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51.0 SERVIZIO DI SUPPORTO PSICOLOGICO

In ogni momento il paziente affetto da lesione complessa e i care giver hanno la
possibilita di richiedere un supporto psicologico.

Ai pazienti sottoposti o da sottoporre ad amputazione maggiore viene sempre
proposto un colloquio con lo psicologo.

Lo psicologo esegue colloqui di sostegno e motivazione che si svolgono sia prima
che dopo I'intervento chirurgico e durante il follow up.

51.1 INTERVENTI PSICOLOGICI NELLE LESIONI COMPLESSE

L'intervento psicologico nelle lesioni complesse, in una prospettiva bio-psico-
sociale, si rivolge non soltanto al paziente, ma anche al care-giver, ai familiari e al
contesto di cura.

Le aree principali messe a fuoco nel percorso psicologico del paziente riguardano i
vissuti e le reazioni alla malattia, le emozioni, i comportamenti a rischio e lo stress
management.

Sono raccomandati interventi di psicoterapia in pazienti che presentino sintomi di
depressione e ansia di rilievo clinico, eventualmente, se necessario, integrata con un
intervento psichiatrico/ psicofarmacologico.

L’'intervento relativo alle lesioni complesse rappresenta un particolare intervento
strutturato che puo essere attuato secondo diversi approcci, di cui il piu diffuso é il
modello cognitivo- comportamentale, che riguarda in maniera particolare la
gestione della fase post-acuta di malattia e che prevede percorsi specifici per la
prevenzione secondaria.

Secondo questo modello d’intervento & essenziale un’iniziale valutazione
psicologica del paziente che prevede:

= Colloquio clinico
= Valutazione psicometrica

=  Valutazione della qualita di vita

=  Produzione di referto

Il colloquio clinico ¢ comunque 'intervento valutativo piti importante, imprescindibile
per indagare le problematiche psicologiche attuali e la loro interferenza con il recupero
riabilitativo.
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Gli interventi successivi alla fase di assessment includono:

= interventi educativi

= counselling individuale e di gruppo

= sostegno alla famiglia/care-giver

= auto-aiuto

= stress management, tramite lo sviluppo di strategie efficaci di coping
= training di rilassamento

= training assertivo, tramite I’elaborazione di strategie relazionali piu efficaci
e articolate

= psicoterapia individuale e di gruppo

L'intervento dello psicologo puo risultare percid fondamentale per cogliere nel
contesto di vita e di cura del paziente la complessita di una situazione patologica
che ha diverse dimensioni problematiche e richiede la collaborazione di piu
professioni e 1'integrazione di scienze diverse.

Gli interventi psicologici saranno pertanto orientati a:

= favorire il processo di elaborazione e adattamento alla patologia

= facilitare la relazione terapeutica con 1’equipe curante

= sostenere il paziente sul piano emotivo

=  promuovere nel paziente l'assunzione di responsabilita individuali nel
processo decisionale

= mantenere ruoli chiari e definiti medico-infermiere-paziente

Nell’ambito specifico del percorso di preparazione-educazione psicologica sara
necessario intervenire sul piano psicologico per:

= Aumentare le conoscenze

= Affrontare le paure e le difficolta del paziente nei confronti della malattia e
conseguente terapia, al fine di sostenerlo nella scelta e nel futuro percorso

» Realizzare un cambiamento d'abitudini: esaminando le decisioni
personali per le future previsioni di vita.
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51.2 CRITERI DI ELEGGIBILITA’

Entrano nel percorso di PRESA IN CARICO PSICOLOGICA tutti i
pazienti ricoverati e/o individuati su segnalazione UVM.

Per i pazienti che giungono all’osservazione durante una degenza ospedaliera si
prevede la consulenza psicologica che puo essere effettuata nei seguenti P.O.:

= P.0.C."SS. Annunziata” (Dott.ssa Antonia Palmisano, Dott.ssa Ylenia Manni,
Dott. Fulvio Vitale);

= P.O. Martina Franca (Dott.ssa Luciana Semeraro);

= P.O. Grottaglie (Dott.ssa Novella De Angelis);

= P.O. Castellaneta (Dott.ssa Domenica Caforio, Dott. Nicola Cifarelli).

Le richieste di consulenza in area ospedaliera devono essere indirizzate alla mail:
dsm.psicologiaclinica@asl.taranto.it con il seguente quesito: “valutazione
psicologica paziente con lesioni complesse”.

Al termine della consulenza effettuata durante la degenza ospedaliera, verra
formulato percorso domiciliare da avviare in sede di UVM a cura dei Professionisti
Psicologi del Servizio di Psicologia Clinica dedicati all’ Assistenza Domiciliare.

51.3 SCHEDA AREA PSICOLOGICA

La scheda a griglia di valutazione della Complessita di Area Psicologica e
rappresentata nella Tabella successiva. La scheda é specificatamente orientata alla
valutazione della funzionalita psicologica complessiva della persona, della sua
consapevolezza e capacita di adattamento, delle sue fragilita e risorse. Allo scopo
di evitare un errore di sovrastima della “complessita”la scheda non contempla, fra
gli indicatori, le componenti sociali o assistenziali, valutateseparatamente in altre
schede.

La presenza di uno o piu indicatori comporta I’attivazione dello Specialista
Psicologo per l’individuazione del livello di “impatto sulla vita”. Sono
successivamente date alcune indicazioni per la valutazione di presenza/assenza
degli indicatori, nella Tabella 2 sono inoltre mostrati alcuni esempi di chiarimento
per 1'attribuzione dello score.
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Scheda per la valutazione della COMPLESSITA AREA PSICOLOGICA

Indicatori

Impatto sulla vita

A. Disturbo psichico e/o cognitivo in
anamnesi o in atto

B. Persona gia in carico ai
Servizi di Salute Mentale
oNPI (anche A)

C. Disturbi somatici non
correlati alla patologia di base o
allaterapia

D. Alterazioni del comportamento

E. Stato di ansia/ depressione/
negazione eccessiva e protratta

F. Dipendenze/ abuso di sostanze

G. Esplicita richiesta di aiuto da parte
del paziente o dei familiari

H. Stili di vita a rischio

I. Disturbi della sfera sessuale di
origine psicologica

L. Disturbi del sonno

0. Nessuna evidenza
di disfunzione

1. Disfunzione con
effetti  funzionali
lievi

2. Disfunzione con
chiari effetti nella
quotidianita

3. Effetti

permanenti e
invalidanti
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Disturbo psichico e/o cognitivo in anamnesi o in atto: Presenza di disturbo
emotivo, cognitivo e/o relazionale nella storia del paziente o in atto al momento
della rilevazione

Persona in carico ai Servizi di Salute Mentale: Si intendono Servizi di
Psichiatria, Psicologia, Neuropsichiatria Infantile, SERT

Disturbi somatici non correlabili alla patologia di base o al trattamento:
Sintomi fisici quali alterazioni dell’alimentazione, del sonno o limitazioni
funzionali, non spiegabili con la patologia di base o le cure ricevute

Alterazioni del comportamento: Presenza di rilevanti cambiamenti del
comportamento (aggressivita, ritiro, tendenza all’isolamento, apatia) dichiaratidal
paziente o segnalate dai familiari

Negazione eccessiva o protratta: Stile di adattamento prevalentemente orientato
alla negazione eccessiva o protratta dell’impatto emozionale dellamalattia

Stili di vita a rischio: fumo, sedentarieta, alimentazione scorretta, scarsa aderenza
alle prescrizioni, inosservanza del ritmo sonno-veglia

Esempio indicativo per il calcolo dello score di “complessita” nell’Area Psicologica

Assenza di disturbo psichico

Disturbo situazionale, non interferente con le attivita quotidiane

Ansia persistente reattiva alla malattia.

Insonnia, distimia e disturbi d’adattamento moderati ma interferenti con
la quotidianita.Disturbo di personalita in buon compenso.

Patologie maggiori (spettro bipolare, psicosi, dipendenze) in carico
ai servizi, in buon compenso clinico. Insorgenti disturbi
dell’apprendimento in et pediatrica
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Crisi d"ansia acute.

Fobie

invalidanti

strutturate.

Insonnia

grave.

Disturbi di personalita e patologie maggiori con sintomi non controllati.

=
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60.0 L’ OSSIGENOTERAPIA IPERBARICA: APPLICAZIONE NELLA
CURA DELLE FERITE (ULCERE CUTANEE CRONICHE).

60.1 PRINCIPI GENERALI

L' ossigenoterapia iperbarica (OTT) & un approccio terapeutico applicabile in svariati
campi della medicina per numerose patologie.

Il principio fondamentale dell’OTI é quello di aumentare la quantita di ossigeno
disciolto nel plasma, in modo da facilitare la sua diffusione ai tessuti, cosi da
diminuire o risolvere stati di ipossia causati da infiammazioni, disfunzioni o danni
tissutali.

L’OTI viene attuata mediante la somministrazione di ossigeno puro in un ambiente
pressurizzato con aria compressa (camera iperbarica) a pressione superiore rispetto a
quella atmosferica, ovvero superiore a 1 atmosfera assoluta o ATA (equivalente alla
pressione a livello del mare).

E importante notare che /'Underwater & Hyperbaric Medical Society (UHMS),
massima autorita scientifica nel settore, ha dichiarato che respirare ossigeno al 100% a
1 ATA o esporre parti isolate del corpo al 100% di ossigeno non costituisce OTI, e che
la terapia iperbarica deve prevedere la respirazione di ossigeno a pressioni di almeno
1,5 ATA (equivalenti ad una quota di 5 metri sotto il livello del mare).

Attualmente la maggior parte dei protocolli di trattamento OTI prevede la
respirazione di ossigeno a 2,5 0 a 2,8 ATA.

Aumentando la quota di ossigeno disciolto nel plasma, questo é in grado di diffondersi
nei liquidi e tessuti corporei grazie ai gradienti pressori, quindi anche nel caso siano
presenti alterazioni del trasporto di ossigeno legato all’emoglobina nei globuli rossi.

I campi di applicazione per 1’OTI sono numerosi: pud essere applicata a tutte quelle
patologie croniche legate ad ipossia o infezioni, ma anche a patologie in fase acuta,
come nell'intossicazione acuta da monossido di carbonio (CO), o nella sordita
improvvisa.

Le figure fondamentali per 1'applicazione dell’ossigenoterapia sono il medico
iperbarico (Da identificare secondo il documento n.2 del 04.06.2021 "Oggetto: definizione di medico

iperbarico” edito in maniera congiunta dalla Societa Italiana di Anestesia Analgesia Rianimazione e
Terapia Intensiva (SIAARTI), dalla Marina Militare e dalla Societa Italiana di Medicina Subacquea e

Iperbarica (SIMSI)), 1'infermiere di assistenza ed il personale tecnico addetto alla
conduzione ed alla gestione/manutenzione della camera iperbarica.
E fondamentale che 1'OTI venga integrata in una strategia multidisciplinare e
coordinata, al fine di ottenere i migliori risultati; troppo spesso 1'OTI viene ad oggi
considerata come una estremaratio o “1'ultima spiaggia” dopo che le terapie tradizionali
hanno fallito. Si tratta, invece, di una metodica che richiede la
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collaborazione di piu specialisti e la tempestivita nel trattamento, per garantire al
paziente il pieno successo terapeutico e risultati ottimali.

Pertanto andremo a valutare 1'efficacia dell’OTI nella cura delle ulcere cutanee
croniche e ad analizzare le metodologie di gestione.

60.2 MECCANISMO D’AZIONE

Il meccanismo d’azione dell’OTT si basa sugli effetti fondamentali di:

- Iperbarismo (prevalente nel trattamento della patologia da
decompressione dei subacquei, PDD)

- Iperossigenazione (prevalente nel trattamento di tutte le altre patologie sensibili
all’OTI)

Iperbarismo:

I'OTI riduce il volume di eventuali gas liberi circolanti nel flusso sanguigno o nei
tessuti. Le bolle di gas diventano piti piccole se esposte all'aumento della pressione,
come avviene per le bolle gassose che si formano nei vasi e nei tessuti nella patologia da
decompressione (PDD), termine generale che comprende sia la malattia da
decompressione dei subacquei (MDD) che 1"'Embolia Gassosa Arteriosa (EGA).

