il 20-50% dei pazienti con CRS va incontro
ad insufficienza renale terminale. Tale rischio & tanto pil alto quanto pid tardivo & il
riconoscimento di una “crisi renale”. Quando la disfunzione renale & particolarmente severa &
indicato il trattamento dialitico che puod essere temporaneo o, nei ¢asi pilt gravi, cronico (circa il
30% delle persone coinvolte). Una ipptesi da considerare & anche lavvio del paziente a
trattamento con Dialisi Peritoneale che sembrerebbe favorire nel tempo la ripresa della funzione
renale. Anche nei casi pit favorevoli, dopo la risoluzione della fase acuta, il miglioramento della
- funzione renale e il recupero della diuresi spontanea pud richiedere diversi mesi con necessits di
effettuare dialisi. £’ pertanto importante seguire molto attentamente il paziente per valutare se e

quando prendere eventualmente in considerazione l'inserimento in lista per trapianto di rene.

L'esperienza di un Trapianto di rene & ancora limitata. E’ spesso controindicato per la severita

delle manifestazioni extrarenali. Nel caso|in cui tali manifestazioni fossero lievi, I'esecuzione di un

trapianto & gravata da una prognosi a|distanza leggermente peggiore rispetto. a. guella della
-popolazione trapiantata in generale ma comu_'nque sempre migliore rispetio a quella di pazienti

che rimangono in attesa di trapianto (sopravvivenza del paziente a 1 e 3 anni: rispettivamente 90

e 80% vs 81 e 55%). Esiste la possibilita di una recidiva deila malattia dopo trapianto,
strettamente associata ad un outcome peggiore e rapido. Fattori prognostici sfavorevoli di

recidiva post-trapianto sono la perdita precoce di funzione renale sui reni nativi in concomitanza

con I'esordio della crisi renale sclerodermica e la comparsa di progressione delle lesioni cutanee e

di complicanze cardiache. Importante & l'esecuzione di una biopsia renale che contribuisce alla
valutazione di idoneita al trapianto e permette nel post-trapianto di potersi orientare tra lesioni
riconducibili alla malattia e quelle riconducibili a processi immunoiogici acuti o cronici.

Esistono aitre forme, anche se meno frequenti, di interessamento renale causate dalla 55c¢, quali
glomerulonefriti, nefriti interstiziali e vasculiti renali ANCA-correlate. La biopsia renale assume un
ruolo fondamentale per la diagnosi differenziale, la terapia e la prognosi renale.
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Allegato 8 - LAVAGGIO BRONCOALVEOLARE (BAL)

Il lavaggio broncoalveolare {BAL) consiste nella instillazione di soluzione fisiologica in piccole
quote ripetute nelle vie aeree distali e ne| recupero deli’aspirate per ’analisi delle componenti
cellulari e non cellulari.

Si tratta di una tecnica che differisce concettualmente dal semplice aspirato bronchiale in quanto
la instillazione ed il recupero di materialg riguardano il tratto bronchiolo-alveolare ie cui cellule e i
vari componenti non cellulari sono rapp?esentativi del sistema inflammatorio ied immunitario di
tutto il tratto respiratorio inferiore. o ' ‘ '

Tecnica

Il BAL va eseguito dopo una esplorazione routinaria di tutto V'alberc bronchiale, prima di manovre
.. quali biopsie o brushing che potrebbero contaminare con sangue il materiale recuperato.
Usualmente si preferiscono il bronco lobaL'e medio o la lingula per 'effettuazione dell’'esame al fine
di sfruttare per quanto possibile I'effetto| della gravita per migliorare il recupero in relazione alla
posizione anatomica dei suddetti lobi.
La punta del broncoscopio viene fatta avanzare fino a farla. incuneare 'in un bronco
subsegmentario, cid produce una aderenza tra la parete bronchiale e lo strumento e limita il
reflusso di liquido (e quindi la perdita di materiale) durante la aspirazione. ‘ ‘
Successivamente si instilla un totale di alimeno 100ml di soluzione fisiclogica pre-riscaldata a 37°
(il riscaldamento riduce la tosse e il brotcospasmo). La instillazione si effettua in boli ripetuti di . ..

20-50ml. Dopo ogni bolo e una attesa |di circa 30 secondi si aspira il liquido. Normalmente il
recupero & intorno al 40-60% con Ve riazioni legate soprattutto alla tendenza al collasso
bronchiale. Una eccessiva pressione di aspirazione pud comunque causare un collasso bronchiale
€ ridurne il recupero. S : X
In genere la prima aliquota viene utilizzata per esami di tipo batteriologico e citodiagnostico e le
successive per la valutazione della concgntrazione di cellule o per le sottopopolazioni linfocitarie,
in quanto il recupero della prima aliquota rappresenta un lavaggio di cellule e materiale non
cellulare proveniente da bronchi distali e non da bronchioli o alveoli.

Effetti coliaterali '

In pratica corrispondono a quelli della fibrobroncoscopia eseguita in anestesia locale. I piu
frequenti effetti collaterali comprendono infiltrazione alveolare, broncospasmo, febbre, ipossia
lieve. o ,
Complicanze gravi 'si possono verificare nello scompenso cardiaco grave {(edema polmonare) 0 nei
pz con insufficienza respiratoria grave (peggioramento della ipossiemia).

