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Una candidatura
nel segno della continuita

di Francesco De Luca

Cari Colleghi, ] o ]
quandoil Direttore Nino Gulino mi hainvitato ascrivere
un editoriale per il nostro giornalino, confesso di avere
provato un lieve disagio. Parlare di sé stessi non € mai
unacosasemplice, s corre sempreil rischio (ne abbiamo
tanti esempi!) di scivolare verso I’ autoreferenzialismo.
Per taleragione provero ad essereil pitl possibile distaccato.
Mi propongo, come consigliere, ale prossime elezioni
per il rinnovo del Consiglio Direttivo dellaSIP. L’ ho detto
d'unfiato, senzagirarci tanto attorno. Ecco, direte, la
solita, ennesima, richiestadi voto... Tutto giusto, eccoil
disagio! Provero aspiegare, brevemente, [eragioni che
mi hanno indotto ad accoglliere laproposta, pervenutami
dapiu parti, di candidarmi. o

Alberto Fischer, personaggio straordinario, che cosi
benehaoperatoin questo triennio nell’ ambito del Consiglio
Direttivo, in quditadi consigliere, hadeciso di non rican-
didarsi. Per mesi étrattato di un erroree, apil riprese,
ho provato adissuaderlo daquestasuascelta. Egli stesso,
per primo, haindividuato nellamiafiguraun possibile
successor e, insomma.colui acui passare idealmenteil
testimone. Dopo qual che resistenza ho ceduto ed eccomi
qua, inballo! CataniaetuttalaSiciliameritano, legittima-
mente, di avere un consigliere nell’ eleggendo direttivo,
mi hadetto Alberto. Si sono poi aggiunte, le sollecitazioni
degli amici dellaPaidos e dellaFimp coni quali ho da
tempo rapporti di stima, di autenticaamiciziain molti
casi, edi collaborazione. E aloraho accettato, conun’idea
precisa: portare, in ambito nazionale, |’ esperienza di
collaborazione e di solidarieta che hareso lapediatria
catanese un esempio dariprodurrein tuttaltalia. Non
esistono varie anime nella pediatria (ospedalieri, univer-
sitari, pediatri di famiglia), come dapiu parti si sostiene.
Esiste solalaPediatriael’interesse, in essaintrinseco,
per il benessere del bambino. Rimettereil bambino &
centro di qualunque progetto si desideri portare avanti,
éunaprioritaassoluta. Senon ci s rende conto di questo
eci s dividein fazione e gruppetti con I” unico obiettivo
di difendereil propriointeressedi bottega, saremo destinti
ad assistere al declino/fine della Pediatria (e gia sono
visihbili chiari segneli in questadirezione). Solo unacategoria
compattapuo far fronte agli attacchi, Spesso pretestuosi,
provenienti dapiti parti. L' esempio di un modo efficace
di fareeviverelapediatria, fattadi onestaintellettuale e
spirito di collaborazione, io I’ ho trovato a Cataniagrazie
agli amici dellaPaidos e ad Alberto Fischer, raro esempio
di trasparenzae professionalita. Ho condiviso in questi
anni con voi e con lui questo percorso, in manieratotale
e appassionata. .

Vi piace concludere con un pensiero tratto dallaCarta
degli Invisibili, movimento di resistenzaculturale, di
Diego Cugia, chendlasuaintroduzionerecita: gli Invisibili
privilegiano laliberta di pensiero, la condivisione della
conoscenza, il poteredelleidee, rispetto al potere politico
individualeeal “ pensiero unico” mediatico; |’ essere
all’apparire; il Noi all’io; il benecollettivo al tornaconto
personale. . o

_Con questi propositi, nel segno dellacontinuita, sono
EUI achiedervi di portare avanti, insieme, questo progetto.

I'inizio di un cammino chesi preannunziairto di ostacoli,
maparafrasando Guglielmo D’ Orange “non & necessario
sperare nellavittoriaper combattere con onore, quando
laCausaper cui s combatte e quellagiusta’.
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I'angolo di

Sono passati piu di 40 anni
dall’'ultima vera pandemia,

la Hong Kong,

e tutti si aspettavano che ne
sorgesse una nuova ed ora
possiamo dire che tutti siamo stati
dei “buoni profeti”.

Pandemia influenzale:
livello di guardia

Ricordiamo innanzitut-
to chei tipi di influenzas
differenziano per sommi
capi in due forme epide-
miologiche: I'influenza
stagionale e I'influenza
pandemica. Mentre lapri-
ma € attesa annualmente,
con una ricorrenza quasi
matematica alla fine
dell’ autunno, ininverno o
al’inizio della primavera,
|laseconda esplode quando
vuole, prevedibile nella
sua imprevedibilita, in
estate comein inverno (la
Soagnola nel 1918-19, la
Asiatica nel 1957, e la
Hong Kong del 1968).

Essendo passati 40 an-
ni dall'ultima pandemia,
tutti si aspettavano che ne
SOrgesse unanuovae quin-
di possamo dire, col senno
di poi, che tutti sono
stati dei "buoni profeti”.
Solo che shagliavamo sul-
la sua origine: ci si
aspettavache essa derivas-
sedall'epidemiadi Influen-
za Aviaria A/H5NL1 che sta
interessando I'oriente da
qualche anno: un'influen-
Za, originata dagli uccelli

(polli compresi), molto
grave, con unaletalita del
50% circa, che riesce a
passare dagli uccelli
all'uomo solo quando il
contatto sia particolarmen-
te intenso e ripetuto nel
tempo ma che non ha, al-
meno per ora, la caratteri-
sticaessenziae per definir-
si pandemia, di tras-
mettersi da un
umano al'dtro. Gli addetti
ai lavori temevano che
quest’ultimo passo
potesse essere vicino e
quindi guardavano
dl'influenzaaviaria, come
alla prossima pandemia.
Ma cosi, almeno per ora,
non e stato.

La pandemia
dinfluenza A/HIN1 non
e venuta dall'oriente ma
dal sud: é partitadal Mes-
sico, per invadere gli Stati
Uniti e da qui diffondere
nel resto del mondo: oggi
163 Paesi sui 193, presenti
sulla Terra, ne sono
colpiti. Ma, e qui stala
caratteristica fondamenta-
le, a differenza dell'in-
fluenza aviaria, questa

di Giorgio Bartolozzi

PANDEMIA, che chiame-
remo, per praticita, come
"Nuova Pandemia’, &€ una
mal attia rel ativamente be-
nigna, senz'altro piu beni-
gnadellanormaleinfluen-
za stagionale, sia come
numero di soggetti
colpiti che come numero
di morti (letaitafralo 0,2
elo 0,5%, cioé un morto
per 500-2.000 ammal ati),
almeno secondo |'anda-
mento che essa ha avuto
finoaoggi. Il livello 6, in
cui I’OMS, ha collocato
0ggi questa pandemia, €
I’ultimo grado di unascala
di unaclassificazione epi-
demiologica, che non fa
riferimento alagravitama
solo al grado di diffusione
attraverso i continenti, e
cioé al suo essere
“pandemia’. La popola-
zione, che non conosce
queste specifiche caratteri-
stiche classificative, vede
nel nome pandemia una
situazione di particolare
gravita, perche pensa che
tutte le pandemie siano
uguali, come pericol osita,
alaspagnoladi 90 anni fa.

Alcune caratteristiche

del virus HIN1.

Unacaratteristicacheinci-
desull’ epidemiologiaélaper-
centuale di variazioni del ge-
noma, chenel caso dell’HIN1
raggiungono valori del 20-
30%, contro un 2-3% registra-
to per il virus dell’ influenza
stagionale. Per tale motivo
mentre unabuona parte della
popolazione hagiaincontrato
nel passato virus influenzali,
che avevano in comune con
|'attuale, qual che componente
(emoagglutininae neuramini-
das) dellastrutturavirae, nel
caso di virusin grado di dare
unapandemia, il virussi pre-
senta per tutti come un virus
nuovo, che ha poco o niente
achefareconi virus del pas-
Sato.

A riprovadi quanto sopra
ricordato, basta pensare chei
bambini, che hanno avuto po-
che esperienze conii virusin-
fluenzali per aver assistito a
poche epidemie stagionali, si
ammalano con un'elevatafre-
quenza, superioredi 5-8 volte
quelladdl’adulto edi 10 epiu
volte quelladell'anziano. Ma
['anziano, che ha superato de-
cine di forme influenzali, e
chemagari s & sottoposto an-
nualmente alla vaccinazione,
ha, nellasuaideale biblioteca
anticorpale, qualche parte
(epitopo) in comune con il
virus stagionale circolante e
s ammaadi meno, anche se,
purtroppo, sempre in modo
molto grave. Vaccinarei bam-
bini dal1 anno a18 anni viene
considerata una delle
modalita per ridurre
I'incidenza dell'influenza sta-
gionale e della morte
nell'anziano, anche perchésia
mo sicuri che il bambino sia
"['untore”, cioé il diffusore
principale dellamalattia.