Iperossigenazione:
sotto pressione, 1'ossigeno viene forzato a disciogliersi nel plasma (legge di Henry). A
3,0 ATA di pressione, in un modello animale, la quantita di ossigeno disciolto nel

plasma é in grado di sostenere la vita anche in assenza di emoglobina (Boerema /., Life
without blood, J. Cardiovasc Surg 1959; 13: 133-146).

Gli effetti dell’iperossigenazione del plasma in iperbarismo consistono in:

- miglioramento del metabolismo cellulare nelle aree di ipossia: 1'aumento
dell’ossigeno disciolto in plasma aumenta il raggio di diffusione pericapillare
dello stesso e il ripristino di pressioni parziali di ossigeno "normali" in aree
precedentemente ipossiche;

- azione antimicrobica,

non solo nei confronti dei microorganismi anaerobi (azione diretta) ma anche di quelli
aerobi, attraverso il miglioramento dei meccanismi di difesa immunitaria
dell’organismo e il potenziamento dell’azione di alcuni agenti antimicrobici (azione
indiretta);

- promozione dei processi riparativi,
come la neoangiogenesi, 1'osteogenesi e la deposizione di collagene;
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- arzione antiedemigena,

sia per la riduzione dell’effetto permeabilizzante delle chinine indotta dall’iperossia
che per 1'azione vasocostrittrice arteriosa / venosa dell’ossigeno, che determina una
riduzione dell’iperemia attiva e passiva (stasi) e del passaggio di liquidi dai vasi
sanguigni all'interstizio;

- azione antinfiammatoria:
si espleta attraverso la riduzione del rilascio e dell’azione delle citochine
proinfiammatorie e la modulazione della sintesi e del rilascio di ossido nitrico, oltre
che dalla inibizione delle 2 integrine che altrimenti determinerebbero adesione
endoteliale dei leucociti polimorfonucleati con conseguente occlusione vascolare e
lesioni da ischemia-riperfusione;

- demarcazione delle aree necrotiche:

legata al pronto recupero dei tessuti ancora vitali nelle aree ischemiche ed alla necrosi
rapida e visibile dei tessuti in necrobiosi con riduzione delle difese anti-ossidative con
conseguente possibilita di effettuare procedure chirurgiche o amputazioni piu
conservative.

60.3 INDICAZIONI ALL’OTI

A livello Internazionale, le indicazioni all’OTI di riferimento sono quelle promulgate e
periodicamente aggiornate dall'Underwater & Hyperbaric Medical Society (UHMS)
(UHMS (Undersea and Hyperbaric Medical Society) Hyperbaric Medicine Indications
Manual 15th edition, 2020) e dalla Consensus Conference di Lille dell’European
Committee for Hyperbaric Medicine (ECHM) (Tenth European Consensus Conference
on Hyperbaric Medicine: recommendations for accepted and non-accepted clinical
indications and practice of hyperbaric oxygen treatment. Diving and Hyperbaric
Medicine, Volume 47 No. 1 March 2017).

In ambito Nazionale, sono vigenti le indicazioni contenute nelle Linee Guida della
Societa Italiana di Medicina Subacquea ed Iperbarica (SIMS/) del 2015 (Linee Guida
SIMSI (Societa Italiana di Medicina Subacquea e Iperbarica) sulle indicazioni
all'ossigenoterapia iperbarica, 2* ed. 2015), che comprendono:
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A. INDICAZIONI DI CONSOLIDATA EVIDENZA CLINICA O
ENTRATE NELL’USO PRATICO

PATOLOGIE ACUTE

1. Patologia da Decompressione (EGA, MDD)

2. Infezioni Necrosanti Progressive (Miositi da anaerobi, fascite necrotizzante,
infezioni necrotizzanti dermo-epidermiche, gangrena diabetica)

3. Intossicazione da monossido di carbonio

4. Lesioni da schiacciamento/traumatiche e fratture a rischio

5. Innesti cutanei e lembi a rischio

6. Ipoacusia improvvisa

PATOLOGIE CRONICHE

1. Osteomielite cronica refrattaria
Ulcere cutanee croniche
Lesioni tissutali post-attiniche
Piede diabetico

Osteonecrosi asettica

oA W

B. ALTRE INDICAZIONI AD OTI CON MAGGIOR EVIDENZA DA
DEFINIRE

1. Parodontopatia

2 Sindrome algodistrofica

3. Retinite Pigmentosa — Ischemia arteria centrale della retina
4. Malattia di Méniére

5. Osteonecrosi della Mandibola da Bisfosfonati

60.4 CONTROINDICAZIONI ALLA OTI

Come in ogni terapia medica, i rischi ed i benefici dell’ossigenoterapia
iperbarica devono essere attentamente valutati per ciascun paziente.

Le controindicazioni alla terapia iperbarica sono riportate in apposita
pubblicazione della SIMSI (Linee Guida SIMSI (Societa Italiana di Medicina
Subacquea e Iperbarica) OTI - Controindicazioni ed effetti indesiderati
(01.10.2018, www.simsi.it) ) suddivise in controindicazioni assolute e relative.

Controindicazioni assolute all ossigenoterapia iperbarica sono:

- Pneumotorace (PNX) non drenato

- Rapporto PaO2/FiO2 < 200 valutato all’emogasanalisi
- Stato di grande male epilettico

- Claustrofobia
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- Quadri psicotici in rottura

Le controindicazioni relative all'OTI comprendono patologie o condizioni nelle
quali deve essere valutato con attenzione il rapporto rischio / benefico dell’OTI e/o
per le quali il paziente deve essere costantemente monitorato.

Le stesse non costituiscono un impedimento assoluto al trattamento ed interessano
differenti branche mediche o condizioni cliniche:

- Cardiologia

- Cardiopatia ischemica e congestizia / IMA

- Ipertensione non controllata farmacologicamente
- Ipertensione polmonare

per possibile rischio rischio di scompenso cardiaco

- Diabetologia
per il rischio ipoglicemico in pazienti trattati con insulina / ipoglicemizzanti orali

- ORL

condizioni come otiti o sinusiti croniche, timpanosclerosi, timpanoplastica, possono rendere
difficoltosa o impedire la manovra di compensazione in camera iperbarica: da valutare il
ricorso a miringotomia bilaterale e posizionamento di drenaggio transtimpanico

- Farmaci di vario tipo / chemioterapici
per possibile aumento tossicita o interazione con OTI

- Epilessia/ febbre elevata
aumentano il rischio di convulsioni; occorre assicurarsi che il paziente assuma opportuna
terapia e considerare premedicazione con benzodiazepine / antipiretico;

- Oculistica
Glaucoma, distacco retinico (anche se corretto chirurgicamente da > 6 mesi)

- ODT
Cure odontoiatriche in corso determinano il rischio di barotrauma dentale

- Pneumologia

- Enfisema bolloso

- Patologie infettive / inflammatorie delle prime vie aeree e asma

- Pneumotorace spontaneo

- Recente chirurgia toracica

Per possibili fenomeni di intrappolamento di aria (air trapping) con rischio di pneumotorace in fase
decompressiva

- Dispositivi medici impiantati

- Pacemaker/ICD

- Protesi mammarie

¢ necessario verificare la clearance della ditta produttrice all'esposizione ad ambiente
iperbarico

- Protesi acustiche / protesi oculari cave
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vanno rimosse per 'OTI

- Sferocitosi congenita
Per possibilita di crisi emolitiche in trattamenti OTI prolungati.

- Gravidanza / allattamento

L accesso all’OTI é subordinato ad una prima visita effettuata dal Medico Iperbarico, il
quale, una volta definita 1'appropriatezza del trattamento OTTI sulla base delle indicazioni
dello specialista richiedente e delle Linee Guida SIMSI, si avvale di esami preliminari
comprendenti di minina una valutazione cardiologica e di diagnostica per immagini (Rx o
TAC) del torace, e preferibilmente una consulenza ORL con otoscopia e timpanogramma, al
fine di escludere controindicazioni assolute all’OTTI.

Sulla base delle condizioni / comorbidita del paziente, il Medico Iperbarico puo richiedere
altri esami / consulenze specialistice ritenuti necessari per la precisa valutazione del
rapporto rischio / beneficio del trattamento OTI.

60.5 INDICAZIONE DELL’OTI NEL TRATTAMENTO DELLE ULCERE
CUTANEE CRONICHE

Per ulcere cutanee croniche si intendono soluzioni di continuo della cute non tendenti
alla guarigione.

1l protocollo diagnostico-terapeutico (flow chart) dell’OTT nelle ulcere cutanee croniche
prevede:

60.5.1 studio vascolare preliminare dell ulcera;

60.5.2 valutazione per possibile rivascolarizzazione chirurgica;

60.5.3  ossimetria transcutanea (ove disponibile) come guida alla corretta applicazione
dell’OTL

Criteri di inclusione:

60.5.4  Paziente arteriopatico rivascolarizzato con ipossia attorno all'ulcera (TcPO2
basale < 40 mmHg) o con ipossia critica attorno all"ulcera (TcPO2 < 30 mmHg)

60.5.5 Paziente ischemico non operabile, o non ischemico ma con TcPOz2 basale > 10
mmHg (paziente arteriopatico puro) e < 40mmHg.

60.5.6 Pazienti ischemici con TcPO2 > 50 mmHg durante OTL.

Dose
60.5.7 PRESSIONE: 2.4-2.5 ATA
60.5.8° DURATA: almeno 60’ totali di O2 in quota, per 30-40 trattamenti.

Considerazioni cliniche (Valutazione degli esiti/follow-up/Monitoraggio)

60.5.9  Verifica dei risultati in corso di terapia (dopo la 15/ seduta)
60.5.9.1 Paziente GUARITO: sospende OTL
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60.5.9.2 Paziente MIGLIORATO:

60.5.9.2.1 TcPO2 > 40mmHg: puo sospendere OTI (ripristino microcircolo, prognosi
favorevole: chiusura per prima o seconda intenzione);

60.5.9.2.2 TcPO2 < 30 mmHg: prosegue OTI con un ciclo di 15 sedute consecutive a
2.2 - 2.5 ATA (controllo alla 30° terapia).

60.5.9.3 Paziente INVARIATO o PEGGIORATO: Sospende OTT;

necessaria una rivalutazione chirurgica vascolare (per stabilire se sia occorsa una restenosi
dell'angioplastica o chiusura di un eventuale By-Pass) o generale (intervento demolitivo) o
riassessment diagnostico della patologia di base (in caso di pz. non arteriopatico).

Criteri di esclusione al trattamento
- controindicazioni assolute o relative non correggibili all'OTI:
- Pazienti con flusso ematico assente o insufficiente (TcPO2 < 10 mmHg)

60.6 NORMATIVA SULLA GESTIONE E LA SICUREZZA DELLE
CAMERE IPERBARICHE

Per Camera Iperbarica (CI) o di Decompressione (CD) si intende un involucro di acciaio,
in genere cilindrico, in cui la pressione puo essere elevata a livelli superiori
all"atmosfera standard (iperbarismo) con 1'impiego di compressori ad aria. Nel nostro
Paese vengono impiegate per uso clinico esclusivamente camere iperbariche
multiposto, costituite da almeno due ambienti quali:

60.6.1 la camera principale, di volume maggiore, in cui possono stare seduti fino ad
un massimo di dodici pazienti contemporaneamente;

60.6.2 la camera di equilibrio, detta anche di trasferimento, di volume minore, che
permette 1entrata e 1'uscita di persone e materiali durante il trattamento terapeutico e
di capacita sufficiente a contenere almeno due persone sedute;

L’impianto iperbarico é costituito dall’insieme organico della CI e di tutti gli impianti e
sistemi che ne garantiscono il funzionamento e la sicurezza, quali:

60.6.3 Compressori

60.6.4  Impianto stoccaggio/distribuzione gas
60.6.5 Quadro di manovra

60.6.6 Impianto di illuminazione

60.6.7  Linee di comunicazione

60.6.8 Impianto antincendio
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Il Centro Iperbarico & invece 1'insieme dell'impianto iperbarico e del personale
sanitario e tecnico deputato al suo funzionamento; é una struttura sanitaria
specializzata, inserita in generale in una struttura ospedaliera.

I centri iperbarici attivi sul territorio Nazionale sono oltre 50 e 1’elenco aggiornato é
disponibile sul sito della SIMSI (www.simsi.it); in Puglia ne sono attivi attualmente
quattro (a Bari, Taranto, Gallipoli e Lecce), mentre quattro Regioni (Valle d"Aosta,
Umbria, Abruzzo, Basilicata) ne sono sprovviste.

