Bovegno, dolce cuore...

Dr. Luciano Corda
Centro Riferimento del Deficit di Alfal-Antitripsina, Cattedra di Malattie dell’ Apparato Respiratorio
dell’Universita di Brescia, Prima Medicina Spedali Civili, Brescia

Lo screening di Bovegno rappresenta il periodo
di maturita della nostra Associazione.
Completamento del grande progetto di indagine
sul deficit a vantaggio dei cittadini dell’alta Val
Trompia, capitolo numerico elevato (Bovegno ha
pit di 2000 abitanti rispetto ai 1300 circa di
Pezzaze), impegno organizzativo importante: tutto
& andato liscio come 1’olio! Siamo pronti a tutto,
oramai.

Avvolti dal venticello bovegnese, sulla terrazza
della Casa di Riposo Bruno Balbi ed io riflettevamo
su come 2-3 anni fa I’organizzazione di una lotteria
o I’intervento in un oratorio potesse provocare
qualche ansia all’ Associazione: adesso abbiamo
svolto un lavoro complicatissimo con scioltezza,
direi quasi con naturalezza.

E si ¢ trattato di uno sforzo immenso: hanno
risposto al nostro candido appello 1092 cittadini
(a Pezzaze erano stati 817), pari al 53,8% del
totale degli aventi diritto. Moltiplicate questa cifra
—ripeto 1092 — per 4 provette ciascuno, per un
questionario, per 5 fogli e — a scelta — per un
panino di mortadella, una brioche, un caffé, una
Coca Cola...( a proposito grazie agli Alpini!).
Dietro a tutti questi numeri hanno lavorato torme
di commoventi volontari a trasportare tavoli,
scatoloni, provette, computer ¢ tutto il resto.

Ma tutto questo — a differenza di Pezzaze dove
traspariva un certo affanno e una certa
preoccupazione per 1’esordio e la riuscita —si ¢
svolto con estrema tranquillita e niente & andato
storto. Cio deriva dalla nostra esperienza, dalla
nostra consapevolezza, dalla nostra sicurezza.
Anche il Comune di Bovegno ha svolto
egregiamente la sua parte, accogliendoci con
apertura e disponibilitd da parte di tutti. Grazie
al Sindaco ¢ alle Presidentesse delle Commissioni,
grazie agli assessori e ai funzionari comunali!

Lospitalita e il calore percepiti all’interno della
gloriosa e storica Casa di Riposo mi fanno pensare
che dietro 1’accoglienza distesa, aperta,
incondizionata ci fosse quello che probabilmente
¢’¢ dietro la cittadinanza di Bovegno: un cuore
dolce. E il cuore dolce, se i bovegnesi ce lo
permettono, va esteso anche al bel clima di lavoro
tipico degli sforzi spontanei del volontariato, ai
pranzi e alle feste che sono seguiti allo screening
vero e proprio, al banchetto offerto dalla Casa di
Riposo a fine lavoro, alla ricca riunione di
presentazione organizzata dal Comune il 31 marzo.

Un unico dubbio: ma di questo passo, con
questo ritmo e con questa vertiginosa e armonica
crescita dove andremo a finire? Se va avanti cosi. ..
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Carissimi,

questo numero di Clifabello segna l'avvicinarsi
di un appuntamento davvero importante,
probabilmente storico, per la nostra Associazione,
per tutti noi e soprattutto per i pazienti con deficit
di Alfal-antitripsina: come gia preannunciatoVi,
dal 28 al 30 settembre 2007 si svolgera a Roma
il 3° Congresso Mondiale dei pazienti.

Di seguito trovate il testo della lettera di invito
e le modalita di adesione a questa iniziativa di
assoluto rilievo.

In questo Clifabello inoltre trovano spazio:
® la composizione del Consiglio Direttivo

dell'Associazione, eletto il 24 febbraio 2007
nell' Assemblea Annuale dei Soci;

® alcune norme per il corretto uso dell'ossigeno
per coloro che seguono l'ossigenoterapia;
® un breve resoconto dello screening genetico
della popolazione di Bovegno (BS), dove i prelievi
sono stati eseguiti nello scorso aprile.

Nel ringraziarVi per l'attenzione, non ci resta altro
da dirVi che ...
ARRIVEDERCI A ROMA !

La Redazione
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ALFAZEUROPE

Terzo Congresso Mondidle
dei PAZIENTI con deficit
di ALFA1 ANTITRIPSINA

Programma preliminare

Questo & un congresso per pazienti |




Carissimi soci,

il nostro sogno nel cassetto sta diventando
realta: “ un grande momento di incontro e di
confronto fra tutti i soggetti con deficit di Alfa-
1 Antitripsina e loro famigliari”.