Lavariazione del 20-30%
del genoma conferisce una
caratteristica di novita
genetica, tale da permetterela

diffusione dellamalattiaatut-
tala popolazione. Ma, aben
guardare, non € proprio cosi:
anche questa pandemia
(come a suo tempo la Spagno-
[a) risparmia alcuni soggetti
in etasuperiorea 50 anni, che
avevano superato nel 1977
un'influenza stagionale HIN1,
apartenzadai suini. E' eviden-
te che buona parte degli anzia-
ni hadifeseimmunitarie verso
|'attual e virus pandemico: so-
no difesi solo quegli anziani
chenel 1977 s sono ammalati
d'influenza e non quelli che
allora sono stati risparmiati.
Ne deriva che, non potendo
usufruire dei dati anamnestici,
né essendo possibile stabilire
in laboratorio la situazione
immunitariaindividuale, sara
utile difendere dall'attuale
pandemia anche tutti gli
anziani, magari inserendoli
dopo dltre categorie arischio.
Cosa fare?

L e strategie da attuare per
limitare la diffusione pande-
mica sono essenzia mente di
tre tipi: @ Norme igieniche
individuali e collettive; b) in-
terventi farmacologici; c) vac-
cinazione. Trale normeigie-
niche individuali non perde
mal lasuaimportanzail lavag-
gio frequente delle mani e, in
tali casi assume un ruolo im-
portante |’ uso di mascherine.
Evitare gli assembramenti
(corretto il procrastinare
I"inizio delle scuole comeipo-
tizzato dal “quasi” Ministro
Fazio, imprudentemente con-
traddetto dal Ministro Gelmi-
ni), ed evitare, per quanto pos-
sibile, viaggi da e per Paesi
dove é gia diffuso il virus.
Peraltroil rispetto di un perio-
do contumacialedi 7 gg per i
soggetti provenienti dalle zone
colpite, rientra appieno tra
questi provvedimenti. Inter-
venti farmacologici con anti-
neuramidasi (oseltamivir e za
namivir), di cui di recente
presso il sito del Ministero

della Salute sono riportati gli
adeguati dosaggi,permette di
curare i malati e prevenire
ulteriore diffusione. Questi
farmaci vanno usati soltanto
nella profilassi di soggetti a
rischio (Circolare Ministeriale
sulle Categorie arischio) per
i quali vi sia stato un reale
pericolo di contagio.
L’unico vero, efficace mezzo
di prevenzione dellapandemia
e lavaccinazione la priorita
va per quelle categorie ari-
schio, individuate a livello
Nazionale e regionale e che
vedono trai primi gli operatori
sanitari. Lasceltade Ministe-
ro sembra quanto mai oppor-
tuna, sia secondo la
distribuzione per eta dei
150.000 casi verificatisi nel
mondo fino aoggi, Siasecon-
do quanto sappiamo oggi sulla
funzione di "untore" dei bam-
bini al di sotto dei 10 anni.
Ricordo che nel Calendario
delle Veccinazioni dellaFIMP
(2008, Congresso di Napoli)
eragiaprevistalaraccoman-
dazionedi vaccinarei bambini
da 1 anni a 6 anni per
I'influenza stagionale.

Le moderne conoscenze
sull'epidemiologia
dell'influenza giustificano
completamente questa scelta,
che, correttamente, viene pre-
vista anche per la pandemia

1N COrso.
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Si chiude nel’aprile del 2009 un progetto di formazione ed
informazione sul doping, diretto a 42 scuole delle medie
inferiori, distribuite su tutto il territorio nazionale, condotto
dalla UISP (Unione Italiana Sport per Tutti) e finanziato da
CND (Commissione Nazionale antiDoping) e ISS (Istituto
Superiore di Sanita). Il progetto é stato promosso da SIP e

FIMP e si e generato contemporaneamente all’indagine
condotta dalla SIP sull’adolescenza e presentata al 64°
Congresso Nazionale SIP di Genova del 2008.

E tu... tidopi?

L’ indagine condottadalla SIP su 1200 ragazzi
delle scuole medieinferiori haposto in evidenza
comeil 18% dellapopolazioneintervistata con-
Sideraaccettabilel’ uso di farmaci per migliorare
le proprie prestazioni. L’ indagine ha permesso
di prendere coscienzadi comeil doping non &
solo un pericol 0so e negativo correl ato dello sport
professional e, dove peraltro esistono leggi ben
precise e controlli e verifiche siadaparte delle
Societa Sportive nazionai e sovranaziondi, quan-
to anche un fenomeno sempre pit lievitante dello
sport amatoriale, dilettantistico. Intalearea, che
eil nostro quotidiano, non esistono leggi né con-
trolli, elavolontadi emergere e primeggiare ad
ogni costo fadell’ adolescente che si avviaallo
sport unafacilevittimadegli imponitori di paradis
artificiali. Lapraticadel doping € antichissima.
Sindai primi giochi olimpici, in Grecia, venivano
preparate delle pozioni per incrementare le capa-
citafischedegli atleti. Nell’ anticaRomavenivano
utilizzati carni di differenti animali scegliendoli
inbased tipodi sport, convinti chein questo modo
I” atletapotesse acquisire le qualitadell’ animale.
Semanticamentelaparoladoping originadal doap,
unamisturadi vino ethe chei marinal olandesi
assumevano per superare senzapaurae con mag-
gior coraggio letempeste.

Ne Novecento nasceil verboinglese“to dope”
ed il sostantivo “doping” per indicare unasostanza

di Alberto Fischer

che modificail rendimento. Gianel Novecento
vengono segndatele primevittime comeil cidlista
inglese Arthur Linton, che vince la Paris-
Bordeaux, morendo subito dopo per unadose
eccessivadi sostanze eccitanti (etere-cocaina).
Unamaggiore diffusione delle sostanze dopanti
si hasin dalle scoperte scientifiche fatte ancor
primadella secondaguerramondiale. Goering
facevaassumereai piloti dellaL uftwaffelasim-
paminaper renderli pit aggressivi e spericolati.
Cosi in manierapit o meno subdola, |e nuove
scoperte farmacologiche nel campo
dell’ infiammazione o della bronco-costrizione,
0de deficit ossigenativi, incrementavano laschie-
radi sostanze o farmaci utilizzabili per ottenere
maggiore efficienzadal proprio organismo, fuga
dallafaticaedal dolore. Si vadalledroghevere
eproprie (cocaina,eroing) afarmaci (anfetamine,
steroidi, anabolizzanti, eritropoieting, autotrasfu-
sioni, ecc.).

Gli effetti dannosi del doping, il loro snaturare
i concetti basilari dello sport, ne hanno fatto una
dellematerie conil maggi or numero di norme.
Nel 1942 |’Italia si dota normativamente
dell’itituzione del Comitato Olimpico Nazionade
edellaprimaleggerelativaal doping. Dauna
enunciazionedi principi segui laleggedel 1971,
n.1099, in cui venivatutelatalaattivita sportiva
estabilitele prime sanzioni. Laleggedel 29 no-
vembre 1995 esprimevalanecessitadi un
approccio internazionale al tema del
doping conlaratificadi quanto pubblicato
a Strasburgo nel 1989. In questa pub-
blicazione viene sottoscrittadai paesi
europel laprimalistadelle sostanze do-
panti, delle pratiche e dei metodi, cosi
come era stata prodotta dall’ Agenzia
Mondiale anti-Doping (WADA). La
successivaleggen.376 del 2000 accentua
le sanzioni che vengono comminate non
solo allo sportivo chefauso di doping,
ma anchea chi permette o induce
all’ utilizzo. L’ elenco delle sostanze
dopanti considerasiale sostanze asso-
lutamente vietate chei principi attivi ele
pratiche o i metodi vietati (tab.1).