1l gruppo di lavoro “camere iperbariche”, costituito nel 1997 dall’Istituto Superiore per la
Prevenzione e la Sicurezza sul Lavoro (ISPESL), ente in seguito confluito nell Istituto Nazionale
Assicurazione Infortuni sul Lavoro (INAIL), ha prodotto la normativa Nazionale di riferimento
sui temi della gestione e la sicurezza delle camere iperbariche multiposto ad uso clinico
(ISPESL, Linee Guida “La gestione in sicurezza delle camere iperbariche multiposto in
ambiente clinico”, GdI “camere iperbariche”, Doc. ISPESL C.I. 25/10/99)

Per le suddette Linee Guida, ¢ compito del datore di lavoro individuare le misure di
sicurezza per le camere iperbariche, ai fini della individuazione dei rischi connessi
all’istallazione ed al suo utilizzo.

L’edificio che ospita una camera iperbarica deve essere conforme ai requisiti previsti
per la prevenzione degli incendi ed essere in possesso delle previste autorizzazioni
rilasciate dai VV.F. Il locale che ospita la camera iperbarica deve essere dotato di
porte tagliafuoco e tutti i materiali impiegati ed introdotti in camera iperbarica devono
essere ignifughi, antistatici e classificati non a rischio di incendio.

11 centro iperbarico deve essere poter disporre di:

60.6.9 Sala per medicazioni;

60.6.10 Sala per urgenze e rianimazione;

60.6.11 Locale per lavaggio e disinfezione / sterilizzazione del materiale;
60.6.12 Locale filtro del materiale sposco, ove necessario

60.6.13 Zona deposito per materiale pulito e sterile

60.6.14 Locale per personale tecnico e infermieristico

60.6.15 Locale per personale medico

Nel medesimo documento sono riportate le caratteristiche dei sistemi e impianti
necessari al funzionamento in sicurezza delle camere iperbariche:

60.6.16 Impianto elettrico
60.6.17 Sistema di circolazione dei flussi gassosi
60.6.18 Sistema antincendio

Impianto elettrico

Deve essere realizzato a regola d’arte e conforme alle norme CEI per gli impianti
elettrici adibiti ad uso medico e per gli ambienti a maggior rischio di incendio o con
pericolo di esplosione salvo specifiche indicazioni integrative.

I sistemi di illuminazione interni alla camera devono a tenuta stagna e resistenti alla
pressurizzazione.
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Di massima non possono essere installate prese a spine all’interno delle camere
iperbariche; qualora la loro installazione sia indispensabile, queste devono essere di
tipo interbloccato e in condizioni di sicurezza dalle esplosioni.

Deve essere disponibile, oltre all’alimentazione ordinaria, un’alimentazione di
sicurezza che entri in funzione automaticamente entro 15 secondi e che alimenti tutte
le apparecchiature che supportino funzioni vitali, come i sistemi di comunicazione e
sorveglianza, gli impianti di allarme e segnalazione, i dispositivi per la
pressurizzazione e depressurizzazione della camera iperbarica e 1'impianto
antincendio, garantendo la continuita di esercizio.

Tutte le apparecchiature introdotte nella camera iperbariche devono essere certificate
o testate per 1'impiego in ambiente iperbarico.

Le camere iperbariche devono essere dotate di impianti di comunicazione e
sorveglianza e di sistemi di monitoraggio e di allarme che rilevino in continuo la
concentrazione di O2 in ambiente sospendendone 1’ erogazione per valori > 23,5%, al
fine di prevenire il rischio di esplosione.

Sistemi di circolazione dei flussi gassosi e climatizzazione della camera
iperbarica.

L’impianto di produzione (in genere tramite compressori) e stoccaggio di aria
compressa deve essere in grado di garantire una riserva d’aria sufficiente a
pressurizzare la camera stessa fino alla sua massima pressione di esercizio, con una
velocita di compressione non superiore a 0,98 bar/min (corrispondente a 10 metri di
altezza di colonna d’acqua al minuto) e sufficiente a provvedere alla ventilazione della
camera iperbarica con un flusso di 20 1/min per persona per atmosfera, per una durata
minima di almeno 300 minuti, considerando il numero massimo di occupanti previsto
dalla capienza della camera, e comunque adeguata a quanto previsto dai protocolli
terapeutici da utilizzare.

Il sistema di distribuzione dell’aria compressa alla camera iperbarica deve essere
realizzato con tubature in rame o acciaio inox (per evitare la formazione di ruggine), e
deve consentire la riduzione del gas alla pressione di erogazione e il condizionamento
del microclima interno.

L’impianto di stoccaggio e di distribuzione dell’ossigeno & basato sull’impiego di
bombole ad alta pressione (200 bar) in insiemi di 10/20 unita, oppure in serbatoi allo
stato liquido, gassificato a pressione intorno a 8 — 9 bar.

In entrambi i casi esistono norme specifiche per la sistemazione in sicurezza di questi
depositi di ossigeno.
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Dallo stoccaggio 1'ossigeno dovra essere ridotto di pressione con apposito riduttore di
pressione per ossigeno e convogliato con una tubazione in rame colorata in bianco,
raccordata con raccordi in bronzo od ottone fino al quadro di comando della camera
iperbarica, e di diametro adeguato.

I pazienti respirano l'ossigeno attraverso un dispositivo chiamato erogatore a domanda
che ha la funzione di far arrivare il gas alla maschera con la stessa pressione alla quale
si trova il paziente e solamente per il tempo che viene richiesto.

Dovra essere analizzata e controllata costantemente la percentuale di ossigeno con
eventuali allarmi predisposti sul valore di 23% di ossigeno.

L’ossigeno respirato deve rispondere a standard di purezza (minimo 99,5% in
volume), ripresi da normative consolidate.

Il monitoraggio continuo dei livelli di ossigeno presente nel locale principale della
camera iperbarica deve essere effettuato con almeno due analizzatori.

L’aria all'interno della camera iperbarica deve essere condizionata in modo da
assicurare la temperatura ambiente di 20 - 24 °C durante il trattamento terapeutico a
pressione costante, con valore dell'umidita relativa allinterno dei valori della “curva
del benessere”.

In fase di pressurizzazione della camera iperbarica la temperatura ambiente non deve
superare i 29°C, mentre in fase depressurizzazione la temperatura non deve scendere
al di sotto dei 19°C.

Impianto antincendio

A causa della gravita delle conseguenze di un incendio all’interno della camera, deve
essere presa ogni possibile precauzione per evitare che tale evenienza si verifichi.

La protezione contro 1'incendio prevede due sistemi antincendio autonomi, uno per
I'interno della camera con un impianto a diluvio di acqua con erogatori aperti ed un
sistema a naspo, ed uno per il locale che contiene la camera iperbarica.

La protezione contro 1'incendio nelle camere iperbariche terapeutiche deve prevedere
una fase di “Protezione passiva” ed una fase di “Protezione attiva”.

La protezione passiva riguarda le caratteristiche dei locali di installazione, i materiali
di costruzione, gli allestimenti e gli arredi, e gli impianti di servizio.

La protezione attiva nell’ambito della sicurezza antincendio si realizza mediante
procedure d’impiego e piano d’'emergenza approvati da Organi di Controllo, la
presenza di personale sanitario e tecnico addestrato, 1'istruzione ed il controllo dei
pazienti all’accesso in camera iperbarica per il trattamento, in modo da evitare
comportamenti o 1'introduzione di oggetti potenzialmente pericolosi.

In ogni camera iperbarica terapeutica multiposto e plurilocale deve essere previsto un
impianto anticendio ad acqua pressurizzata, la cui efficienza deve essere soggetta a
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revisioni periodiche, riportate su apposito registro di controllo e manutenzione.

Deve essere previsto un sistema automatico di rilevazione dell’incendio, basato su
rivelatori di fiamma che devono azionare 1'allarme entro 1 secondo dal segnale di
rilevazione, e poter attivare la scarica agli ugelli nebulizzatori entro 3 secondi
dall’allarme (tempo massimo totale da rilevazione incendio a inizio scarica: 4
secondi).

L’impianto antincendio a diluvio d"acqua deve comunque poter essere attivato anche
in modo manuale sia dall’esterno che dall’interno dei compartimenti.

Quando viene attivato 1'impianto antincendio deve venire automaticamente sospesa
1"erogazione di ossigeno nella camera iperbarica, tutti gli impianti elettrici in funzione
all'interno della camera iperbarica devono essere disattivati, e devono entrare in
funzione le luci e le comunicazioni di emergenza.

Lariserva idrica dovra garantire il funzionamento del sistema antincendio per almeno
4 minuti primi.

1l serbatoio d'acqua deve essere pressurizzato mediante aria compressa proveniente da
fonte autonoma ed indipendente dalla rete di aria compressa della camera iperbarica, e

tale da mantenerne la differenza di pressione con quella all'interno della camera
iperbarica negli standard previsti al variare della quantita d'acqua nel serbatoio.

Tutti gli impianti di rilevazione e spegnimento devono essere di tipo “approvato”
ovvero rispondente alle norme “UNI-VV.F.".

Disposizioni varie

Le camere iperbariche devono essere dotate di Registri su cui vanno annotate
sistematicamente le omologazioni, i controlli degli Enti ispettivi, i parametri delle
terapie effettuate, i controlli e le manutenzioni degli impianti, gli interventi straordinari
ed ogni tipo di evento che puo compromettere la sicurezza dei pazienti e del personale.

Ai fini della sicurezza il magazzino deve contenere una scorta sufficiente di prodotti e
componenti per poter sostituire o integrare componenti e prodotti usurati,
malfunzionanti, consumati, fuori uso.

Le procedure di manutenzione ordinarie periodiche preventive e straordinarie devono
innanzitutto tener conto di quanto prescritto nelle istruzioni per l'uso dell'impianto
rilasciate dal costruttore ed applicate dall’utilizzatore, e devono essere formalizzate
per iscritto per ciascun sistema a cura e responsabilita del datore di lavoro,
individuando le figure addette alla manutenzione, le operazioni ed i controlli da
effettuare, i protocolli da redigere e le istruzioni da seguire in caso di accertata
inidoneita di componenti del sistema.

Le procedure devono anche prevedere puntualmente i casi nei quali é richiesta una
manutenzione straordinaria.
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La gestione dei pazienti, consistente nell’effettuare e verificare tutte quelle procedure
di prevenzione relative ai rischi connessi alla terapia iperbarica che riguardano i
pazienti, comprende la procedura di controllo prima di ogni trattamento terapeutico
che deve avvenire mediante una procedura di controllo dei singoli pazienti, a cura
dell’incaricato alla sorveglianza dei pazienti. A tale procedura deve sottostare anche
il personale di assistenza che accompagna i pazienti nella camera.

I pazienti devono poter liberarsi da cariche elettrostatiche mediante punti di
connessione alla struttura metallica della camera.

I pazienti devono esprimere il cosiddetto “Consenso informato” all’OTI per iscritto e
per ogni ciclo terapeutico.

Per ogni paziente deve essere effettuata una visita medica di idoneita (visita
specialistica di medicina iperbarica), atta a valutare 1'idoneita psico-fisica del paziente
al trattamento iperbarico, e deve essere compilata una cartella clinica specificamente
indirizzata verso le problematiche della medicina subacquea ed iperbarica. La cartella
dovra contenere i dati anagrafici, |"anamnesi familiare, patologica remota e prossima,
I'esame obiettivo, copia dei referti degli esami ematochimici e delle indagini
strumentali, 1"elenco delle altre terapie in atto, allo scopo di consentire 1'individuazione
delle patologie che controindicano in modo assoluto o relativo il trattamento
iperbarico.

E competenza del responsabile medico del Centro iperbarico valutare 1’opportunita
del trattamento iperbarico rispetto ai potenziali danni connessi alle eventuali
controindicazioni in atto o alla presenza di parametri alterati a causa della patologia di
base del paziente. (per esempio iperglicemia in diabetico). La decisione finale andra
riportata in cartella con la motivazione e la precisazione delle eventuali misure
precauzionali adottate.