Lobbiettivo primario della Nostra Associazione,
come & contemplato anche nello Statuto, & quello
di fornire una adeguata assistenza e garantire la
tutela dei diritti nei rapporti con il nostro Sistema
Sanitario Nazionale, e in quest’ottica anche dare
la possibilita al paziente di tenersi informato sui
progressi che il mondo scientifico compie nello
studio del Deficit e dargli la possibilita di poter
esprimere un suo parere, una sua preoccupazione
o perché no una critica verso il servizio che gli
viene prestato, tutto nell’ottica della propria tutela.

L’Associazione Nazionale Alfal-AT, su
mandato della federazione europea Alfa-Europe
sta organizzando il 3° Congresso Mondiale dei
Pazienti che si terra a Roma dal 28 al 30
Settembre 2007 ¢ del quale trovate il programma
in questo numero di Clifabello.

Quale migliore occasione per incontrarci per
la prima volta a livello nazionale e poterci
confrontare addirittura su un piano internazionale?

11 desiderio di trovarci numerosi al Congresso
Mondiale di Roma e coronare il nostro sogno ci
vede impegnati a reperire risorse per permettere
almeno a tutti i pazienti omozigoti (entrambi gli
alleli con deficit) di partecipare gratuitamente
al Congresso (soggiorno e pernottamento,
iscrizione, partecipazione a tutti i dibattiti, a
prendere parte a tutte le attivitd correlate al
meeting, quali spirometrie e valutazioni
specialistiche individuali, nonché alle colazioni

e i pranzi in scaletta secondo programma).

Per la prima volta nella storia dell’ Associazione
Nazionale Alfal-AT tutti i pazienti, soci e
famigliari avranno la possibilita di riunirsi,
conoscersi, condividere esperienze, scambiarsi
opinioni, perplessita, sanare dubbi e quant’ altro
in un’unica grande Assemblea. Prima dell’inizio
del Congresso Mondiale e a conclusione dei lavori
verra dedicato primariamente ai pazienti italiani
un momento di riflessione sui bisogni emersi
anche alla luce del Congresso stesso, e sarebbe
veramente un peccato sprecare 1’occasione di
poterci trovare tutti insieme!

E importante sottolineare che per tutta la durata
dell’evento sara garantita la fornitura di ossigeno,
e ci saranno medici specialisti di altissimo livello
a disposizione per colloqui individuali, eventuali
pareri ¢/o consigli.

Allegata alla presente troverete la scheda per
confermare la vostra partecipazione al Congresso,
che vi preghiamo di rispedire all’Associazione
entro e non oltre il 30 giugno. Cosi facendo ci
darete modo di avere innanzitutto il numero esatto
dei partecipanti per poter mandare avanti le
prenotazioni ed inoltre, visto che come sempre il
sogno si scontra con quello che ¢ la realta ed i
soldi a nostra disposizione sono limitati, c¢i dara
eventualmente la possibilita di poter intervenire
anche a favore dei pazienti eterozigoti.

Non perdiamo 1’occasione di “‘cambiare aria”,
incontriamoci tutti a Romat!

11 Consiglio Direttivo
Associazione Nazionale Alfal-AT

IL CONGRESSO MONDIALE DEI PAZIENTI:
Parole importanti.

Dr. Bruno Balbi
Presidente Comitato Scientifico Associazione Nazionale Alfal-AT
Primario, Divisione di Pneumologia Riabilititiva, Fondazione Maugeri, LR.C.C.S., Veruno (NO)

Dal 28 al 30 settembre si svolgera a Roma il primo
Congresso Mondiale dei pazienti con deficit di
alfa-1 antitripsina. Ecco. L’abbiamo scritto, e solo
scriverlo € importante. Analizziamo le parole ( a
ritroso):

Deficit di alfa-1 antitripsina: Si, lo sappiamo
che siamo un po’ noiosi, come
dire...monotematici. E’ il nostro “pallino” o il
nostro cavallo di battaglia o meglio ancora la
ragione stessa dell’esistenza della nostra
Associazione. Parafrasando Clooney: “No
deficit? No Associazione!” Questo solo per
ribadire che in ogni caso, date le difficolta

enormi di far arrivare il nostro messaggio a chi
di dovere (Pazienti, ma anche Medici, Media,
Istituzioni) ogni occasione € buona. Figuriamoci
quindi un Congresso, a Roma poi! Rappresenta
una occasione unica appunto per attirare
Pattenzione di tutti sul deficit.