L’ elenco, che viene costantemente ag-
giornato, riguardasiale sostanze utilizzate
in ?arache quelleutilizzate fuori gara. Sta
di fatto che esistono tuttaunaserie di far-
meaci finalizzati agpecifiche patologie, oes-
so salvavita, cherientrano trale sostanze
dopanti e per lequali lalegge 376 obbliga
amettere sullaconfezionelo specificologo
(fig.1). Sono del resto e stesse che possono
sfuggire ad unaverificaal di fuori delle
attivitasportive ufficiali. Alcune di esse,
che peraltro non necessitano di logo, sono
considerateintegratori alimentari edi esse
i giovani fanno largo uso. Senzaprendere
in considerazione | e piu note sostanze do-
panti (anfetamina, efedrina, cocaing, acooal,
ecc.) § ricordacome sostanze vietate sono
gli steroidi, i 32-agonisti, gli anabolizzanti,
I’ eritropoietina, lagonadotropinacorionica,
I’ormone dellacrescita, betabl occanti, ecc..
Di recenteeinvalso | uso in alcuni sport
di far ricorso atrasfusioni o autotrasfusioni,
metodo per il quale esistono maggiori dif-
ficoltadaparte di controllo e verificada
parte degli organismi competenti. Chi, tut-
tavia, necessita per problemi di patologia
di alcuni dei farmaci vietati (tab.1) deve
ottenere unadispensao certificazione me-
dicache vienevalutatae confermatadalle
autoritasportive. Vadasé cheal di fuori
delleistituzioni e delle attivitasportive uf-
ficidi, equindi nel vasto mondo del fithess
edello sport amatoriale e dil ettantistico,
mondo aqualelamaggior parte degli ado-
lescenti si approccia, € dove non sono op-
portunamente diffusi le verificheedi con-
trolli, I’ unico modo di prevenire |’ uso di
tali sostanze e quello di creare unarete ca
pillaredi formazione ed istruzione, cheten-
gapresentenon soloi principi di un sano
sport, tutto affidato sulle capacitaindividudi
edi gruppo, maanche quello di creare at-
torno al giovani dei tutor (familiari, scola-
dtici, allenatori e pediatri) ingrado di cana-
lizzare positivamente lavitadel ragazzo.

Nel 2008 s e avviato un modello spe-
rimentaledi formazione allo sport che ha
trovato SIP e FIMP concordemente e cor-
responsabilmente promotori intuttoil ter-
ritorio nazionale, attivando una serie
d’incontri in
tutte le scuole
con quello
spirito che da
sempre i pe-
diatri hanno
avuto sulla
prevenzione,
che oggi deve
sempre piu
passare dagli
aspetti medici a
quelli sociali.

LaSIPsirinnova...
(lettera aperta di Alberto Fischer, presidente
dell'associazione ACP-Paidos, agli amici Paidos)

Sicuramente sarete tuttiaconoscenzache a novem-
bre siterranno le elezioniperil rinnovamento del Consiglio
Direttivo della SIP. Ogni elezione, e quindianche quella che
riguardale societa scientifiche, rappresentail momento
piu elevato e determinante della nostravolonta partecipa-
tiva, che non bisogna mortificare con l'indifferenza. Nel
momento dell'iscrizione alla Societa ci siamo impegnati
ad offrire un contributo diindirizzo, questoimpegno passa
anche attraversola scelta deinostrirappresentantil Lo
statuto prevede che non cisipossa ricandidare nel ruolo
ricopertonella precedente amministrazione, mentre € pos-
sibilericoprire altriruoliall'interno degliorganiistituzionali
previstidallo statuto. La SIP hafatto in questitre anni
notevoli passi avanti, sia nella sua ristrutturazione orga-
nizzativa, dando massima priorité alla trasparenzaecono-
mico-finanziaria, che sul piano scientifico con 'attenzione
alleiniziative delle gruppidiStudio e delle Societa affiliate,
attraverso anche un maggiore valorizzazione del loro ruolo
scientifico, che ha permesso I'attivazione, per esempio, di
alcunelinee guida di comune riferimento Eertutti ipediatri.
Ungranbalzoin avantié statofatto anchenelleditoria SIP,
sia con la messa online del IUP, ma anche attraverso la ri-
modulazione del sito SIP, al cui miglioramento ho cercato
dicontribuire in qualita diresponsabile. Cio ha favorito una
maggiore attenzione, rispetto al passato, daparte dior-
ganiistituzionali, comeil Ministero, che in molte occasioni
hanno richiesto la collaborazione della SIP in progettias-
sistenziali comuni (adolescenti, obesita, allattamento,
linee-guida) e un maggiore peso nellavita societaria degli
stessigruppidistudio, delle Societa Affiliate e delle sezio-
niregionali. lo personalmente sono grato avoituttidiaver-
mi offerto, conil vostro appoggio, la possibilité divivere
questa positiva esperienza, che giudico completata, e poi-
chénonamo, caratterialmente, difendere ruolio poltrone
ad oltranza, ho deciso dinonricandidarmi. La sceltanone
statafacile, anche perché essa comportavail rischio che
nessunaltrorappresentante paidos, o, comunque, sicilia-
no, potesse esserein grado dirappresentarcie operare nel
prossimo direttivo conlo stesso grado di“parentela” men-
tale e sentimentale che milegaavoi. Da questa crisi sono
stato sollevato quando ho 5aPu1:o cheFrancescoDelLuca
avevadato la sua disponibilita a candidarsi, quasi accet-
tandoidealmente untestimone che permettesse dicon-
tinuare quanto da meiniziato. Tuttivoiconoscete France-
sco. E’ una persona che definire “eccezionale” & ben poca
cosa. Dielevata capacita professionali, in cuimescola gran-
deculturae passione, brilla soprattutto per caratteristi-
cheumane, chelo rendono estremamente vicino a ciascuno
dinoi. Daquando & stato “adottato” daPaidos, é riuscito
avivificarne tutte leiniziative offrendo sempre spuntiper
unaccrescimento culturale e organizzativo. Ritengo, quin-
di, con estrema convinzione, che possarappresentare
lideale prosecutore della mia attivitain SIP, poco differen-
tenellasua essenzadaquello che posso essere considera-
toio, maanche tuttivoi. Votiamolo! Ed infine & con piacere
cheinformo che quest’anno allaCommissione Assistenza
ecandidato ancheil direttore diPaidos, Nino Gulino. Tutti
abbiamo avuto modo di conoscerlointantiannidivicinanza
edilavoro comune, e non abbiamo potuto fare ameno di
apprezzare le sue doti e quell’humus umano che ciaccomu-
natuttisia con Francesco che contantiamici come Ciccio,
Maria, Vito e tuttivoi. E’ possibile esprimere una coppia di
colleghi di qualita nel prossimo Consiglio Direttivo, capaci
dicontribuire conilloro imFegno alla ulteriore crescitadella
SIP, dipende anche da noil



I neonato pretermine,
tra le tante problemati-
che, € anche a rischio di
sviluppare morbilita of-
talmica e uditiva. Pertan-
to ci e sembrato utile
“rinfrescare” gli argo-
menti cominciando con i
problemi visivi.

Lamorbilita oculare, che
comprende la riduzione
dell’ acuitavisiva, lo strabismo,
lamiopia, i difetti dellavisione

OFTALMOLOGICI

acolori edel campo visivo, S
presentanel 51% circadei pre-
termine rispetto al 19,5% dei
nati atermine. Una particolare
patol ogia ocul are specifica del
pretermine € laROP (Retinopa-
ty Of Preterm). L’ etiopato-
genes dellaROP non e ancora
ben definita, anche se lamag-
gior parte degli autori attribui-
scono un ruolo fondamentale
al’immaturitadellavascolariz-
zazione retinica (fattore anato-
mico) ed a caratteristico deficit
dei sistemi antiossidanti dei
neonati pretermine (fattori cor-

IL PEDIATRA DI FAMIGLIA,
IL NEONATO PREMATURO
ED IL FOLLOW UP DOPO
LA DIMISSIONE: ASPETTI

di Francesco Privitera

relati all’ eta gestazionale). Si-
tuazioni iperossiche transitorie
o silenti, danno ossidativo da
radicali liberi dell’ O,, vanno a
colpirelecellule endoteliali dei
vasi retinici in viadi sviluppo,
determinando vasobliterazione,
ipossialocale, necros cellulare;
acio segue unaabnorme vasco-
larizzazione con produzione di
fattori angiogenici. Secondo la
classificazione internaziona e
chetiene conto dellaclinica,
dell’ estensione e dellalocaliz-
zazione, abbiamo 5 stadi di
ROP (vedi tab.1).