Le attrezzature e i sistemi monitoraggio indispensabili in un centro iperbarico sono:
- un kit di rianimazione manuale;

- un elettrocardiografo;

- unsistema di misurazione della pressione arteriosa non invasivo;

- unsistema di aspirazione interno alla camera iperbarica;

- unsistema di aspirazione esterno alla camera iperbarica;

- un carrello per emergenza.

Tra le attrezzature raccomandabili o disponibili nell’ambito della struttura si
riportano:

- un sistema di analisi per ossimetria transcutanea;

- unrespiratore volumetrico-pressometrico idoneo all iperbarismo;

- un defibrillatore;

- un elettroencefalografo;

- un controllo FiOz2 per ogni “posto-paziente”;

- un sistema infusionale meccanico (pompa siringa);
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- unsistema di misurazione della pressione invasivo disponibile
- una pompa volumetrica disponibile
- un apparecchio per emogasanalisi con CO-Ossimetro disponibile

In ogni centro iperbarico opera personale tecnico e personale sanitario di assistenza.

Sia il personale tecnico addetto alla conduzione della camera e dei suoi impianti,
alla manutenzione ed agli interventi di sicurezza, sia il personale sanitario, medico
e infermieristico, di assistenza, deve ricevere per tutte le attivita una formazione
sufficiente ed adeguata a cura del datore di lavoro secondo quanto previsto dalla
norma vigente

Tutto il personale del centro iperbarico deve poter frequentare almeno un corso sulle
tecniche antincendio.

Il personale medico ed infermieristico deve inoltre essere in idonee condizioni
psicofisiche, da controllare periodicamente, in accordo alle disposizioni delle leggi
vigenti.

Gli infermieri professionali e i medici che collaborano con il centro iperbarico devono
avere conoscenza delle tecniche di terapia intensiva, devono aver avuto un’apposita
formazione sull’assistenza sanitaria ai pazienti trattati in ambiente iperbarico e
conoscenza delle procedure relative alle manovre da effettuare all'interno di una
camera iperbarica.

Durante 1"effettuazione di una terapia nella struttura iperbarica devono essere presenti
almeno:

- un medico iperbarico
- un operatore tecnico
- personale sanitario di assistenza.

Il Responsabile medico deve avere una comprovata conoscenza ed esperienza nella
diagnosi e nel trattamento delle patologie trattate con 1'ossigeno iperbarico e deve
essere un esperto sia nel settore della medicina subacquea che di quella iperbarica.

Egli deve nominare un medico qualificato che possa sostituirlo in caso di assenza.

Personale sanitario di assistenza deve essere presente all’interno della camera
iperbarica in corso di OTI in caso di:

- paziente in condizioni gravi

- paziente in terapia infusionale

- paziente con meno di 14 anni o che richieda espressamente la presenza di
personale di assistenza

- paziente con monitoraggio in continuo

- trattamenti effettuati a pressioni > 2,5 ATA

- pazienti al primo trattamento (sino al raggiungimento della pressione di
trattamento)
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- trattamento di piu di 6 pazienti

- paziente in una delle seguenti situazioni cliniche:

- claustrofobia

- psicosi e stati d’ansia

- sindrome comiziale e/o alterazioni EEG

- difficolta di compensazione (fino a raggiungimento della pressione di terapia)
- BPCO o asma conclamato o grave enfisema

- rischio cardiovascolare attuale

- diabete scompensato

- menomazioni motorie e sensoriali gravi

Il personale sanitario di assistenza, quando non presente direttamente al trattamento,
deve comunque essere in grado di entrare in camera nel minor tempo possibile.

Per il trattamento di pazienti critici, € necessaria la presenza di anestesista rianimatore
in grado di operare all’interno della camera iperbarica.

Ogni centro iperbarico deve adottare delle procedure di emergenza per possibili avarie
o incidenti, e delle procedure di impiego.

Le procedure d'emergenza devono essere dettagliate, devono essere oggetto di
esercitazioni opportune e possono essere variate ed aggiornate nel tempo in funzione
dellesperienza acquisita a riguardo e del progresso tecnologico.

Le procedure di impiego devono prevedere tutti i controlli preliminari dell’impianto,
le modalita di messa in pressione, il mantenimento del livello di pressione,
1"abbassamento della pressione, la registrazione delle varie fasi su apposito registro.

Le procedure di gestione, di controllo, di manutenzione e di emergenza, insieme con
le procedure di igiene, di approvvigionamento, di stoccaggio, devono essere
contenute nel manuale di qualita del Sistema Qualita del Centro iperbarico che deve
essere certificato in accordo alle norme UNI EN ISO 9001 da un Organismo di
certificazione accreditato.

La gestione in sicurezza di pazienti critici sottoposti a trattamento OTI & oggetto di un
recentissimo documento di consenso della SIAARTI (Documento di consenso
SIAARTI (Societa Italiana di Anestesia Analgesia Rianimazione e Terapia Intensiva)
“Requisiti organizzativi, strutturali e strumentali per la gestione di un paziente critico
in terapia iperbarica”, Ed. aprile 2024)

Per paziente critico ¢ da intendersi un paziente abbisognevole di assistenza di terapia
intensiva (supporto ventilatorio e emodinamico).

Molte delle indicazioni riconosciute dell’OTI possono riguardare pazienti critici.

D’altro canto, gli effetti cardiovascolari e respiratori dell’OTI possono determinare
un’influenza sfavorevole sulle condizioni cliniche di questi pazienti, gia sottoposti a
supporto ventilatorio ed emodinamico.
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Pertanto 1"indicazione all’OTI per questo tipo di pazienti deve valutare attentamente il
rapporto rischio / beneficio tenendo conto dei seguenti aspetti:

- condizioni cliniche del paziente;

- necessita di operare un trasporto complesso del paziente dal reparto di Terapia
intensiva al Centro Iperbarico;

- attrezzature e professionalita disponibili presso il centro iperbarico di riferimento.

In particolare, in pazienti critici non stabilizzati, 1"OTI potrebbe essere inefficace per
scarso scambio gassoso a livello polmonare o per insufficiente ossigenazione tissutale
da vasocostrizione e/o bassa gittata cardiaca.

Il paziente critico potrebbe essere pit facilmente esposto a barotrauma polmonare per
fenomeni di air trapping.

Il trasporto di pazienti da reparti di terapia intensiva a centri iperbarici posti presso altre
strutture, dovendo assicurare la continuita delle cure in condizioni difficili, aumenta il
rischio e costituisce un altro elemento critico da considerare per 1'indicazione all’OTI
in questo tipo di pazienti.

Il trattamento dei pazienti critici all'interno delle camere iperbariche comporta
difficolta supplementari legati alle particolari condizioni ambientali, alla ristrettezza
dello spazio disponibile e alla rumorosita.

I centri iperbarici, per poter trattare pazienti critici, devono avere la disponibilita di
adeguate risorse professionali e tecnologiche.

Il personale sanitario di assistenza deve comprendere anestesisti rianimatori formati in
medicina iperbarica e infermieri professionali addestrati al trattamento di pazienti di
area critica.

Le apparecchiature elettromedicali impiegate per pazienti critici in camera iperbarica
devono essere certificate o testate per I'impiego in ambiente iperbarico, assicurare le
stesse prestazioni fornite nei reparti di Terapia Intensiva, ed includere:

- Ventilatore meccanico da terapia intensiva ad uso iperbarico
- Pompe siringa

- Sistemi di aspirazione

- Monitor multiparametrico

I parametri di monitoraggio utilizzati in Terapia Intensiva devono essere
disponibili anche in ambiente iperbarico e comprendere:

Emodinamica

- Elettrocardiogramma (ECG): obbligatorio
- Frequenza cardiaca: obbligatorio
- Pressione arteriosa: obbligatorio NIBP, Preferibilmente IBP
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- Pressione venosa centrale (PVC): facoltativo

- Catetere PA: facoltativo

- Gittata cardiaca: facoltativo

- Saturazione mista di ossigeno venoso (SvOz2): facoltativo

Ventilazione

- Frequenzarespiratoria: obbligatorio

- Pulsossimetria: obbligatorio

- Pressione delle vie aeree: obbligatorio

- Tidal Volume o Volume Corrente: obbligatorio

- Misurazioni dei gas espiratori: obbligatorio

- Capnometria, End tidal COz2 (EtCO2): consigliato

Altro

- Temperatura: facoltativo
- Output urinario: facoltativo

Ossigenazione tissutale
- Pressione dell’ossigeno transcutaneo (TcPO2) e/o
- Pressione parziale arteriosa dell’ ossigeno (PaO2)

Il Centro Iperbarico, per gestire adeguatamente pazienti critici, deve integrare la
propria attivita con quella delle terapie intensive di riferimento ed essere inserito nella
rete del sistema di emergenza-urgenza della locale azienda sanitaria.

61.0 SERVIZIO DI MEDICINA IPERBARICA DEL CENTRO
OSPEDALIERO MILITARE DI TARANTO

61.1 EVOLUZIONE E ORGANIZZAZIONE

Unico centro Iperbarico attivo nella Provincia Jonica, il Servizio di Medicina
Iperbarica del Centro Ospedaliero Militare (COM) di Taranto é stato istituito nel 2003
e da allora, attraverso la collaborazione tra personale sanitario e tecnico della Marina
Militare e Rianimatori Iperbarici della ASL Taranto, ha provveduto alla gestione delle
emergenze / urgenze iperbariche territoriali.

Dopo l'installazione di un nuovo moderno impianto iperbarico fisso nel 2013, in base
a un accordo siglato il 14 aprile 2014 tra il Ministero della Difesa e la Regione Puglia,
per la cooperazione in tema di sanitd pubblica, 1'impianto iperbarico del COM
Taranto veniva messo a disposizione anche per trattamenti iperbarici in elezione a
favore di
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tutti i cittadini pugliesi, con atto formale di collaborazione sottoscritto in data 6
novembre 2014 tra Marina Militare ed ASL Taranto, rinnovato periodicamente fino ai
giorni nostri, che prevede il ristoro delle prestazioni OTI, secondo gli importi indicati
nel nomenclatore tariffario Regionale per le prestazioni sanitarie (// “Nomenclatore
Tariffario Regionale” definisce il costo delle prestazioni sanitarie riportate nel
“Catalogo delle prestazioni specialistiche ambulatoriali della Regione Puglia”:
l'ultimo aggiornamento di entrambi i documenti, che fanno seguito al D.M. del
Ministero della Sanita 22 luglio 1996 “Prestazioni di assistenza specialistica
ambulatoriale erogabili nell'ambito del Servizio Sanitario Nazionale e relative
tariffe” (pubblicato in G.U. Serie Generale, n. 216 del 14 settembre 1996), & entrato
in vigore dal 1° aprile 2024).

Attualmente il Servizio di Medicina Iperbarica del COM di Taranto effettua
annualmente oltre 2000 trattamenti OTI, di cui oltre 200 in situazioni di emergenza
urgenza, a favore di circa 120 pazienti, provenienti, oltre che dalla provincia Jonica e
dalla Puglia, anche dalla Basilicata.

11 Servizio dispone di una camera multiposto con 10 posti a sedere (o 2 barellati), e
camera di equilibrio di 2 posti; 1'impianto & soggetto alle revisioni periodiche previste
sia in ambito civile dall'INAIL che in ambito militare da parte dell’Ufficio Tecnico
Omologazioni e Verifiche (UTOV) del Ministero della Difesa.

La camera iperbarica dispone di tutti i dispositivi necessari per il trattamento OTT di
pazienti critici: ventilatore polmonare e monitor multiparametrico per uso iperbarico,
pompe siringa, sistema di aspirazione delle secrezioni delle vie aeree.

1l centro iperbarico del COM Taranto risponde a quanto disposto dalla citata normativa
Nazionale di sicurezza dell' INAIL / ISPESL, oltre ad attenersi, nell’effettuazione di
tutte le attivita, alle stringenti norme militari in tema di immersioni, redatte dal
Comando Raggruppamento Subacqueo e Incursori (COMSUBIN) della Marina
Militare, che prevedono, tra 1'altro, la presenza di 3 operatori Subacquei per
I'effettuazione di ogni attivitd iperbarica, di cui uno all'interno della camera
iperbarica, oltre che la specifica formazione in campo iperbarico e 1'idoneita
all"assistenza in camera di tutto il personale sanitario (medico e infermieristico).