Pazienti. Eccone un’altra (parola) molto
importante. Vogliamo dare a tutti i pazienti
I’opportunita di partecipare al meglio ad un
evento (il Congresso) molto, ma molto
importante. Il fatto che la parola Congresso
sia associata alla parola Pazienti e che il
Congresso sia dei pazienti € una novita non da
poco per I’Europa.
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11 servizio di ossigenoterapia domiciliare

a cura di VitalAire [talia SpA

La somministrazione di ossigeno F.U. &
utilizzata per correggere situazioni di insufficienza
respiratoria. Linsufficienza respiratoria &
caratterizzata da un’insufficienza di scambi gassosi
a livello sia delle cellule, sia dei tessuti. In
particolare, 1’ ossigenoterapia ¢ utilizzata sia in
situazioni cliniche acute, ove si configura come
un vero e proprio salva-vita, sia in situazioni
croniche, cioé nei casi in cui vi sia una cronica
riduzione dell’ossigeno nel sangue.

La patologie che generano insufficienza
respiratoria sono molteplici, tra queste, la
Broncopneumopatia Cronica Ostruttiva (BPCO)
¢ la piu diffusa. Per BPCO si intendono una serie
di patologie quali la bronchite cronica, I’enfisema,
e ’asma bronchiale. I principali sintomi della
BPCO sono la tosse, il catarro e la dispnea
(difficolta nel respirare). Altri sintomi comuni
sono il mal di testa, la sonnolenza e 1’insonnia.

I primi risultati di due studi controllati sugli
effetti dell’ossigenoterapia a lungo termine, furono
resinoti nel 1980 e nel 1981. Il Nocturnal Oxygen
Therapy Trial (NOTT) ed il British Medical
Research Council (MRC) Multicenter Trial hanno
chiaramente dimostrato che 1’ossigenoterapia a
lungo termine (OTLT), presenta diversi benefici:
riduzione della poliglobulia, delle resistenze
vascolari polmonari, dell’ipertensione polmonare;
miglioramento delle funzioni neuropsichiche e
della tolleranza allo sforzo; prevenzione del cuore
polmonare; minore frequenza di aritmie;
allungamento della sopravvivenza e ragionevole
miglioramento della qualita di vita. Dagli studi
NOTT e MRC: si evince che i soggetti trattati con
ossigenoterapia a lungo termine dimostrano una
pitl lunga sopravvivenza rispetto a quelli non curati
in tal modo; inoltre, la sopravvivenza ¢ ancora
piul elevata nei pazienti nei quali I’ossigenoterapia
¢ applicata per piu di 19 ore.

Lossigenoterapia a lungo termine puo essere
effettuata mediante 1’erogazione di ossigeno
liquido, gassoso o attraverso un concentratore.
Lutilizzo di ossigeno liquido & la modalita piu
diffusa in Italia.

Lossigeno liquefatto permette di stoccare una
grande quantita di ossigeno, quasi dieci volte
superiore rispetto a quello gassoso. Pertanto,
garantendo una grande quantita di ossigeno a
domicilio consente una maggiore autonomia al
paziente. Inoltre, il contenitore di ossigeno liquido

& dotato di un’unita portatile che facilita la
deambulazione e puo essere ricaricato direttamente
dal paziente in modo semplice ¢ sicuro.

Anche in Italia vi sono alcune societa che hanno
sviluppato servizi per garantire a domicilio, in
tutta sicurezza, le pit complesse terapie a lungo
termine. Attraverso la capillare struttura e la
competenza delle risorse, garantiscono il massimo
supporto operativo permettendo al paziente di
continuare la terapia prescritta al proprio domicilio.

Nell’ambito dell’attivita domiciliare, le
apparecchiature vengono installate presso il
domicilio del paziente utilizzando personale
qualificato. Tutti i pazienti e/o i familiari sono
formati sull’utilizzo ¢ il funzionamento del
materiale messo a disposizione. Inoltre, per
informazioni sui servizi, viene messo a
disposizione un Numero Verde sempre attivo.

La presenza capillare di alcune grandi societa
in Italia ed in parecchi paesi esteri permette ai
pazienti di spostarsi sia in Italia sia all’estero per
viaggiare e trascorrere una vacanza in condizioni
di tranquillita ottimali.

Nell’ambito dell’ Assistenza Respiratoria
Domiciliare, oltre al servizio di ossigenoterapia
possono essere erogati anche i servizi di
ventiloterapia, telemedicina, ospedalizzazioni
domiciliari e, inoltre, &€ vengono erogati servizi
per la diagnosi e la terapia delle apnee ostruttive
del sonno tramite tecnologie esclusive
all’avanguardia.