Dal punto di vistaclinico
abbiamo una ROP acuta ed
unacicatriziale, lacui differen-
zaprincipae élapresenzadel-
lacomponente vascolare. Per
guanto riguardalalocalizza-
zione, il fondo oculare € stato
diviso in tre zone concentriche
(vedi fig.1): lazona 1 equella
pill posteriore e pit vicina al
disco ottico, lazona 2 élapar-
teretinicaintermedia o centra-
leelazona 3 elapiu periferi-
ca, cioel’ ultimaavascolariz-
zarsl.

festa 6 volte piu frequentemen-
terispetto ai neonati atermine,
e puo associarsi ad unagrave
condizione di retinopatia o ad
un danno neurologico centrale.
L’incidenza sale al 60% dei
soggetti se coesiste una ROP
allo stadio 3. Inoltrelo strabi-
SMO € quasi sempre una co-
stantein caso di emorragiain-
traventricolare severa
Lamiopia, asuavalta, eri-
scontratain pit del doppio del
prematuri rispetto ai nati ater-
mine, mentre laprevalenza, si-

di ROP chevengono visti nelle
UTIN, vengono poi seguiti da-
gli oculisti con un calendario
Ic:or}szequenzi a Ie a grado gél ma-

attia, per cui il compito del pe-
diatradi famigliagquello di
far si chei genitori capiscano
I’importanzadei controlli e se-
guano leindicazioni degli ocu-
listi, interagendo possibilmente
con loro. Per gli altri soggetti
prematuri che non hanno ROP,
Il pediatra di famiglia deve
sempre eseguire uno screening
accurato dellafunzionevisiva,
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soprattutto in
presenza di fat-
tori di rischio di
ipovisione. ||
primo semestre
di vitaed il pe-
riodo prescolare
sono | due mo-
menti cruciali.

3 La traspa-
renzadei mezzi
diottrici elava
|utazione del ri-
flesso rosso so-
no i parametri
pit importanti
del neonato; gia
nel secondo se-
) mestre devono
fig.1 | essere valutati
|"acuitavisivae

Lavascolarizzazione reti-
nicasi sviluppanel neonato a
artire dal disco ottico verso
aperiferiaesi completaalla
36°tt. di gestazione. Pertanto,
tanto piti bassa é |’ eta gestazio-
nale del pretermine, tanto piu
altasaralaprobabilitadi una
ROP graveinzonalo 2.

Per c?uanto riguardail ti-
ming delle val utazioni oculisti-
che nel pretermine, la prima
visitadeve essere effettuatatra
lalV elaVI sett. di etacrono-
logicaotrala32®ela33? sett.
di eta post-concezionale (se-
condodtri tralaV elaVIl stt.
di etacronologica). Levisite
successive vanno programma-
tein base dlaprimavalutazio-
ne. Un accenno & trattamento
dellaROP: crioterapiao/e la-
serterapia.

L e patologie oculari piu
frequenti nel pretermine sono
lo strabismo elamiopia: il pri-
mo, cioelo strabismo, S mani-

mile nei prematuri che non
hanno avuto ROP o formalie-
ve di ROP, aumentain modo
significativo in caso di ROP
grave, speciese e stato neces-
sario il trattamento. |l grado
dellamiopiaé correlato alla
severitadello stadio 3. Lami-
opianel prematuro, inoltre, si
puo avere anche in assenzadi
ROP e puo essere attribuita ad
un’ alterazione della crescita
dell’ occhio, in particolare del
segmento anteriore.
L’ associazione ROP grave e
morbilita oftalmica e docu-
mentata, mentre non sembra
dimostrataunacorrelazionetra
peso allanascitae comparsadi
patologie oculari. Nel preter-
mine lariduzione dell’ acuita
visivapuo intervenire anchein
assenzadi ROP, in seguito ad
eventi di natura ipossico-
ischemicao respiratoriainsorti
nel periodo perinatale. In gene-
re i soggetti giacon diagnosi

I"allineamento oculare, para-
metri che vanno successiva-
mente controllati anchein as-
senzadi una patologiaoculare
conclamata. Uno del metodi di
screening per I’ acuitavisivae
rappresentato dal sistemadegli
“occhi apalla’, costituito da
cerchi concentrici bianchi ene-
ri su supporto cartaceo chevie-
ne posto a circa 20-30 cm di
distanzadall’ occhio del neona-
to per favorirne lafissazione
primadi spostarlo da entrambi
I lati verificando il movimento
consensuale del capo; acio si
associalavautazione dellaca-
pacitadi fissarelo sguardo ma-
terno, parametro importantein
un contesto di interazione so-
cio-espressiva.

Il pediatradi famiglia co-
mungue ha sempre un ruolo
importante nei follow-up in
quanto “trait d'union” traneo-
nato, genitori e specialisti.
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Flash su: cervello e psiche

La conoscenza dei circuiti cerebrali oggi in nostro
p0ssesso rappresenta una condizione necessaria per
pervenire allacomprensione della umana. Questa e
stata definita dalla Montalcini: “suprema conquista
della materia vivente, alla quale 'uomo deve il privi-
legio di scalare le vette del bene, la tragica possibilita
di sprofondare nel male, e di riuscire ad emergere
dagli abissi della sofferenza. ..

Infatti, la pit grande sfida del nostro tempo con-
siste nello scoprire come da aggregati di neuroni e
di molecole si arrivi a funzioni come: pensiero, emo-
tivita, memoria ed, infine, alla coscienza individuale.
E’ nata pertanto la neuroetica, un campo di indagine
piti che una vera e propria disciplina.

Indagini molecolari e con neuroimmagini ci per-
mettono ormai di scandagliare il cervello in tutte le
sue funzioni. Ad esempio, si € scoperto recentemente
unasorta di zona di coordinamento dei due emisferi,
localizzata in una porzione mediale-posteriore, pro-
prio a cavallo dei due emisferi. I ricercatori I'hanno
definita “hub” della corteccia, per la sua struttura
estremamente ramificata.

Bisognera pero sempre ammettere che esiste il
“libero arbitrio”, che non implica semplicemente una
consapevolezza “istantanea”, la sola che riusciamo a
tutt’oggi ad investigare con strumenti sofisticati.
L’autodeterminazione e la possibilita di scegliere
restano sempre le caratteristiche essenziali della spe-
cie umana.

Spunti di neuroetica

L’invidia & un sentimento che non viene manife-
stato all’esterno, ma che viene covato a livello inte-
riore. In molti induce sentimenti di vergogna, ma
parecchi provano piacere dal dolore che colpisce le
persone invidiate. Il dolore ed il piacere sono due
sensazioni fisiche che servono alla nostra sopravvi-
venza, ma debbono essere controllati ed accettati, a
livello sociale e relazionale.

Invece I'odio vero e proprio “accende” le aree le
aree putamen ed insula, implicati I'uno nel senso del
disgusto e del disprezzo, I'altra nell’elaborazione dei
diversi stati emotivi. Inoltre I'odio attiva centri della
corteccia, sedi del pensiero razionale, del controllo
dei movimenti, della pianificazione.

Interessanti sono stati le indagini che hanno ri-
guardato le aree cerebrali coinvolte nel valutare
“delitto e castigo”. L'area analitica del cervello (cor-
teccia prefrontale dorso-laterale destra)si attiva per
giudicare se esistano 0 meno i presupposti della col-
pevolezza. Viceversa, sono le aree del cervello respon-
sabili delle emozioni (amigdala, corteccia prefrontale
mediale e cingolata posteriore) a stabilire I'entita
della punizione. Anche nel solo desiderare una puni-
zione per una persona, mettiamo in gioco la nostra

di Angelo Milazzo

soggettivita: sentimenti, esperienze personale, atte-
nuanti ed aggravanti, ecc. Cio potrebbe spiegare an-
che I'oscillazione dell’ "opinione pubblica”, e della
classe politica che ci rappresenta, tra orientamenti
garantisti e giustizialisti.

The “blue mothers”

Prima dei 18 anni d'eta, circa il 15-20% dei bam-
bini e degli adolescenti ha gia sofferto di almeno un
episodio di “Depressione maggiore”. La Depressione
costituisce senza dubbio una dei piti inquietanti mali
della nostra epoca. E’ stato dimostrato che la depres-
sione maggiore cronica pud determinare perdita di
sostanza grigia in varie regioni cerebrali.

Esiste una sindrome depressiva che deve essere
fronteggiata dal pediatra, pur non interessando diret-
tamente i bambini. Si tratta della depressione post-
partum.

La diagnosi diventa probabile quando la madre
manifesta un umore triste e I'assenza di piacere in
qualsiasi attivita, incluso il prendersi cura del bambi-
no, per un periodo di almeno due settimane. | distur-
bi di media gravita interessano almeno il 10-15% del-
le puerpere, e persistono per oltre 6 mesi. I loro figli
sono a rischio di: cattiva compliance ai consigli dei
pediatri, alimentazione irrazionale e spesso eccessiva,
trasmissione di paure e malessere.

Importante sarebbe intercettare soprattutto quel-
100,1-0,2% rappresentato dai casi gravi, che possono
sfociare nei drammi che interessano la cronaca nera:
infanticidi, suicidi, maltrattamenti gravi dei bambini.