Il personale del servizio é suddiviso in personale sanitario (medico e infermieristico) e
subacqueo della Marina Militare, e Personale Tecnico civile dell’ Amministrazione
Difesa, ognuno con le proprie specifiche competenze e responsabilita, di seguito
schematizzate:

Personale Sanitario:

Medici Iperbarici

- Indicazione all'OTI/ Verifica idoneita dei pazienti all'OTI
- Assistenza medica in corso di trattamenti OTT
- Scelta della tabella/protocollo OTI
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Infermieri

- Nursing e assistenza dei pazienti in corso di OTI
- Registrazione dei dati clinici e controllo dei parametri dei pazienti

Personale Subacqueo

- Condotta e controllo delle manovre di compressione / decompressione della
camera iperbarica

- Sicurezza di tutte le procedure della camera iperbarica (incluso il controllo del
personale all'immissione in camera)

Personale Tecnico civile

- Efficienza / Controllo / Sorveglianza / Ripristino e Manutenzione di tutte le parti
e componenti tecniche (elettromeccaniche, pneumatiche, idrauliche, elettroniche)
dell’impianto iperbarico.

Tutto il Personale del servizio partecipa ad un turno di reperibilita 24 ore su 24 per
intervenire in caso di emergenze iperbariche (avvelenamenti acuti da monossido di
carbonio, incidenti subacquei decompressivi, Infezioni necrosanti progressive, traumi
complessi).

Il Servizio di Medicina Iperbarica del COM Taranto é in possesso di certificazione per
la qualita in conformita alla norma UNI EN ISO 9001 : 2015.

61.2 PROTOCOLLO DI ACCESSO ALL’OTI IN ELEZIONE E IN
EMERGENZA /URGENZA

L’ accesso al servizio dei pazienti ambulatoriali, per patologie trattabili con OTI in
elezione, prevede la presentazione e la raccolta dell’indicazione all’OTI redatta dallo
specialista, della impegnativa del medico di medicina generale per la prestazione
“OSSIGENAZIONE IPERBARICA"” (Cod. 93/95) e degli esami preliminari
necessari al trattamento, comprendenti, di massima:

61.2.1 consulenza cardiologica con ECG (ed eventuale Ecocardio)
61.2.2 Rx torace (ed eventuale TAC torace)

61.2.3 consulenza ORL con timpanogramma

61.2.4 esami ematochimici di base,

oltre agli eventuali altri esami clinici / consulenze integrative ritenuti necessari dal
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medico iperbarico in sede di prima visita per il corretto inquadramento del paziente e
la valutazione del rischio connesso all’OTI.

Una volta comprovata 1'appropriatezza dell’indicazione e 1'idoneita del trattamento
OTI, raccolto il consenso informato in forma scritta e predisposta la cartella clinica, e
programmato il ciclo di OTI, con sedute giornaliere generalmente effettuate dal lunedi
al venerdi mattina, il paziente viene registrato sul terminale CUP della ASL Taranto
attivato presso 1’ambulatorio del servizio e inviato (se non esente) presso lo sportello
della ASL per il pagamento della prestazione.

L'accesso al servizio per prestazioni in emergenza / urgenza avviene tramite
comunicazione al COM Taranto da parte delle U.O. di Pronto Soccorso e Ospedaliere
che hanno in cura il paziente. Il personale di guardia del COM Taranto allerta il
personale reperibile 24 ore su 24 per |"attivazione dell impianto iperbarico.

1l medico iperbarico reperibile contatta il referente dell'U.O. richiedente e coordina e
concorda 1'effettuazione degli esami preliminari necessari per 1'inquadramento del
caso e l'invio del paziente, accompagnato in ambulanza, al Centro iperbarico del
COM Taranto per il trattamento, effettuabile entro 180" dallattivazione.

Durante 1'effettuazione del/dei trattamento/i OTI in emergenza / urgenza, il paziente
permane in regime di ricovero presso 1'U.O. richiedente.

Ogni richiesta di trattamento OTI in emergenza / urgenza deve essere approvata dalla
Direzione del P.O. richiedente e deve essere comunicata, per informazione, alla
Direzione Sanitaria della ASL Taranto.

Tutti i trattamenti OTI, in elezione ed in emergenza/urgenza, effettuati presso il COM
Taranto, vengono periodicamente comunicati agli uffici preposti della ASL Taranto,
con indicazione della ASL di appartenenza dei pazienti trattati in elezione, e dei
Presidi Ospedalieri e delle U.O. di Pronto Soccorso o di ricovero dei pazienti trattati in
emergenza urgenza, al fine della precisa rendicontazione dei costi.
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70.0 LINFEDEMA PRIMARIO

Il Linfedema é una malattia determinata da alterazioni dello sviluppo loco-regionale
del sistema linfatico (linfedema primario) o da asportazione
chirurgica o sclerotizzazione radioterapica (linfedemi secondari, spesso a patologia
oncologica). In entrambe i casi (quindi anche nelle forme secondarie) esiste una
predisposizione anatomica, su base genetica, che e responsabile della manifestazione
fenotipica; queste osservazioni spiegano anche il perché (a parita di eta, tipo di
neoplasia, tipo di intervento chirurgico, stesso operatore e di sedute radioterapiche) su
quattro donne sottoposte ad intervento di quadrantectomia mammaria o0
mastectomia con linfadenectomia  ascellare,]  su  quattro  sviluppa
successivamente un linfedema secondario dell’arto superiore omolaterale e le altre tre
rimangono con arti coincidenti in quanto a volume e consistenza tissutale. Le forme
primarie appartengono al gruppo delle cosiddette” Malformazioni Linfatiche”,
(ML), con il quale termine si fa riferimento ad un gruppo eterogeneo di difetti
del sistema linfatico quali 1"aplasia, 1'ipoplasia e 1"iperplasia dei canali linfatici e dei
linfonodi [1] e le lesioni unifocali localizzate, costituite da canali linfatici dilatati
pieni di linfa ma disconnessi dal resto del sistema linfatico [2]. In molti casi questi
difetti causano linfedema, ossia un accumulo anomalo di liquido interstiziale, come
conseguenza di uno squilibrio tra la velocita di produzione della linfa e la sua
rimozione attraverso il sistema linfatico stesso; in altri casi le ML non sono associate
al linfedema.

In passato, le ML e il linfedema primario erano considerati due entita diverse, tuttavia
secondo la classificazione di Amburgo (1989), il linfedema primario & una
manifestazione clinica di ML che compare negli stadi successivi della linfangiogenesi
(ML tronculare) Il Linfedema, sia nelle sue forme primarie che secondarie, rappresenta
una patologia disabilitante cronica in costante crescita nella popolazione italiana.
L'elevata incidenza della patologia impone la definizione di alcune regole
fondamentali che consentano di assicurare una assistenza adeguata sul territorio
(attualmente frammentaria, insufficiente e disergonomica), qualificata e svolta in
maniera capillare cosi da evitare il fenomeno della “migrazione sanitaria”, ancor pili
nocivo dal punto di vista economico sia per il paziente che per la collettivita.

Oggi accade infatti che (a prescindere da trattamenti ultraspecialistici eseguiti in pochi
centri a livello nazionale) per semplici trattamenti fisici il paziente si rivolga al di fuori
della sua regione, se non addirittura all’estero, come succede da anni a un paziente di
Grottaglie (TA), con costi e disagi assolutamente evitabili nella maggior parte dei casi.
Inoltre, in questi anni si é assistito ad un progressivo incremento del numero di
diagnosi di linfedema, spesso non supportate da un corretto inquadramento
diagnostico, con conseguente dispersione o inappropriato utilizzo di risorse umane,
economiche e strutturali. E* parzialmente nota la reale prevalenza del linfedema
primario. Y
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Il Gruppo Tecnico per il Linfedema primario e secondario della regione Puglia nasce
per definire idonei criteri diagnostici, clinici e strumentali, e percorsi terapeutico-
assistenziali appropriati in tutte le fasi di malattia, sulla base della letteratura
scientifica, delle Linee Guida nazionali ed internazionali e della buona pratica clinica, e
dell'offerta assistenziale presente al fine di rendere al il miglio servizio alla
popolazione, nel contempo razionalizzando I'utilizzo delle risorse. Il
lavoro prodotto dal Gruppo Tecnico ha come finalita non solo la corretta gestione di
tali pazienti ma anche il censimento di nuovi e vecchi casi, la diffusione delle
raccomandazioni contenute nel Percorso Diagnostico Terapeutico Assistenziale
(PDTA) ai Medici di Medicina Generale e agli altri Specialisti coinvolti.

Bisogna precisare che il linfedema deve essere considerato come una patologia
vascolare e non dermatologica come é attualmente inquadrata. La sua inclusione in
questo PIC é determinata dalla frequente presenza di lesioni cutanee secondarie in
questa tipologia di pazienti.

70.1 DEFINIZIONE

Il linfedema primario (ereditario e idiopatico) si identifica con il codice ICD-10
189.0 e Orphacode 77240; si tratta di una patologia vascolare cronica evolutiva e
invalidante del sistema linfatico, legata a una alterazione congenita
linfangioadenodisplasica (sia dei linfatici che dei linfonodi), che si manifesta con un
accumulo anomalo di linfa nel tessuto interstiziale, dapprima localizzato e
successivamente esteso. Non rientrano in questo gruppo i linfedemi la cui origine possa
essere attribuita ad una causa nota estrinseca al sistema linfatico (interventi chirurgici,
neoplasie o trattamenti delle stesse, traumi, flebopatie, lipedemi, ecc). Bisogna tener
presente che Il linfedema primario o secondario presenta delle caratteristiche
anamnestiche, cliniche ed obiettive ben specifiche, difficilmente confondibili; tuttavia
esistono alcuni casi (frequenti) in cui & possibile incorrere nell’errore diagnostico; si
tratta delle forme miste di flebolinfedema (in cui la linfostasi si associa ad importante

patologia venosa), delle forme associate a Lipedema (in cui 1’aumento volumetrico
dell"arto, come noto, & determinato dall’incremento di acqua presente all’interno delle
cellule adipose disposte localmente, e quindi non “drenabile” dalle comuni tecniche
decongestive e non correggibile dal punto di vista farmacologico o chirurgico (se non
con la liposuzione); esistono poi anche forme di edema iatrogeno (da farmaci, da
incongruo uso di protesi od ortesi, etc).

SI distingue in:

Ll PRIMARIO: displasia congenita del sistema linfatico Malattia Rara - Cod. Es.
RGG020

congenito 10% dei casi 73

precoce (< 35 anni) 70% dei casi
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tardivo (> 35 anni) 20% dei casi
] SECONDARIO

Post-chirurgico, Post-traumatico, Post-infettivo, Post-oncologico

70.2 EPIDEMIOLOGIA DEL LINFEDEMA PRIMARIO

Prevalenza 4 casi ogni 100,000 abitanti Definizione Malattia Rara: prevalenza 0,05 %
della popolazione

Linfedema post-oncologico

= Ca mammella
. Ca ovaio
= Altre neoplasie

media 22% (entro 5 anni) media 38% (entro 1 anno) media 15-20%

Colpisce prevalentemente gli arti inferiori, ma puo manifestarsi anche a carico degli
arti superiori, dei genitali o del volto.

La prevalenza del linfedema primario, secondo i dati della letteratura internazionale ¢
stimata ad 1 caso su 6000/10000 individui, interessando prevalentemente il sesso
femminile, con una rapporto M:F = 1:3.

In Puglia la prevalenza é stimata in 2/100.000; il rapporto M:F é sostanzialmente
analogo

I linfedemi primari possono essere classificati in base all’eziologia in due gruppi:
ereditario ed idiopatico, ulteriormente suddivisi secondo Foldi in relazione all’esordio
di malattia.

Trattandosi di una patologia di tipo evolutivo, é stata adottata la classificazione in 4
stadi proposta da Foldi e dalla International Society of Lypmphology (ISL)

Popolazione a cui rivolgersi (criteri di ingresso) :
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=  Pazienti che presentino alla nascita edemi agli arti superiori e/o inferiori, al volto,
al tronco o ai genitali.

=  Pazienti con patologia ereditaria (S. di Nonne-Milroy, S. di Meige ) nel gentilizio;
= Pazienti con altre patologie congenite (S. di Turner, S. di Noonan, S. di Prader
Willi, ipertensione polmonare primitiva, ecc) associate a linfedema primario;

=  Pazienti che sviluppino edemi agli arti superiori e/o inferiori, al volto, al tronco o
ai genitali, senza cause note scatenanti (di tipo traumatico, chirurgico, post- attinico,

vascolare, oncologico, infettivo).