Fattori di rischio
Ipossiemia (Pa02<60mmHg. o SatO2< 90%) VEMS <1I; PT <50%, piastrine<:30.000, asma

bronchiale.
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Allegato 9 - Psicologia

<FATTOR1 PSICOLOGICD

bDSMV

DiSTURBI ASSE |

COMPORTAMENTI A RISCHIO PER LA
SALUTE {(FUMO, ALCOOL, MANCATO
RISPETTO DELLA TERAPIA, ECC))

REAZIONE FISIOLOGICHE ALLO STRESS

\ 4

INFLUENZA SULLA CONDIZIONE MEDICA E SULLA COMPLIANCE

PSICOTERAPIA '
PSICODINAMICA BREVE

{AMBULATORIO

PSICOLOGICO)

INTERVENTO SULLA
CRISi

- (RICOVEROE DH} N
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Allegato 10 - Terapia del dolore

Una scarsa attenzione al probiema dolo
della patologia, nell'utilizzo insufficiente
scientifica per il trattamento, neil’assenz
psicologico e nella mancata integrazione t
Si auspica 'avviamento di una maggior ¢
trattamento del dolore cronico, con p
finalizzati ad integrare i diversi livelli di
paziente con Sclerosi sistemica; dalla di

per i pazienti affetti da questa condizione,

re si sostanzia nelia frequente assenza di monitoraggio
di linee guida riconosciute e validate dalla comunita
a di approccio muitidisciplinare, nell’assenza di supporto
tra strutture sanitarie e territorio .
onoscenza ed integrazione nei vari rebarti dello studio e
ercorsi diagnostico-terapeutici adeguati e tempestivi, -
cura, dalla promozione della salute alla prevenzione nel
agnosi e terapia finalizzata a rendere 1a vita pit serena

I progressi della medicina moderna| e tecnologica, hanno allungato la sopravvivenza dei

pazienti affetti da patologie croniche progressive; nelle fasi avanzate di tali patologie &
sempre piu difficile identificare it confine fra terapie adeguate ed accanimento terapeutico
e, a volte, capire se la sofferenza dei pazienti sia piu legata alla patologia o agli effetti
collaterali delle terapie. Spesso in queste situazioni il dolore & il sintomo prevalente, forse
anche quello che pil facilmente pud essere controflato con un‘adeguata; terapia, ma quasi
mai esso si presenta da solo, ma piuttosto & associato ad una serie di problematiche
fisiche e psicologiche che vengono definite come Dolore totale: al dolore si associano aitri
sintomi come nausea e vomito, diarrea o stitichezza, disfagia per infezioni fungine o virali,
incontinenza, prurito, insonnia, confusione mentale e molti altri. In tutto questo quadro
sintomatologico cosi complesso & sempre presente e via via ingravéscente, la sindrome
astenia-anoressia: questo ultimo aspetto del dolore & quasi sempre presente ed &
certamente il pit critico perché determina una grave sofferenza del malato; i sintomi ed i
segni sono importanti, attraverso |di loro si pud fare la diagnosi della malattia che diventa
quindi {'oggetto ed il bersaglio del ‘atto medico ma, in questi casi, la diagnosi & chiara ed i
sintomi sono cosi numerosi ed intricati da non poter essere trattati uno per volta,
affrontando ogni peggioramento come se fosse un evento acuto, isolato, non collegato al
precedente, alla situazione generale, € alla rapida evoluzione del quadro clinico. Occorre’
cambiare radicalmente la strategia dei nostri interventi ed iniziare il percorso delle Cura
del Dolore sin dall'inizio, affiancandolo alle cure volte al controlio della progress;one di
malattia. : o

Il dolore & dunque un quadro complesso ed i vari sintomi che lo compongono sono percepiti in

modo diverso. e non possono essere interpretati oggettivamente dal medico. Da questo
presupposto la Terapia del Dolore deve portare al centro del percorso assistenziale il
malato, dargli e darsi il tempo per valutare la sua sofferenza, instaurare una relazione
terapeutica efficace per facilitare e organizzare il percorso di cura pil adeguato per quella
persona, nel suo contesto ambientale e familiare, non solo di maiattaa, ma della sua
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vita. Oltre ad un‘adeguata terapia farmacologica, i presupposti fondamentali per un

efficace approccio al dolore sono
con il malato. Rispetto delle priori

porsi obiettivi raggiungibili e proporre obiettivi condivisi
ta del malato: queste possono anche cambiare nel corso

dell’assistenza, ma in ogni caso, 'equipe curante deve adeguarsi.

Legge n. 38, 15-3-2010

La presente legge tutela il diritto del citta

dino ad accedere alla terapia del dolore.

Allo scopo di fornire un supporto ai tanti operatori impegnati quotidianamente nei servizi in

ospedale, in ambulatorio, a domicilio. Si

& scelto di adottare la scala numerica NRS (Numerical

Rating Scaie), quale strumento utile -da utilizzare in tutti i servizi ospedalieﬁ, territoriali e

domiciliari.

Il risultato della misurazione del dolore & registrate nella cartelia clinica del paziente, come ogni
altro. dato clinico .di interesse, inserito nelle attuali cartelle cliniche gia da anni approvato dal

Comitato Ospedale -Territorio Senza Dolo

{e della Azienda Ospedaliera San Camillo-Forlanini.

All'interno della cartella clinica, nelle sezioni medica ed infermieristica, in uso presso
tutte le strutture sanitarie, devono essere riportati le caratteristiche del dolore rilevato
e della sua evoluzione nel corso dei ricovero, nonché la tecnica antalgica e i farmaci K
utilizzati, i relativi dosaggi e il risultato antaigico che ne consegue.
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