E’ stato dimostrato che esiste persino una sorta
di marker durante la gestazione. Infatti, elevati livelli
di pCHR (placental corticotropin-releasing hormo-
ne) possono anticipare I'insorgenza della depressio-
ne. | dati risultano particolarmente significativi, a
partire dalla venticinquesima settimana di gravidan-
za.

Numerosi studi
hanno evidenziato
che il rischio de-
pressivo aumenta
per le neo-mamme
che non hanno
persone con le quali
confidarsi, o sono ¥
isolate socialmente,
0 non hanno sup- |
porti. I colloqui,
anche semplice-
mente telefonici,
sono risultati utili,
come rapporti em-
patici “da madre a
madre”.

hi di voi non hamai visto almeno una

C puntatadellafortunatafiction televisiva

“Unmedicoinfamiglid’ ? Selo avetefatto

avrete sicuramente ben compresoiil si-

gnificato di fiction: finzione, appunto, che piu
finzionenon si puo!

Soloil fatto cheil fortunato dott. Martini Sia
stimatissmo datutti i suoi pazienti € giaun dato
poco aderente dlareata, mail farlo apparire
rispettato e ben voluto datutti i suoi colleghi
e collaboratori & proprio troppo: ne hanno di
fantesaquedti autori! 1l culminelo s raggiunge
quando tutti i componenti dellasuafamiglia

(ascendenti, discendenti e collaterali) lo
considerano un vero maestro dellamedicina
€seguono scrupol osamentetutti i suoi consigli
sottoponendosi diligentemente alle sue cure,
dlorasi checi vieneil dubbio: s trattadi fiction
televisivao eil generefilm di fantascienza?
Noi, medici infamiglia, o sappiamo chela
realtaé cosaassal diversa: digiamocelo!

Il tentativo da parte dellafamigliadi fare
di noi degli insicuri edel frustrati cominciafin
dasubito: non s faintempo ad immatricolars
chegiail parentado ti sottopone tutti i malanni
dd tuo albero gened ogico. Sai subito mitragliato
dalle domande piu disparate (ed alcune sono
tendenziose, perché chi lefane conoscegiala
risposta...), daquesiti impossibili che nonne,
Zieeparenti acquisiti non vedevano I’ oradi farti,
non avendo —magari —sino ad aloraavuto il
coraggio di rivolgerli al proprio medico. Guai
atese, giatremesi dopo|’inizio dell’anno ac-
cademico, non hai tutte le risposte pronte:
dall’alucevalgo di ziaAdaal’ictusdi honno
Giovanni, dal diabetedd cuginoalevarici della
nonna, non ¢’ e campo dello scibile medico nel
guale non sarai interrogato!

Per fortunagenitori efratelli nonti conside-
reranno mai: Sono troppo “siretti” loro! Del resto,
comes faaprendere sul serio lasorellapiagnu-
colosaacui hai fatto dispetti per oltre un venten-
nio?Non c'énientedafare: potrai diventareun
primario o un professore universitario di chiara
famamain casati mancherasempreil “carisma’
(spesso presente nel medici coni quali non hai
dimestichezza). E per questo chein famiglia,
paradossamente, e piu credibileil consiglio del
vicino di casao dellaziaElide che haappena
consultato quel gran*professorone’ (nonimporta
se - magari - laureato fuori corso grazie al
“Cepu”).

Coni discendenti Stretti |e cose vanno ugual-
mente male, anche se per opposti motivi. E" na:
turaleper i figli nutrireuna fiducia incondizionata
nel confronti dei loro genitori, indipendentemente
dal lavoro che essi svolgano, e cio vae ancor di

piu per i genitori-pediatri (categoriaad “alto
rischio”). E' raro pero cheil coinvolgimento af-
fettivo unito alascarsa (auto)stimaches respira
infamigliafacciano di tali genitori dei medici
obiettivi. E' capitataame soltanto unafamiglia
piu cinicadei Simpson? Solo ai miei figli sono
toccati i nonni “premuros” chedlaprimafebbre
dei nipotini hanno chiosato, con I’ ariapitinno-
centedel mondo: «Mahai chiamatoil dottore?»,

E’ naturalechesi finiscaper entrare nel pal-
lonee, ndlamiglioreddleipotes, s chiedaauto

a colleghi pitivicini checi salvano daogni pe-
ricolosaformadi “ miopiaaffettivd’. Mac' eanche
lapeggioredelleipotesi, quellache conduce a
dar rettaallapropriaansiasenzachiedere aiuto
anessuno. || medico ansioso, infatti, pud essere
il peggior nemico di un povero paziente-parente:

si rischiadi sfiorarelaMunchausen by proxy!

Ogni cefaleaémeritevole di TAC, unafebbre
prolungata sara certamente unaleucemiae ogni

mal di panciaunaperitonite: il rischio €chein-
dagini diagnosticheinappropriate e terapienon
indicate sianoil prezzo salato dapagare per tanta
incontenibile ansia.

Ottimistaper natura, maabbastanza umile
dachiedere aiuto anche oggi (a22 anni dalla
laurea) quando mi sembradi perderel’ obiettivita,
mi SoNo spesso trovataagestirein solitudinele
comuni malattieinfantili dei miel trefigli, sup-
portatadallafiduciaincondizionatadi mio marito
(cheper fortunanon emedico). Intutto cio, presa
lanecessariaaccortezzadi non partecipare mai
le malattie ai nonni (per i motivi di cui sopra),
mi SONo sempre sentitagravatadaun forte senso
di responsabilitae, soprattutto, dallamancanza
di ogni possibilitadi “sfogo”. Quando un vomito
non si arrestaanche setrattato nel migliore dei
modi, un sintomo €ingannevole (come spesso
capita) emi portafuori strada, unaprognosi si
allungadi qualchegiorno o unafebbretrattata
con antipiretico sale, anziché scendere, non poso
attribuireanessuno la* colpa’ di tali sgradevoli
eccezioni enon mi restacheinvidiaretutte quelle
madri libere di esclamare; “ Uff! Quellastr...
dellamiapediatranon capisce proprio nientel”.
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L’esame delle

urine e uno

degli esami che

piu frequente-

mente ci ritroviamo a
richiedere per i nostri pazienti.
Un eccesso prescrittivo o0 un

test diagnostico prezioso?
Silvio Marenghini illustre ne-
frologo pediatra nonche no-
stro ospite agli incontri di
Acireale ribadisce in questa
intervista la sua grande utilita.

(a.9.)

A.Gulino: L'esame delle urine & uno
degli esami che piu frequentemente ri-
chiediamo in ambulatorio, quali infor-
mazioni ci puo fornire?

S.Maringhini: Un esame delle urine
ben fatto e di importanza fondamentale
nella diagnosi delle principali nefro-
uropatie.

L’esame chimico fisico delle urine é di
solito fatto dalle apparecchiature e puo
essere effettuato anche in ambulatorio
con strisce reattive disponibili in commer-
cio; il mio consiglio & quello di fornirsi di
gueste strisce e ricorrere ai laboratori
esterni il meno possibile. In ambulatorio
infatti si possono ottenere urine appena
emesse evitando errori che derivano da
una raccolta inadeguata ed una conserva-
zione errata del campione di urina. Il peso
specifico é influenzato dalla assunzione
di liquidi ma se & basso nelle prime urine
del mattino & evocativo di danno renale.
Il pH e variabile e poco utile cosi come le
informazioni su bilirubina, chetoni ed
urobilina. La presenza di glucosio, in as-
senza di diabete mellito, € indice di un
danno tubulare renale. La presenza di

sangue di solito indica ematuria patologica
ma la positivita della colorazione € pure
indice di emoglobina o mioglobina nelle
urine. La proteinuria se elevata deve fare
sospettare una malattia glomerulare a
meno che non ci sia infezione. La positi-
vita per nitriti ed esterasi leucocitaria €
evocativa di infezione urinaria.

L’esame del sedimento é di solito fatto
al microscopio e la lettura é soggettiva;
un esaminatore esperto puo segnalare la
presenza di batteri, cristalli, cilindri che
sono evocativi di eventi patologici (infe-
zioni, urolitiasi, nefriti) e fare una conta
di eritrociti e leucociti (di solito patologica
se superiore a 3 e 5) nonché esprimere un
giudizio sulla morfologia delle emazie
(monomorfe quelle delle basse vie, di-
smorfiche quelle di origine glomerulare).

G.: In caso di microematuria che fa-
re?