Caso a parte potrebbero essere considerate le lesioni extratruncolari (espressione di displasie
linfatiche che possono localizzarsi nei tessuti molli o duri), note come linfangiomi
cistici/cavernosi, si sviluppano durante le prime fasi della linfangiogenesi. La prevalenza di ML
tronculare ed extratruncolare & 1-5/10.000.

Nella prima fase della diagnosi, la storia clinica e 1’esame obiettivo dei pazienti con
ML dovrebbero rivelare se la malformazione € tronculare, extratruncolare o
sindromica (quadri in cui il linfedema costituisce uno degli aspetti clinici di un
complesso di sintomi e segni, articolato e differente nei vari casi) se il disturbo é
ereditario (familiare) o sporadico (in cui nessun altro membro della famiglia manifesta
lo stesso problema)

70.3 CRITERI DIAGNOSTICI

In accordo con quanto previsto dalla normativa sulle malattie rare, viene proposta
1"esenzione temporanea per tutti gli accertamenti eseguiti al fine dell inquadramento
diagnostico, fatta  eccezione  per la  prima  visita  specialistica
(angiochirurgica/angiologica/fisiatrica) e per il primo esame ecocolordoppler, che
rappresentano la prima tappa di screening per 1'inclusione dei pazienti nel PDTA, e
non risultano quindi necessariamente correlati con la patologia in esame.

La diagnosi si avvale di:
=  ESAME CLINICO
Visita:

Ll Chirurgica vascolare (effettuata presso una Struttura del SSN)

] Fisiatrica (effettuata presso una struttura del SSN)
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= Indagine anamnestica

] Esame obiettivo (ispezione, palpazione)

] Presenza del segno di Stemmer

ol Regressione con il riposo notturno

] Comprimibilita del tessuto Segno della fovea (Pitting test)

] Consistenza del tessuto (Pinching test)

= Misurazione dell’edema: per convenzione l'entitd del linfedema agli arti
superiori e inferiori viene stimata mediante calcolo della volumetria indiretta , basata
sulla misurazione centimetrica ad intervalli di 4 cm, a partire dal margine del calcagno
per 1"arto inferiore e dalla prima plica palmare al polso per 1"arto superiore.

Formula del tronco di cono “frustum metod™:

Vime = Zm (X2+ Y2+ XY)h/3
dove X é la circonferenza nel punto pia distale del segmento di arto
misurato e Y & un punto posto ad h cm al di sopra del punto X.

Nel linfedema monolaterale possiamo distinguere tre livelli di gravita :
. LIEVE : differenza volumetrica < 20%;

. MEDIO : differenza volumetrica 20/40%;

. GRAVE : differenza volumetrica > 40%.

Si ricorda come i pazienti possano giungere alla prima osservazione ad entrambi gli
Specialisti; in caso di sospetto linfedema primario il paziente effettuera gli
accertamenti ritenuti indispensabili per il corretto inquadramento diagnostico.

Di solito la zona di esordio del linfedema varia a seconda dell’etiologia:

Ll Linfedemi primari: Esordio dorso piede e dita
= Linfedemi post-oncologici arti inferiori: Esordio alla coscia

= Linfedemi post-oncologici arto superiore: Esordio al gomito o alla mano

70.4 STADIAZIONE CLINICA

Secondo la International Society of Lynphology: Concensus Conference 2020)
STADIO 0 Assenza di edema clinicamente evidente, in presenza di alterazioni

accertate delle vie linfatiche (Linfedema Preclinico) linfedema latente, evidenziabile
unicamente con 1'esame linfoscintigrafico;
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STADIO I Edema iniziale e saltuario, completamente reversibile con il riposo
notturno. Consistenza normale. Fovea assente o minima (Linfedema conclamato)
spontaneamente reversibile, consistenza morbida, fovea positiva

STADIO II a Edema che regredisce solo parzialmente con il riposo notturno.
Consistenza lievemente aumentata. Fovea presente (Linfedema Conclamato)
spontaneamente irreversibile, consistenza dura, fovea positiva

STADIO II b Edema che non regredisce con il riposo notturno. Consistenza
aumentata. Fovea assente. iniziale dismorfia dell’arto (Linfedema conclamato)

STADIO III Grave dismorfia dell’arto (elefantiasi). Presenza di lesioni cutanee
linfostatiche. Complicanze (infezioni ricorrenti, limitazione funzionale ecc.) (Arto
Grosso) elefantiasi; grave deformazione dell’arto, presenza di fibrosi e di
papillomatosi sulle dita del piede.

70.5 ESAMI STRUMENTALI
EcoColorDoppler A-V

Ecocolordoppler venoso arti inferiori

Ecocolordoppler arterioso-venoso arti superiori basale e dinamico secondo protocollo
Societa Italiana di Diagnostica Vascolare - SIDV

Consente lo studio del sistema arterioso e venoso al fine di Valutare la presenza di
ostruzione o reflusso nel sistema venoso e di dimostrare 1"eziologia venosa da sola o in
combinazione con 1’anomalia linfatica.

Tali accertamenti sono ritenuti irrinunciabili per la diagnosi e per il prosieguo del
percorso. Il paziente potra essere inserito nel Registro MARARE come scheda di
segnalazione temporanea da un operatore con le credenziali di accesso al sistema
informatico di registrazione solo in caso di negativita dei suddetti accertamenti.

] Ecografia addome superiore ed inferiore,
u Rx torace,

] ECG,

] Tc/RMN

quali accertamenti complementari in casi dubbi.

Ecografia tissutale ad alta definizione (sonde lineari a 8-14 Hz) Consente di

caratterizzare morfologicamente 1'edema:
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] Localizzazione sovra- o sottofasciale

= Spessore dei diversi tessuti (complesso dermoepidermico e sottocute)
= Ectasia dei collettori linfatici

] Presenza di raccolte fluide

. Connettivizzazione tissutale

70.6 LINFOSCINTIGRAFIA (SEC BOUERGEOIS)

Permette 1’esame morfo-funzionale degli arti .

Il radiofarmaco debolmente radioattivo viene iniettato mediante iniezione
sottocutanea in prossimita delle vie linfatiche che si desiderano esaminare (ad esempio
sulle mani o sui piedi nel caso si studi il circolo linfatico degli arti), e viene e ne viene
successivamente misurato, ad intervalli regolari 1"assorbimento/captazione da parte dei
linfonodi ascellari o inguinali, alla radice degli arti.

La durata dell’ esame ¢é variabile da pochi minuti ad alcune ore infunzione del distretto
osservato.

La linfos cintigrafia viene eseguita per determinare se vi € mancato assorbimento del
tracciante radioattivo e fornisce importanti indicazioni sull’entitd e 1’esatta
localizzazione del difetto di sviluppo linfatico, consentendo, peraltro, di individuare
quadri sub-clinici a potenziale rischio di evoluzione verso la patologia conclamata.
Altri  strumenti diagnostici utilizzati per chiarire le sindromi linfangio
displasia/linfedema (anche nei neonati enei bambini) includono la linfangio
scintigrafia, la risonanza magnetica (MRlinfografia e MR angiografia), la tomografia
computerizzata (TC), e la linfografia 3-Da contrasto con olio, CT-SPECT, ecografia,
linfografia indiretta, imaging di fluorescenza ad infrarosso (noto anche come
linfografia ICG) e micro linfangiografia fluorescente.

La linfoscintigrafia non é sempre essenziale per la diagnosi e non vincola 1" esecuzione
del test molecolare.

La diagnosi differenziale dovrebbe includere:

] il linfedema ereditario;

. sindrome linfedema-distichiasi;

. sindrome di Emberger;

] sindrome da ipotricosi

Ll linfedema-telangiectasia;

] sindrome da microcefalia-linfedema—-displasia corioretinica,
. linfedema e ritardo mentale;

. atresia coanale posteriore

] sindrome da linfedema;

. sindrome di Hennekam;
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] sindrome displasia ectodermica anidrotica-immunodeficienza-osteopetrosi-
linfedema;

] sindrome da eccessiva crescita lipomatosa congenita,

= malformazioni vascolari

- sindrome dei nevi epidermici;

= sindrome di Klippel-Trenaunay.

Le ML sono associate a diverse condizioni caratterizzate da eterogeneita allelica e di
locus con diversi modelli di ereditarieta.

Questa puo essere autosomica dominante, autosomica recessiva o recessiva legata al
cromosoma X.

Sono stati riportati anche geni coinvolti nella predisposizione a linfedema secondario
da intervento chirurgico.

La Scintigrafia, pertanto, determina il livello ed il grado del deficit (valutando i tempi
di visualizzazione) della capacita di riassorbimento e di trasporto del sistema linfatico
Consente lo studio comparativo sia del circolo linfatico superficiale che di quello
profondo

Risulta essere 1'unico in grado di confermare il sospetto diagnostico; é fondamentale
che venga eseguito presso i Centri aderenti al PDTA secondo la metodica indicata.

In base all’esito dell’esame linfoscintigrafico il medico nucleare potra anche esprimere
un giudizio prognostico.

In caso di precedenti indagini scintigrafiche eseguite con altre metodiche, dubbi
diagnostici legati alla qualitd dell’esame, pazienti in eta infantile o significative
variazioni del quadro clinico nel tempo, i pazienti dovranno essere inviati a visita di
medicina nucleare per valutazione dell’attendibilita degli accertamenti gia eseguiti,
indicazioni ad effettuare nuovo esame, indicazioni a ripetere 1'esame a scopo di
controllo.

Al termine del percorso diagnostico, soddisfatti i requisiti richiesti, la scheda di
segnalazione temporanea verra convertita in definitiva.

70.7 ESAMI GENETICI

Il Linfedema primario & una manifestazione fenotipica frequentemente determinata da
mutazione genetica.

I geni attualmente riconosciuti come responsabili della patologia sono diversi e le
stesse mutazioni incidono in maniera diversificata e, spesso, complessa.

Esistono forme familiari, sporadiche e sindromiche di linfedema.

In tutti e tre i casi sono state descritte mutazioni genetiche che intervengono nel
determinismo della patologia.

I geni piu frequentemente chiamati in causa quali responsabili sia delle forme familiari
che sindromiche sono il VEGFR3 o FLT4 ed il FOXC

In ogni caso si procede alla ricerca di:
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] VEGFR3 e FOXC2 (Linfedema Familiare o Sporadico),

] HCEF (fattore di crescita),

= MET (recettore del fattore di crescita),

= GATA 2 (Linfedema associato a leucemia in eta infantile ed adolescenziale),
] AT FAB4 (Forme miste con lipedema Fat Acid Bajndig Protein),

= GJC2

Nel linfedema monolaterale possiamo distinguere tre livelli di gravita :

] LIEVE: differenza volumetrica < 20%;
] MEDIO : differenza volumetrica 20/40%
= GRAVE : differenza volumetrica > 40%.

Si ricorda come i pazienti possano giungere alla prima osservazione ad entrambi gli
Specialisti; in caso di sospetto linfedema primario il paziente effettuera gli
accertamenti ritenuti indispensabili per il corretto inquadramento diagnostico.

Le malformazioni linfatiche vengono distinte comunemente in “non sindromiche” e
“sindromiche” e possono essere trasmesse con modalita dominante (se presente la
mutazione & sempre presente anche la patologia conclamata) o recessiva (in cui
1"affezione puo rimanere subclinica).

Le piu conosciute Malformazioni linfatiche non sindromiche, trasmesse con modalita
di trasmissione autosomico dominante, sono :

= Linfedema ereditario 1A (MLPH1A) o malattia di Milroy, gene FLT4 (OMIM
gene:136352; OMIM malattia: 153100) [4];

Ll Linfedema ereditario 1C (MLPH1C), gene GJC2 (OMIM gene: 608803;
OMIMmalattia 613480);

Ll Linfedema ereditario 1D (MLPH1D), gene VEGFC (OMIM gene: 601528;
OMIMmalattia 615907)

= Linfedema bilaterale degli arti inferiori, gene CELSR1 (OMIM gene: 604523) e
HGF(OMIM gene: 142409).