Ricordo che nelle riunioni sull’argomento tenute
ancora prima della fondazione della nostra
Associazione, io portavo spesso ad esempio
gli Stati Uniti, ove la associazione dei pazienti
da anni organizzava congressi di pazienti.
Parliamo di qualche anno fa (fine anni 90),
non secoli. Per noi sembrava un sogno
irraggiungibile. Ora ci siamo. La nostra
Associazione ha il compito di organizzare
questo Congresso per AlfaEurope. AlfaEurope
¢ la federazione delle varie associazioni di
pazienti delle diverse Nazioni Europee. Quindi
la cosa piu simile alla Associazione Americana,
ricordando che gli U.S.A. sono uno Stato
Federale.

In questo numero troverete il Programma del
congresso e potrete cosi vedere che & stato
disegnato a misura di paziente. Abbiamo chiesto
ai relatori di impostare le loro relazioni con
questo spirito e comunque abbiamo dato un
“taglio” al Congresso tenendo conto in primo
luogo delle esigenze dei pazienti. Per quanto
riguarda i pazienti Italiani abbiamo in
programma di portarne il piu possibile a Roma,
come leggerete in altra parte di alfabello.

Mondiale. Attendiamo delegazioni da moltissimi
Paesi, ed uno dei partner di Alfa-Europe

nell’organizzazione ¢ la Associazione
Americana, proprio quella a cui io mi riferivo
in quelle riunioni di cui sopra. Piccolo effetto
collaterale: il Congresso ¢ in Inglese, anche se
ci sara possibilita di porre domande e di
partecipare con traduzioni simultanee,
estemporanee etc. Abbiamo comunque tradotto
in Italiano il Programma che troverete allegato
a questo numero.

La (nostra, vostra?) origine bresciana mi porta ad
una ulteriore precisazione: non solo parole, ma
fatti. Significa: le parole (vedi sopra) sono
importanti ma solo se ad esse seguiranno fatti
concreti. Questo ¢ da sempre il nostro impegno
¢ pensiamo che il Congresso possa esserci di aiuto
proprio per “portare a casa” qualcosa di concreto,
magari con I’aiuto fattivo di qualcuno di voi che
ci legge e che da ora in poi sara disponibile a far
parte della nostra squadra, anche se non abita
vicino alla nostra sede, (cio¢ a Brescia).
Fine delle parole e relative riflessioni. O meglio,
ne manca una. Ecco: il cerchio ¢ chiuso. Siamo
partiti da un sogno (il Congresso dei Pazienti
come in America) ed il sogno si sta per realizzare!
Buon Congresso a tutti ed Arrivederci a Roma.

INFORMAZIONI GENERALI

REGISTRAZIONE

il personale sanitario).

Laregistrazione & gratuita per 2 delegati (pazienti) di ciasouna Associazione.
Una somma di€ 100 sara richiesta per tutt i partecipanti non delegati (incluso

listino dell’hotel:

Due dekgati per ogni associazione ( pazienti) it dell” i
del congresso per due notti (pernottamento prima colazione, extra non inclusi),
ogni nofte aggiuntiva sara a carico degli stessi partecipanti secondo i prezzi da

- Stanza singola. € 145 per notte, per stanza IVA inclusa
- Stanza doppia. <175 per notte, per stanza IVA inclusa
I ipantinon delegati icosti del in hotel.

carta di credito.

delle notti prenotate.

EVENTI SOCIALI

seguito la cena di Gala alle ore 21.
registrazione.

OSSIGENOTERAPIA

ASSICURAZIONE

Tl pagamento dovra essere effettuato in anticipo tramite bonifico bancario o

RINUNCIA PRENOTAZIONE HOTEL

Cancellazione o riduzione del numero delle notti effettuata entro 30 giorni
prima dellarrivo: 50 % sulla cifra totale delle notti cancellate.
Cancellazione o riduzione del numero delle notti effettuata entro 15 giorni
prima dellarrivo: 75 % sulla. cifra totale delle notti cancellate.
Cancellazione entro 7 giorni o in caso di mancato arrivo: il totale del prezzo

N.B Saranno accettate solo cancellazioni o variazioni scritte (via fax o e-mail).

La cena di benvenuto si terra il 28 settembre alle ore 21.00.
Un tour della citta in bus si svolgera il 29 settembre alle ore 19.00 a cui fara

Sichiede cortesemente di prenotare la vostra partecipazione al momento della

Sirichiede di fare presente qualsiasi speoifica necessita.