M.: E’ bene confermare la presenza di
ematuria microscopica (colorazione della
striscia reattiva per sangue e presenza di

un alto numero di emazie all’esame delle
urine che sono hormocromiche) in un se-
condo esame dal momento che I’ematuria
puo essere transitoria. Se e presente leu-
cocituria o nitiriti o batteri € molto pro-
babile che ci si trovi di fronte ad una in-
fezione urinaria; se € associata proteinuria
c’é una glomerulonefrite; se I’ematuria
a invece e isolata e non associata ad alte-
razioni ecograficamente documentabili,
e bene ricercarla negli altri componenti
familiari e valutare la presenza di fami-
liarita per nefropatie ed uropatie.
L’ematuria isolata non familiare puo es-
sere associata ad ipercalciuria o microal-
buminuria; se entrambe queste alterazioni
sono assenti & verosimile che sia benigna,
anche se persistente.

G.: In caso di proteinuria che fare?

M.: Anche la proteinuria puo essere
transitoria e quindi deve essere confer-
mata. Se é presente batteriuria & possibile
una infezione urinaria, se c’é ematuria
bisogna sospettare una glomerulonefrite.

=aelle ur

[ —
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Se la proteinuria é isolata bisogna esclu-
dere una proteinuria di tipo ortostatico.
Se la proteinuria é presente anche in cli-
nostatismo ed é superiore a 40 mg/h/mq
o il rapporto proteinuria creatininuira e
superiore a 2 (mg/mg) allora ci si trova
di fronte ad una sindrome nefrosica.

G.: Quando sospettare un'insuf-
ficienza renale?

M.: I sintomi dell’finsufficienza renale
si presentano di solito quando la filtrazio-
ne glomerulare e gravemente compromes-
sa ed il danno e spesso reversibile. Per
guesto e stato proposto di sottoporre a
screening in eta adulta soggetti a rischio.
In eta pediatrica I’insufficienza renale,
sia acuta che cronica, € per fortuna rara
ma alcuni sintomi e segni devono essere
presi in considerazione come evocativi di
insufficienza renale. La poliuria, con in-
capacita a concentrare le urine, € un se-
gno precoce di un danno tubulare inter-
stiziale cosi come puo esserlo la presenza
di glicosuria o proteinuria isolata. Un ri-
tardo nell’accresci-mento staturale o la
presenza di anemia normocromica posso-
no pure indicare la presenza di insufficien-
zarenale.

Molte malattie che portano ad insuffi-
cienza renale in eta adulta possono esor-
dire in eta pediatrica. Il ruolo del pediatra
e fondamentale nella prevenzione
dell’insufficienza renale in eta adulta.

E” in corso di realizzazione il seguente
progetto approvato dall’Assessorato alla
Sanita della Regione Sicilia: “Creazione
di percorsi diagnostici - terapeutici e con-
divisione di protocolli e linee guida tra
u.o. di nefrologia e pediatria di libera
scelta”.

| pediatri di libera scelta che vogliono
partecipare possono inviare la loro ade-
sione al seguente indirizzo di posta elet-
tronica:
“nefrologiapediatrica@ospedalecivic
opa.org” , indicando: Nome e Cognome,
recapito di posta elettronica, telefono,
indirizzo postale e comune presso il quale
esercitano la loro attivita professionale.
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Qualcos'Altro

di Antonino Gulino

Questione di cuore
Regia: Francesca Archibugi
Con: Antonio Albanese - Francesca Inaudi
- Kim Rossi Stuart - Micaela Ramazzotti
- Paolo Villaggio

Primadi |ppocrate |e malattie erano con-
siderate frutto dellavendettadi demoni ostili
che costringevano I’ uomo aconfrontarsi con
lapropriafragilita. Oggi lamedicinaci ha
fatto scoprire non solo le cause dellamalattia
maanche leragioni dellanostrafragilita, na-
scostafrale pieghe del nostro DNA. Rimane
comunque lasorpresadi scoprirsi malati, di
condividere |anostra sofferenza con scono-
sciuti tanto diversi danoi. Questo e quello che
succede ai protagonisti dell’ ultimo film di
FrancescaArchibugi: Angelo, un uomo sem-
plice, pieno di vitacon unabellafamigliaac-
canto e Alberto, fineintellettuale, sarcastico,
ironico, masoprattutto solo.

Uninfartoli faincontrare e scoprireamici,
unamalattiacancellaleloro diversitae avvi-
cinadue universi sociali distanti, quasi incon-
ciliabili. Angelo cominciaadubitare delle
Propriesceltedi vita, improvvisamente scopre

eragioni del malessere dellapropriafiglia
adolescente, dell” insoddisfazione dellapro-
priamoglieecomprendei limiti dellafamiglia
cosi come |’ avevaimmaginata e costruita.
Alberto scoprelapropriasolitudine, il vuoto
affettivo riempito dainutili miti e cercarifugio
nellafamigliadi Angelo. Malaloro amicizia,
frutto dellavendettadi demoni malevoli, &
destinata a naufragare tragicamente: Angelo
muore e lasciaall’ amico un compito arduo,
maancheunaragionedi vita, aiutare acresce-
rei propri figli.

Laregistariesce con sensibileluciditaad
analizzare un mondo anoi ben noto, quello
dei malati, mette anudo le debolezze maan-
chelaforzadi chi soffre, coglieil loro dispe-
rato bisogno di vita. Aiutata dadueinterpreti
straordinari, e, che riescono con maestriaa
disegnare due personaggi estremi macredibili.
Mail merito maggioredel film eforse quello
di essereriuscito a cogliereil dolore,
|’impotenzadi chi si trovaad accompagnare
il malato nel suo percorso di sofferenza.

Quantevolteci siamo trovati, dapediatri,
aconsolare genitori disperéti e, avolte, non
siamo riusciti acomunicare con lagiustaem-
patialanostra partecipazione, dimentichi che
ancheil nostro lavoro € una“ questionedi
cuore’.

In mezzo a
tanti libri, bellissi-
mi, che propon-
gono storie an-
che illustrate,
uno particolaris-
simo le storie le
crea dase. E' “La
mia piccola offici-
na delle storie” di
Bruno Gibert (Gi-
ralangolo, =
13,00), un libro
interattivo che
permette ai bam-
bini, € il caso di
dirlo, di mettervi
le mani dentro e
di comporre frasi
assemblando
quattro pezzi di
schede relative
ad un dove, un
chi, un come e
un cosa. Si puo
ricercare
|'accostamento
piu logico e owvio
seguendo la scel-
ta dettata dallo
stesso colore
delle schede - Di
notte la lucciola
illumina il cielo -
o vengono fuori
piccole assurde
situazioni deter-
minate da inve-
rosimili abbina-
menti - A scuola
il bel gattone
sbaciucchia quat-
tro polli arrosto .
Il risultato di una
siffatta lettura e

recensioni

La mia piccola
officina delle
storie

di Bruno Gibert
Ed. Giralangolo,
a 13,00

di Giusi Germenia

un assicurato di-
vertimento che
nasce dal gioco
di combinare
soggetti e azioni
con fantasia e di
sperimentare, da
soli o con gli altri,
I'effetto del risul-
tato. Ottimo per
chi comincia a
leggere e coniu-
ghera al piacere
della decifrazione
- vengono usati
infatti chiarissimi
caratteri a stam-
patello - il sorriso
delle situazioni
generate dalle
frasi e lo stupore
delle mille possi-
bilita delle parole
e della nostra lin-
gua. Per non
parlare del fatto
che il testo non
propone illustra-
zioni ma apre da-
vanti ai bambini,
solo con le paro-
le, uno stragran-
de numero di
quadri rappre-
sentabili.

Sono solo 21
frasi in tutto ma
possono genera-
re per il matema-
tico gioco combi-
natorio ben
19.841 storie dif-
ferenti, pratica-
mente una lettu-
ra senza fine...

Favola
|l gioco piu bello
del mondo

“Facciamo un gioco. Devi direi tuoi desideri.
A voce dlta, pero, altrimenti non si avverano. Per
esempio: 0 andro astudiare canto e canterd per il
mondo. Faro concerti nelfle citta pitimportanti e nei
villaggi pitiraccolti. Saracosi perché giaimmagino
chesacosi. Perché quando canto, tutti I miel desideri
coincidono coni mie doveri. E nonimmagino niente
di piu bello e completo per me, in questavita. Ecco,
piu 0 meno, roba del genere. Su, provaci!”