Tra le, sindromiche, trasmesse con modalita di trasmissione autosomico dominante,
figurano :

. Linfedema-distichiasi, gene FOXC2 (OMIM gene: 602402; OMIM malattia:
153400)[11];
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] Linfedema primario con mielodisplasia o sindrome di Emberger,gene GATA2
(OMIM gene: 137295; OMIM malattia: 614038)

] Sindrome da ipotricosi-linfedema-telangiectasia (HLTS), gene
SOX18 (OMIM gene:601618; OMIM malattia: 607823);

= Sindrome da microcefalia-linfedema-displasia corioretinopatia (MLCRD)
gene KIF11 (OMIM gene: 148760; OMIM malattia: 152950);

Ll Displasia oculo-dento-digitale e linfedema (ODDD), gene GJA1 (OMIM
gene:121014; OMIM malattia: 164200);

] Idrope fetale nonimmune e/o difetto del setto atriale (HFASD),gene EPHB4
(OMIM gene: 600011; OMIM malattia: 617300);

- Sindrome di Noonan 1, 3, 4, 6, 8 (NS), geni PNPWT11, KRAS,
SOS1,

NRAS,RIT1 (OMIM gene: 176876, 190070, 182530, 164790, 609591; OMIM
malattia: 163950, 609942, 610733, 613224, 615355);

] Sindrome noonan-like con o senza leucemia mielomonocitica giovanile
(NSLL),gene

. CBL (OMIM gene: 165360; OMIM malattia: 613563)

. Sindrome di Costello gene HRAS (OMIM gene: 190020; OMIM malattia:
218040);

" Sindrome simil-Noonan con capelli caduchi in fase ‘anagen’” (NSLH)gene
SHOC2 (OMIM gene: 602775; OMIM malattia: 607721);

Ll Sindrome cardio-faco-cutanea 1, gene BRAF (OMIM gene: 164757;
OMIMmalattia: 115150).

Le malformazioni linfatiche sindromiche trasmesse con modalita autosomico
recessiva sono:

] Sindrome da ipotricosi-linfedema-telangiectasia (HLTS) gene SOX18 (OMIM
gene:601618; OMIM malattia: 607823);

= Atresia coanale posteriore- sindrome da linfedema, gene PNPWT14
(OMIM gene:603155; OMIM malattia; 613611);

. Sindrome da linfedema e linfedema Hennekam 1 e 2 (HKLLS1 e 2), geni
CCBE1,FAT4

. (OMIM gene: 612753, 612411; OMIM malattia: 235510 e 616006);

Ll Linfedema ereditario 3 (MLPH3), gene PIEZO1 (OMIM gene: 611184;

OMIMmalattia: 616843);
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] Linfedema Hennekam 3 (HKLLS3), gene ADAMTS 3 (OMIM gene: 605011).

Mentre le malformazioni linfatiche sindromiche, trasmesse con modalita X-linked
recessiva sono:

= Sindrome displasia ectodermica anidrotica-immunodefi cienza-osteopetrosi-
linfedema, gene I KBKG (OMIM gene: 300248; OMIM malattia: 300301).

Esistono infine Patologie associate a ML con ereditarieta para-dominante (come
conseguenza di una seconda variazione, germinale + somatica).

Tra queste é utile ricordare le Malformazioni linfatiche correlate al gene RASA1
(OMIM gene: 139150).

Le varianti patogenetiche possono includere piccole delezioni/inserzioni intrageniche,
variazioni dei siti di splicing, variazioni missenso e nonsenso. Per i geni FOXC2,
GATA2, NRAS, HRAS e BRAF sono comunemente riportate delezioni/duplicazioni
parziali o totali.

Finalita del test

Con l'esecuzione del test genetico nelle malformazioni linfatiche tronculari é
possibile:

] Identificare il difetto genico responsabile della patologia;

. Confermare la diagnosi clinica di malattia;

. Porre diagnosi differenziale;

. Accedere a trials clinici (http://clinicaltrials.gov);

Ll Stimare il rischio di ricorrenza per la coppia.

= Valutare eventuali consanguinei ‘asintomatici’ come possibili portatori della
stessa mutazione (studio di segregazione) nei quali esiste un rischio concreto

dislatentizzazione della malattia in epoche successive (prevenzione primaria)

La ricerca di variazioni nei geni sopra elencati si basa, oggi, sull"analisi di un pannello
multi-genico mediante sequenziamento con tecnologia NGS (Next Generation
Sequencing) delle regioni codificanti e delle relative giunzioni introne-esone.

Il pannello NGS potrebbe includere geni aggiuntivi a quelli sopra citati, per cui
esistono attualmente limitate evidenze scientifiche a supporto di una possibile
associazione con la patologia in esame.

Dell’analisi di tali geni non vengono fornite informazioni nel referto. Il ruolo di tali
geni puo essere rivalutato con il progredire delle conoscenze scientifiche.

742



PIC LESIONI COMPLESSE

Il sequenziamento Sanger viene utilizzato per la conferma di almeno una variante
potenzialmente causativa identificata mediante NGS, per la copertura delle regioni a
basso coverage e per gli studi di segregazione nei familiari.

Il test si propone di identificare nei soggetti con sospetto di “Linfedema
primario/malformazioni linfatiche” le variazioni presenti nei geni noti causativi. Per
effettuare la diagnosi molecolare e di norma sufficiente un singolo campione di
materiale biologico. In rarissimi casi & possibile dover ripetere il prelievo/raccolta. Le
conoscenze sull’associazione geni-malattia e sull’interpretazione delle varianti
genetiche sono in continuo rapido aumento. Pertanto & possibile che i geni da
analizzare riportati possano variare tra il momento della firma del consens oinformato
all’esecuzione del test genetico e l'effettuazione dell’analisi stessa a seguito
dell’acquisizione di nuove informazioni scientifiche e mediche.

E possibile inoltre che, al momento dell’analisi, non siano ancora state identificate
tutte le cause genetiche di una patologia (come appunto il Linfedema primario), ma ch
epossano venire individuate con il progredire delle conoscenze o che si possa
attribuire, nell’immediato futuro, rilevanza clinica ad una variante genetica definita
oggi "di significato sconosciuto o incerto”.

70.7.1 POSSIBILI RISULTATI DEL TEST
Test positivo

L'identificazione di una o pil varianti patogenetiche nei geni analizzati conferma la
diagnosi clinica ed é un’indicazione per studi di segregazione nella famiglia.

Una variante é da ritenersi patogenetica se e gia stata descritta in altri pazienti affetti o
se il suo effetto predetto é quello di portare ad una perdita/alterazione di funzione della
proteina o ad una modificazione delle interazioni proteina/proteina. In questo modo &
quindi possibile determinare la diagnosi molecolare in un nuovo soggetto e/o stabilire
un rischio di ricorrenza nei familiari al fine di poter poi programmare adeguate misure
preventive e/o terapeutiche.

Test non conclusivo

Identificazione di una o piu varianti sconosciute o di significato patogenetico incerto:
varianti mai descritte e/o prive di un evidente significato patogenetico, varianti con
evidenze discordanti o non sufficienti per essere classificate come probabilmente
benigne o probabilmente patogenetiche nell’ambito del sospetto indagato. In questi
casi si consiglia di estendere la ricerca della, o delle varianti identificate ai
consanguinei del probando per valutarne la segregazione e chiarirne il contributo. Per
alcuni soggetti, potrebbero rendersi necessari eventuali ulteriori indagini
clinico/strumentali per 1’individuazione di segni minori o un'attenta rivalutazione
clinica dei segni di malattia.
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Test negativo

L’'assenza di variazioni nelle regioni genomiche indagate non esclude la diagnosi
clinica ma suppone:

= La possibile presenza di alterazioni non identificabili mediante sequenziamento,
ovvero grandi riarrangiamenti che determinano la perdita (delezione) o il
guadagno (duplicazione) di estese porzioni geniche fatta eccezione per i casi
per i quali puo essere eseguita 1’analisi del numero di copie mediante MLPA
(Multiplex ligations Probe Amplification).

= Lapossibile presenza di variazioni di sequenza in regioni geniche non investigate
con questo test, ovvero regioni regolatorie (5° e 3" UTR) e regioni
profondamente introniche;

= La possibile presenza di variazioni in altri geni non indagati con il presente test.
Risultati inattesi

Dall’esecuzione del test richiesto potrebbero emergere risultati inattesi (ad esempio
informazioni su rapporti di consanguineita, mancata correlazione familiare o relativi
alla possibilita di sviluppare malattie su base genetica) determinando il fenomeno
meglio noto come “serendepity”.

Secondo le norme di legge attuali & possibile richiedere al clinico di non essere
informato di tali risultati.

Indicazioni del rischio per la prole

Nell'ereditarieta autosomico-dominante, la probabilitai che un genitore affetto
trasmetta la variante-malattia alla prole é pari al 50% per ciascuna gravidanza,
indipendentemente dal sesso del concepito. Conseguentemente il nascituro ha i150% di
probabilita di presentare la patologia.

Nell’ereditarietd autosomico-recessiva, la probabilita che un genitore portatore
trasmetta la variante-malattia alla prole é pari al 50% per ciascuna gravidanza.
Pertanto in caso di coppia di portatori sani si avra il 25% di probabilita di avere un

figlio affetto, indipendentemente dal sesso del concepito.

Si segnala che, in caso di penetranza incompleta e/o di ridotta espressivita, € possibile
che la prole, sebbene abbia ereditato la variante malattia, non presenti la patologia o la
manifesti con sintomatologia piu lieve.

Le varianti somatiche (cioe quelle mutazioni che non vengono individuate sulle cellule
germinali circolanti nel sistema cardiovascolare ma solo su frammenti di tessuto sede
della lesione) non vengono ereditate dalla prole.
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Possibili limiti del test

] Limiti nella conoscenza scientifica relativa ai geni e alla patologia.
= Gli studi sul DNA non costituiscono un test diagnostico definitivo per tutti i
casi e non sono esenti da possibilita di errore.

Appropriatezza prescrittiva

Il test genetico é appropriato:

= Se il paziente soddisfa i criteri diagnostici per la patologia;

= Se la sensibilita diagnostica del test € maggiore o uguale rispetto a quanto
riportato in letteratura per altri test pubblicati.

= Se la prescrizione del test viene effettuata dal genetista o dall’esperto
linfologo (Chirurgo generale, Chirurgo Vascolare/Angiologo, Dermatologo,
Fisiatra).

71.0 ESAMI DI LABORATORIO

Normalita dei seguenti parametri: creatininemia, esame orine, proteinuria delle 24 ore,
assetto enzimatico epatico, TSH, pro-BNP o NTpro-BNP, Reuma test, VES, PCR.

72.0 TERAPIA FARMACOLOGICA

In merito alla terapia farmacologica (Benzopironi orali - Cumarina e derivati,
Bioflavonoidi e derivati; gamma-benzopironi -Diosmina, Rutina, Esperidina,
Quercitina; ecc), sono disponibili studi clinici che riportano effetti favorevoli sul
linfedema, ma non esistono evidenze sulla possibilita di modificare significativamente
il decorso di malattia.

| diuretici non sono indicati nel trattamento del linfedema primario

La terapia farmacologica riveste invece un ruolo fondamentale nel trattamento e nella
prevenzione delle complicanze infettive del linfedema primario accertato (linfangiti,
dermo-ipodermiti, erisipela e micosi).

In presenza di Linfangiti o Erisipela deve essere intrapresa terapia antibiotica:

Ll Amoxicillina p.o., ampicillina e.v.
] se allergia: Macrolidi
= se non risposta: Fluorchinoloni, Cefalosporine di II generazione,

- Tetracicline
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durata della terapia: da due a quattro settimane

] dopo la seconda recidiva infettiva trova indicazione la profilassi con
benzilpenicillina 1.200.000 U ogni quattro settimane ( se utile e ben tollerata, per anni)
= In presenza di infezioni fungine delle estremita il trattamento si avvale di

antimicotici (quali fluconazolo, terbinafina) e misure di igiene ed antisepsi cutanea.

73.0 TERAPIE ADIUVANTI
Il trattamento dei pazienti puo prevedere anche:

] Dieta; non é attualmente dimostrata 1'efficacia di regimi dietetici specifici;
tuttavia in pazienti obesi la riduzione dell'apporto calorico, associata ad un adeguato
programma di attivita fisica, concorre alla riduzione del linfedema.