Gli organizatori della conferenza ¢ PHotel Holiday non si riterranno
responsabili per eventuali danni personali, furti, danneggiamento di oggetti
personali dei ipanti o dei loro

i durante il congre:

VARIAZIONI

La segreteria soientif ica ed organizzativa si riserva la possibilita di moditicare
il programma del congresso per problemi di ordine teenico o seientif ico.




28 Settembre, pomeriggio

“Presentazioni e riflessione™

17,00 drrivo, saluti, regisirazione, jormalita

18,00  BENVENUTO DA ALFA EUROPE
Larry Warven e Nuccia Gatia

18,15 LE ASSOCTAZIONI DI OGNI PAESE ST
PRESENTANO

19,30 DISCUSSIONE
20,00 Moderatore: Cesare Saltini

DEFICIT DI ALFA 1 ANTITRIPSINA:
DOVE SIAMO, DOVE STIAMO ANDANDO
Maurizio Luisetti

21,00 CENA DI BENVENUTO

Nota:

Ogni paese/gruppo partecipante dovra fare una breve presentazione (max
10 min) sulla possibilita per i pazienti ¢ i problemi nella propria area.
Questo fornira una prospettiva sulla situazione dell’alfa-1 nel mondo.
Saranno gradite presentazioni seritte, in modo da fornirne una copia ad
ogni delegato, senza perdere importanti informazioni.

1 pagienti potranne usufruire di un servizio gratuito di spirometria
(specializzandi del Prof. Tantucci) durante la durata del congressa.

29 Settembre, mattino

“Conferenza inaugurale”
9,00  IL POTERE DEI PAZIENTI
John Walsh
“I perch&”

Moderatori: Bruno Balbi, Gerry Mc Elvaney

930  PATOGENESI DEL DANNO EPATICO
Francesco Callea

9,45  PATOGENESI DEL DANNO POLMONARE
David Lomas

10.00 LA MISURAZIONE DELLA FUNZIONALITA?
POLMONARE
Claudio Tantucci

10,15 DISCUSSIONE
10.30  INTERVALLO

Moderatori: Maurizio Luisetti, Mark Brantly |

11.00  STORIA NATURALE DEL DEFICIT DI AAT
NELLINFANZIA
Eeva Piitulainen

11.15 ETEROZIGOSI: UN RISCHIO?

Niels Seersholm

1130 DESIGENZA DI UNA DIAGNOSI STANDARDIZZATA
Haria Fervarotti

11.45 DIMPORTANZA DEGLI SCREENINGS
Luciano Corda

12.0 IL RUOLO DEI REGISTRI E IL COINVOLGIMENTO
DEI PAZIENTI: IL PROGETTO “PAAIR”
Jan Stolk

12.15  DISCUSSIONE
13.00 [PRANZO

29 Settembre, pomeriggio

“Gli esercizi”
1430 SESSIONE “INCONTRO CON LESPERTO”
(espert a disposizione per consulti individuali)

15,30  SESSIONE DI LAVORO
(e gruppi ruoteranno ad ogni sessione)

1. OSSIGENOTERAPIA
Luca Bianchi

2. PROBLEMI LEGATI ALLA VITA DI TUTTI I GIORNI
Kitty O’Connor

3. RIABILITAZIONE E NUTRIZIONE
Francesco D’dbrosca

19,00 TOUR DELLA CITTA?

21,00 | CENA DIGALA

30 Settembre, mattino

“La cura”

Moderatori: Vittorio Grassi, Claus Vogelmeier

9,15 LA TERAPIA CONVENZIONALE DELLE PATOLOGIE
CORRELATE AL DEFICIT DI ALFA1 ANTITRIPSINA
James Sioller

930  LATERAPIA SOSTITUTIVA E LE SUE PROSPETTIVE
Claus Vogelmeier

9,45 SVILUPPO DI NUOVI TRATTAMENTI
Robert Bals

10.00 TRATTAMENTO NON FARMACOLOGICO DELLE
MALATTIE POLMONARI
Bruno Balbi

10,15 DISCUSSIONE

10.30  INTERVALLO

“Prospettive future”

11.15 LA RICERCA E GLI SVILUPPI IN CORSO
Robert Stockley e Mark Brantly

1230 ARRIVEDERCI
Larry Warven e Nuccia Gatia

Durante il congresso i pazienti avranno Popportunita di porre domande
seritte ai relatori le quali verranno lette dai moderator a fine sessione.
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