“Maquesto & un sogno!” :

“No. %uataé larealtd, che hale sue precise
regole. Sono quattro, in tutto. Primaregola: devi
prendereil tuo sogno e ripeterlo dentro di te, pit
volte. Poi devi dirlo piano. Sentirne le parole, la
musicalitadel racconto. Devi raccontartelo dasola
e devi godere nell’ ascolto. E questaélaregola
numero due. Laterzaregolaédirlo avocedta, forte.
Fal uscirel’energiaefai chegli altri rimangano senza
fiato, che ascoltino senza poter fare niente di serio
Per impedirti di continuare. Leloro presein giro ti

aranno solletico. Infine, regola numero quattro:

dovrai scrivere tutte le parole che saranno uscite da
dentro di te. E il tuo sogno diventerarealta, perché
non ¢’ éniente di piti forte dell’ energia dell’ uomo,
che re_cc%glle I’ energiadi questo mondo, di tutti i
mondi edi tutte le stelle. Le parole che scriverai
saranno letracce dellatuafelicita E aloranon avrai
scampo: o le seguirai oppure vivrai infelicemente.
Non ci sono vie di mezzo, per esserefelici. Guai a
chi lascia coprire dalla polvere quelle tracce”.

“E’ troppo grande, 10 ho paura...” :
“Lasolapaurache provi, adesso, € quelladi
vedereredizzato il tuo sogno. Lo sai perché? Perché
niente di questa apparenzacci insegna a poter essere
felici. Lascuola? Lachiesa? Lo stato? La societa?
Loro insegnano i doveri, che vanno da
tutt’ altra parte rispetto ai desideri. |o ti ho parlato di
far coinciderei tuoi doveri coi tuoi desideri. Tu, in
fondo, hai un solo dovere: perseguireil tuo sogno.
(Cj:uc%ec amarti. Amaefai quello chevuoi. Macomincia

ate.

“Hai paura perché non pensi di sentirtelo _
raccontare da qual cun altro, perché non credi chesi
possaleggerlo in un manuale, perché nessuno ne ha
mal fatto un film. Ed e vero. Perché puoi trovare solo
i sogni, realizzati, degli altri. || tuo sta dentro di te
esolo tu puoi farlo diventarelatuavita. A modo tuo,
esattamente come vuoi tu e nessun altro”.

“Vuoi dire cheio posso sognare quello che
voglio? Che posso volere quello che voglio? E che

fare quello che voglio?’ : -

“Ti dico di pit: tu se quello che immagini di |
essere. Né pit, né meno. Noi tutti siamo i prodotti
dei nostri sogni, o meglio, dellaforzadei nostri sogni.
In ogni vita, tutto € possibile. Il motore éil nostro
istinto eil solo limite & lanostraimmaginazione”.

“Madimmi unacosa: tu, come fai asapere
questo? . .

“lo non mi sono mai fermato. Ho cercato il
dolore, I"ho preso e portato con me, fino alasua
evaporazione. || dolore & come labenzina: deve
bruciare per scomparire. Il fuoco famale, ma
rigenera, disinfetta, e lavitaricominciadal terreno
bruciato. Lo fanno i medici chirurghi sui pazienti,
lo fanno i pastori coi pascoli per il gregge . E poi,
cal fuoco ci si pud ancheriscaldare. | miei ricordi
mi hanno riscaldato e mi hanno fatto rinascere. Vivo
adesso in questa vita, conoscendo molti perché, che
partono anche dalla vita passata. Sono rinato e
capisco che non ¢’ una sola personaal mondo che
non abhiail suo piccolo o grande dolore dentro. Per
questo, io dico che non ¢'é una sola personaa
mondo che non abbiail suo piccolo o grande sogno
dentro. Ognuno di noi lo sa, qual il proprio dolore.
Ma non tutti hanno |laforza di accendereil cerino.
Cosi, molto spesso i sogni s'impolverano,
invecchiano, marciscono, s infettano e diventano
leunghie dellamorte. Chi vive nellafdlicita—attenta,
non dico serenita— di vedere realizzato il IéJropno

no, sachelamorte non ?h appartiene. E quando
sarail momento, lui semplicemente chiudera gli
occhi e cambiera forma, lasciando questo corpo
vecchio o malato o ferito. Non ci sono sogni
impossibili, ci sono realta non immaginabili”.

“Detto cosi, sembra un gioco”

“Non éun gioco: il piu’ bel gioco del mondo.
Noi_pensiamo che bisogna imparare tante materie,
tanti libri, tante lezioni ascuola, al’ universita, a
corsi superiori, alle specializzazioni, agli
aggiornamenti professionali. E questo € vero. Ma
non ci completa. Perché'e9 tutto questo sapere non
ci risvegliaj ricordi, che sono presenti e sirenati:
al’'inizio, cioé quando siamo bambini. | bambini
non hanno le parole per dirli e non hanno i limiti
del reale per poterli raccontare. L’uno € un
impedimento, |’ altro € un gioiello. Quando si cresce,
nell’ applicazione dello studio delle parole, si pud
perdereil gioiello per strada. Allora, se ancorac'é
un piccoloricordo di quel gioiello, I unicasoluzione
e tornare indietro e percorrere tutta la strada fatta,
fino aquando non si ritrova. Questo ha un prezzo,
che si pagacol dolore”.

“Tu sei un bambino”. :

_“No, io non sono un bambino. Sono tuo papa,
figliola Vieni qui adesso, che ho vogliadi
abbracciarti”.

" Di mmi ”

“lo chi sono?" - -

“Facciamo un gioco: chiudi gli occhi, fai tre
respiri profondi. Poi li riapri e sarai nellatua
risposta’ .
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L ALLER GONAUVIA
Come definire una
reazione avversa:
modelli
metodologici

di Filippo Di Forti

Leavversitas sanon mancano mai e azioni,
avversioni ereazioni sono |’ humus biologico
doves consumalabioillogicitade genere uma
no. Noi ormai pediatri di mezz eta, instradati in
unaserenapace del sens “professionali”, sicu-
ramente abbiamo notato come particolari ten-
denze cultural -social-populistico-economico
abbiano influenzato I’ osmosi tra medico e pa-
Ziente.

Tralasciando di verificare |’ esistenza di
osmolaritaed osmolaitatrale duefasi, occorre
prendere atto di comesiatristel’ esstenzadi una
stretta correl azione trafermenti sociai e pensiero
medico.

Ormai & consuetudine scrivere nell’ Al-
lergonauta, cio che potrebbe sembrare un ab-
stract dell’ argomento cheil sottoscritto affronta
in uno degli ormai memorabili incontri Paidos.

Non so chi abbiaavuto la mefistofelicaidea
del titolo: " Come definire unareazione avversa:
modelli metodologici”. Mi pare di intravedere
un Gulino chesalaride sottoi “miei” baffi, ma
certamente lacomplessita, che aleggiasu questo
argomento, fa si che sia piu che legittimo un
titolo a parer mio fortemente provocatorio come
questo.

Per unfruitore dell’ EBM, comeil sottoscrit-
to, eistintivo “reagire” acio, dicendo che do-
vrebbe esistere una definizione ed un modello
metodol ogico per arrivare al’identificazione di
unareazione avversa, ma purtroppo non € cosi.
Purtroppo, per accettare ci0, occorre entrare
nell’idea che I’ ipersensibilita afarmaci o ad
alimenti € daconsiderarsi come unagrandeimi-
tatrice di tante altre patol ogie. Esantemi morbil -
liformi o bollosi, orticaria, anafilassi, varie di-
scrasie ematiche, epatopatie, nefropatie, malattie
dell’immunita ne sono un esempio e che le no-
zioni a nostra disposizione non sempre sono
esaustive.

Tresono gli andlli deboli del sistema: varia-
bilitadel quadro clinico, insufficienzadellaclas-

sificazione di Gell e Coombs (marimanelami-
gliore disponibile), test ematici eclinici di diffi-
cileinterpretazione.

Nell’ambito delle definizioni mi sembrala
pit accettabile quellache prevedel’ A.E., A.D.E.,
A.D.R.(fig.1).

Subentrain questo contesto I’ inquietante
concetto di errore medico, che poi & cio che tutti
temiamo e che soprattutto condiziona fortemente
il nostro operato.

Gli errori potrebbero essere distinti in errori
organizzativi (fig.2), ed in errori umani (fig. 3).

Certamente, |’ intoppo pitiinvadente €1’ ac-
certamento dellarelazione di causditatraazione

ed evento, che caratterizza la seconda fase di
questo maledetto titolo, ovvero i modelli meto-
dologici.

Il pit inquietante, pericoloso ed intrigante
tra i modelli metodologici € quello “bricolage”,
ovveroil fai date suggerito dai buchi E.B.M.
presenti sull’ argomento.