] Eventuale presa in carico psicologica

73.1 TERAPIA CHIRURGICA

Le indicazioni per la terapia chirurgica del linfedema sono rappresentate
essenzialmente dalla evidenza di una risposta insufficiente e, per il paziente,
insoddisfacente ai trattamenti di tipo medico, fisico e riabilitativo, espletati dagli
specialisti di settore, nelle sedi di riconosciuta e qualificata competenza in materia,
nell’arco di tempo intercorso, a decorrere dalla diagnosi della malattia e dall’inizio di
tali trattamenti, possibilmente non superiore a 6-12 mesi al massimo 27-30.

Infatti & dimostrato che la progressione della malattia dal IT al I1I stadio rappresenta il
“timimg" idealmente condiviso dalla Comunita Scientifica di Linfologia, allo scopo di
evitare alterazioni anatomo-isto-patologiche, morfologiche, funzionali e cliniche,
gradatamente sempre piu irreversibili nella loro evolutivita e, pertanto, sempre piu
inesorabilmente invalidanti.

Il trattamento chirurgico deve innanzitutto, quindi, mirare al recupero piu efficace e
duraturo possibile, nell“arco della vita del soggetto affetto da linfedema, della funzione
di drenaggio del circolo linfatico e, conseguentemente, al ripristino, quanto meno
parziale, ma clinicamente significativo, del flusso della linfa, nella sede in cui la idonea
valutazione clinico-strumentale preliminare abbia posto in evidenza un ostacolo
meccanico di varia natura, a seconda della variabile tipologia della malattia (linfedemi
primari e secondari).
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Gli Interventi di Microchirurgia Linfatica con particolare riferimento a quelli di
“Anastomosi multiple dirette linfatico-venose” rappresentano la migliore opzione in
tal senso, fatte salve le indicazioni e le possibili soluzioni tecniche microchirurgiche
alternative, individuabili da caso a caso. E, altresi, ampiamente dimostrato che i
risultati migliori con la microchirurgia linfatica si ottengono negli stadi pit precoci
della patologia linfostatica (IT e III stadio), come risulta da significativi studi di
“follow-up” effettuati su centinaia di pazienti, trattati e controllati da un minimo di 5
anni sino ad oltre 15 anni dall’intervento (raccomandazione di Grado B).

Nei casi in cui lo stadio della malattia risulta molto avanzato (Elefantiasi propriamente
detta), possono di volta in volta essere presi in considerazione anche interventi
chirurgici di tipo exeretico-riduttivo, di significato complementare sintomatico e,
talora, soprattutto, nel c.d. “grosso braccio inveterato post-mastectomia con
abbondante componente tissutale adiposa”, la rimozione delle sacche di tessuto grasso
fibro-sclerotico sovrabbondante mediante il ricorso a tecniche di liposuzione.

Nei casi poi di pit raro riscontro, ma anche pit complessi, di patologia linfostatica da
Reflusso Gravitazionale linfatico e/o chioso, coinvolgenti oltre agli arti (soprattutto
inferiori) anche i genitali esterni, la cavitd addominale (con 1"intestino) e, talora, anche
la toracica, 1'approccio terapeutico sempre combinato, medico- dietetico, fisico-
riabilitativo e chirurgico, richiede specifiche competenze pluri-ed ultraspecialistcihe,
fermo restando che, in ogni caso, la terapia chirurgica del linfedema puo essere oggi
effettuata soltanto in Centri di riconosciuta e provata esperienza in materia, di cui
esistano inequivocabili riferimenti nella Letteratura Medica Basata sulle Evidenze.
Va, infine, specificato il concetto secondo il quale la terapia chirurgica del linfedema
deve essere considerata non come una mera soluzione alternativa al fallimento dei
trattamenti non chirurgici, ma come una utile integrazione degli stessi, nell’ottica
moderna di un approccio terapeutico combinato, globalmente inteso, del malato affetto
da linfedema, che deve essere multimodale, medico-fisico-riabilitativo e, ove
necessario, ovviamente, anche chirurgico, per il conseguimento dei risultati migliori,
pili stabili e duraturi nel tempo, volti ad un efficace controllo della malattia nell’arco
della vita e, nel caso in cui non se ne possa ravvisare, come spesso accade, la completa e
definitiva guarigione, almeno al raggiungimento ed al mantenimento di un
soddisfacente stato di “qualita della vita”, non solo nel contesto individuale ma, altresi,
in quello familiare, lavorativo e

sociale in senso lato.

INTERVENTI ESCISSIONALI

In casi severi e di lunga durata con perdita di funzione dei linfatici residui si pone
indicazione ad interventi di tipo demolitivo, secondo le seguenti opzioni chirurgiche:

o Escissione radicale o Charles Procedure (Debulging)

o  Radical Reduction with Perforators Preservation (RRPP) (amputazioni)
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o Suction Assisted Protein Lipectomy (SAPL) (Liposuzione)

Operazioni Linfatiche Funzionali (OLF):

*  Ricostruzione del circolo linfatico: Anastomosi linfo-venulari (LVA)
. Trapianto di linfonodi vascolarizzato (TLNV)

= Trapianto Linfonodale + DIEP

74.0 PRESA IN CARICO RIABILITATIVA

La presa in carico riabilitativa del paziente affetto da disabilita avviene all’atto della
visita specialistica Fisiatrica, con conseguente elaborazione del Progetto Riabilitativo
Individuale (PRI) mirato al recupero funzionale e che si articola in:

. valutazione clinica e funzionale;

Ll valutazione dell’entitd del linfedema, secondo la metodica precedentemente
indicata;

. identificazione delle priorita cliniche e del grado di disabilita, anche attraverso
l"integrazione di scale specifiche della qualita della vita e della classificazione ICF
modificata prescrizione dei programmi riabilitativi specifici, in funzione degli
obiettivi a breve, medio e lungo termine;

Ll identificazione del setting terapeutico appropriato.

. per il linfedema di norma e da prevedersi il setting ambulatoriale, eccezion fatta
per le disabilita complesse ove il bisogno clinico, riabilitativo e socio- assistenziale del
paziente possa richiedere altro regime di presa in carico. Al fine di garantire
1"appropriatezza della definizione del setting terapeutico riabilitativo, & auspicabile
I'identificazione a livello regionale / nazionale di strutture sanitarie in grado di
garantire trattamenti qualificati, anche in casi selezionati di dimostrata complessita;

. prescrizione della terapia farmacologica;

- prescrizione  di ortesi ed  ausili ed in  particolare

a. bende e tutori elastocompressivi, prescrivibili

- calzature di serie e su misura;
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- plantari correttivi
- eventuali altri ausili compresi nei LEA;
- attivita di counselling;

= prognosi  riabilitativa e  verifiche nel tempo del PRL

74.1 PRESCRIZIONE INDUMENTI ELASTICI

Per il mantenimento ed il consolidamento dei risultati € noto (dalla letteratura
internazionale e dalle linee guida nazionali ed internazionali) che é indispensabile
1"utilizzo dell’indumento elastico definitivo (standard o su misura a seconda dei casi
clinici e da discrezione dello specialista che prende in carico il paziente).

Gli indumenti elastici debbono rispettare le seguenti caratteristiche:

. telai circolari o lineari;

. materiali di qualita;

Ll uniformita e decrescenza di compressione dal basso in alto;

u trama piatta;

Ll nessuna interruzione nella maglia;

Ll dichiarazione della classe di compressione espressa in mmHg alla caviglia o al
polso (é sbagliato esprimerla in denari - DEN - che rappresenta 1'unita di misura del
peso del filo sintetico ed & ancora piu grave rapportare il valore dei millimetri di
mercurio ai DEN);

] bi estensibilita dell’elastomero e adattabilita alla forma dell"arto;

. tallone lavorato a maglia;

. areazione del tessuto;

Ll garanzia di durata dell’elastocompressione per non meno de sei mesi. Sono

previste quattro classi di compressione :

] 1° classe 18-21 mmHg leggera

Ll 2° classe 23-32 mmHg moderata

] 3° classe 34-46 mmHg forte

] 4° classe _ di 49 mmHg molto forte
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Modalita di erogazione dei mezzi di compressione e contenzione elastica adeguati allo
stadio clinico:

= IT compressione terapeutica (compartecipazione alla spesa da parte del paziente
del 50% del costo);

] IIT compressione terapeutica (compartecipazione alla spesa da parte del
paziente del 25% del costo);

= IV compressione terapeutica totalmente erogata dal SSN.
Prescrittori:

] Angiologi,

. Fisiatri,

= Chirurghi generali,
. Chirurghi vascolari,
Ll Oncologi

Ll altri specialisti di provata esperienza.

74.2 PRESCRIZIONE DI ATTREZZATURE PER TERAPIE DOMICILIARI

Per il mantenimento dei risultati ottenuti con il ciclo intensivo di terapia &
fondamentale, previa preparazione del paziente, un mantenimento terapeutico
domiciliare sotto forma di esercizio fisico programmato e personalizzato, abbinato
all'utilizzo di presso terapia sequenziale secondo la prescrizione dei tempi e delle
intensita proposte dallo specialista che segue il caso.

Per 1"acquisto delle attrezzature provvede il SSN per gli invalidi con almeno il 70% di
invalidita.

Il trattamento riabilitativo di TERAPIA FISICA COMBINATA si avvale di un
approccio terapeutico integrato, che si articola in due fasi:

A. Unaprima fase, mirata al recupero funzionale che si basa sulla Terapia
Complessa Decongestiva e che comprende

Ll Cura della cute: ai fini della prevenzione e della sorveglianza delle infezioni

cutanee (batteriche o fungine);

750



? ASL Taranto

PIC LESIONI COMPLESSE

. Linfodrenaggio manuale secondo le diverse metodiche;

] Bendaggio multistrato: mediante sovrapposizione a strati di materiali specifici

(confronta punto 8a della presa in carico riabilitativa);
] Ginnastica decongestiva: mediante programmi specifici con esercizi di

mobilizzazione attiva.

I cicli di trattamento (il cui numero é normato dalle direttive regionali, oltre che dalle
esigenze cliniche del paziente) devono pertanto prevedere:

= linfodrenaggio manuale,

= bendaggio elastocompressivo,

] rieducazione della minore o maggiore disabilita
] counselling fisioterapico,

Potranno essere ripetuti in relazione ai bisogni clinico-riabilitativi e assistenziali del
paziente con setting adeguati

Sulla base della pratica clinica, ed in assenza di indicazioni specifiche della letteratura,
la frequenza delle sedute di trattamento puo variare da 3 a 5 giorni/ settimana,
mantenendo il bendaggio costante.

B. Una seconda fase mirata al mantenimento dei risultati ottenuti al termine
dell’iter sanitario:

sulla base del counselling fisioterapico il paziente acquisisce 1'autonomia nel selfcare,
che comprende le norme di igiene di vita a scopo preventivo e terapeutico, 1’
addestramento all’auto-drenaggio, all’auto- mobilizzazione, all’auto-bendaggio ed
all’utilizzo quotidiano dell’ adeguato indumento elastocompressivo; il paziente
apprende inoltre programmi specifici di esercizio fisico, eventualmente inseribili in
idonei percorsi extrasanitari di Attivita Fisica Adattata (AFA) .

Follow up

A completamento del percorso diagnostico-terapeutico del paziente affetto da
linfedema primario si rendono necessari interventi di sorveglianza clinica e/o
strumentale che possono coinvolgere, a seconda dei casi, tutti gli operatori del team
multidisciplinare e multiprofessionale. Nei casi stabilizzati, salvo variazioni del
quadro clinico, é consigliabile effettuare controlli clinici almeno una volta all’anno; la
cadenza delle visite di controllo sara modulabile a giudizio del curante in fase subacuta o
in presenza di complicanze.
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METODO PER LA RICERCA BIBLIOGRAFICA

La ricerca bibliografica é stata effettuata attraverso internet, consultandoMedLine, CINALH e banche
dati di linee guida, revisioni sistematiche pertinenti pubblicate sulla Cochrane Library e banche dati di
pubblicazioni secondarie.

Criteri di selezione

Sono stati selezionati e analizzati i documenti pubblicati negli ultimi anni in lingua inglese, di cui sono
stati reperiti ifull-text, e in lingua italiana.
Alla fine della valutazione sono state scelte le linee guida elaborate con validi criteri metodologici
(valutazione con 1'Appraisal of Guidelines for Research & Evalutation, AGREE) e che rispondevano
maggiormente ai quesiti di ricerca iniziali.
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