Uso pit 0 meno sapiente di anamnesi,
E.O.G., esami di |aboratorio, ma soprattutto di
unaforte dose di intuito e “ars medica’, non
sarebbe disdicevole, ma se cerchiamo di intuire
I’ evidenzadi questa“metodologia’, immagino,
nellamigliore delle ipotesi, che possatrattarsi
di evidenzadi tipo H (giustappunto avolte non
si capisce un...). Gli algoritimi sono una buona
partenza, un tentativo pit lodevole e perfettibile
e quello costituito dal questionario europeo
sull’ alergiaafarmaci pubblicato daRomano a.
et a suGiorn. It. Allergol. Immunal. Clin. 2002;
12: 151-157.

Fermo restando |a mia opinione personale
sull’ utilizzo di questi criteri anche alereazioni
avverse daaimenti, nel questionario s fariferi-
mento ad unadistinzione, nelladiagnosi di iper-
sensibilitaafarmaci, di unafase acutaed unadi
remissione clinica. Lafase acuta, di pertinenza
del medico curante, mentrelafasedi remissione,
di pertinenzadel centro specialistico alergolo-
gico.

Come definire una reazione av-
versa

- Adverse event (A.E.):

Danno non necessariamente correlato a
farmaco o alimento effetto collate-
rale;

- Adverse drug event (ADE):
Danno causato da un farmaco da un suo

uso inappropriato errore medico;

- Adverse drug reaction (ADR):

Danno causato da un farmaco a posologia
normale dette anche R.A.F. fig.1

Compito del medico curante sarebbe una
azionedi filtro, caratterizzata dall’ accertamento
dellapresenzadi un evento dovuto areazione
dlergicaod ipersensibilita, tramite |’ utilizzo di
unaanamnes accuratae dettagliataedi indagini,
dalui stabiliti, in base all’ evidenza di quanto
riscontrato. Compito del centro specialistico
alergologico, é stahilire quale siastato I’ agente
eziologico, sullabase dei dati stilati nel questio-
nario dal medico curante.

Premesso il mio invito aprocurarsi unacopia
di detto questionario, &€ opportuno, se non neces-
sario averele nozioni minime per poterlo stilare,
manon posso essmermi daa cune considerazioni
personali.

Nelle precedenti edizioni dell’ allergonauta,
ho parlato di acuni esami di laboratorio parti-
colari, chenel fatti rappresentano pit importanza
ai fini di studio, che di diagnosi, come FAST,
CAST, test di trasformazione linfocitariaetc....

Emerge da questionario un tentativo di sdo-
ganamento del medesimi e di inserimento nelle
procedure di diagnosi. Probabilmenteil fine &
verificareil significato precipuo di questi tests
su vastascaa, per poi eventual mente suggerirli
nelle routine diagnostiche, unavoltaverificata
lasignificativitaclinica

E’ un dato di fatto che, centri specialistici
dlergologici li usino per protocolli interni con
modalita e tempistiche che si differenziano da
centro acentro. Dati su vastascalasullaloro
attendibilita diagnostica non ve ne sono e pro-
babil mente tentativi come questi dovrebbero
servire adare dignita diagnostica.

Personal mente sono scettico sullaloro utilita
nella pratica quotidiana, troppo mutevoli e can-
gianti sono le condizioni cliniche per poter de-
finire dei precisi nessi di causalita, maanche
Gdlileo Galilei eracircondato daperplessita, ma
dal suo “eppur s muove’ nacque unarivoluzio-
ne.

Rivestono invece particolare importanza
clinicala determinazione dellatriptasi sierica,

Errore medico

Errori umani.
- SLIPS:
Errori di esecuzione a livello di abilta;

- LAPSES:

Errori di esecuzione per fallimento me-
moria;

- MISTAKES:
Errori non commessi durante
I’esecuzione.

Errore medico

- Skill-based behaviour:
Errori in situazioni di routine e/o
nell’applicazione di un protocollo;

- Rouled-based behaviour:

Errori di identificazione di comportamen-
to di routine e/o di identificazione di un
protocollo da applicare;

- Knowledge-based behaviour:

Errori verificatisi in una situazione sco-
nosciuta e/o non identificabile in un
protocollo. fig.2

proteina cationica eosinofila (ECP)e
I’istaminemia. Latriptasi, main veritane esisto-
no due, laafatriptasi secretadamastociti quie-
scenti, responsabile dei livelli ematici di basee
labetatriptasi, che viene liberatain seguito a
reazione IgE mediata. | suoi livelli si elevano a
circadueoreddl’inizio di unareazionedlergica,
permangono per 3-6 ore e si stabilizzano dopo
circal2 ore.

Unaquota clinicamente significativa e pro-
dottadai mastociti connettivali e mucosali ed il
riscontro é direttaespressione dellafase earlydel -
lamalattiaallergica. Letriptas non s modifica-
no alivello sierico nei soggetti rinitici.

L’istaminemiaraggiunge il suo picco ema-
tico tanto vel ocemente quanto velocemente si
verificaunaanafilassi ed i suoi livelli regredi-
scono gia dopo circa 40 minuti, restainvece
dosabile |’ N-metil-istamina urinariafino a 3-6
oredall’inizio dellareazione.

L’'ECP e espressione direttadell’ attvitadegli
eosinofili e non mandain cantina definitivamen-
telaloro contacome marker di atopia, anch’essa
non s elevain caso di rinite, bensi in coincidenza
di un processo allergico importante, ed il suo
dosaggio seriato nell’ ambito di uno shock ana-
filattico puo fornire utili indicazioni cliniche.

Questi esami, tecnicamente semplici erela
tivamente costos, sono disponibili solo nei gran-
di centri d’ oltre Manica, pardon oltre stretto di
Messina. Essi, a parer mio potrebbero rappre-
sentare |o spartiacque nella definizione di un
evento avverso sedi origine alergicao no.

Non 0so immaginare come, un loro utilizzo
su vasta scala, possafare strage di proscrizioni
incontrollate di alimenti, farmaci e quant’ altro
epossafarediscerneretracrisi vagali oisterico
simili.

Uninvito ai crestori di business, indirizzatevi
verso questo tipo di indagini, sono molto piu
serie e possono anch’ esse divenire foriere di
introiti. Con buona pace di |ppocrate.
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Esordio atipico e precoce
in un paziente affettoda

Distrofia Muscolare dei Cingoli

Questanuova rubricaé dedi-
cataaquei casi clinici “insoliti”,
che hanno la caratteristica di es-
sere poco comuni nell’approccio
dla?no_stlco eterapeutico. E per-
tanto di avere impegnato non po-
corisorse professionali ed eco-
nomiche.

INTRODUZIONE
Ledigtrofiemuscolari dei cin-
goli (Limb-girdle muscular dy-
strophy oL GM D) appartengono
d gruppoeterogeneoddleDigro-
fiemuscolari, patol ogiegenetica
mentedeterminateecaraiterizzate
dalladegenerazioneprogressiva
dellamuscolaturascheletrica.
Seneconoscono quindici for-
me, diverse per meccanismo di
trasmissione (autosomicadomi-
nanteper leLGMD1, orecessiva
perleLGMD2) eper interessa-
mento specificodel deficit protel-
coallabasedel dannomuscolare.
Questeformenon presentano
un quadro specificoepatognomo-
nico, ancheseal cuni dati anam-
nestici eclinici possonoorientare
versoladiagnosi: I’ ipertrofiadei
polpacci conesordioinfantilefa
sospettareunadelletanteforme
di distrofiamuscolare; comela
sarcoglicanopatiae ladisferlino-
pat?ggcol nvolgimentodistalecon
esordiointornoa 20anni) olacda-
Bau nopatia(unesordiointorno ai
-15anni). .
LeLGMD2notesonodieci e
vengono designateconlelettere
dellalfabetodaA aJ; sonotutte
secondariedlacarenzadi unapro-
teinacitoschel etrica, ad eccezione
dellaforma2A, incui eécarente
unaproteinaenzimetica, unapro-
teas calci (}dl&endentechl amata
capaina3op94 (Cap-3). Epide-
mi ol ogi camente questarappre-
sentalaformapit comunedelle
LGMD, ancheseancoranonesta-
topossibilecondurreun’ indagine
genetico-epidemiol ogicaper di-
verseragioni, quali lavariabilita
nellapresentazione fenotipica,
I identificazinedellamutazione
alivellodi ungenerelativamente
grandequaleéil capn3ocalp-3
el’incompletasensbilitaespeci-
ficitadell’ analisi convenzionale
del gene. Dastimeindirette si
evincechelaLGMD2A hauna
frequenzachevadal 9% al 40%
di tutteleL GMD ndllediversepo-
polazioni.

~ Studi molecolari svaltiinlta
liahanno mostrato cheil 25-30%
delleLGMD érappresentatodala
forma2A eche, inparticolarenel
Nord|tdia, rappresentail secondo
disturbo neuromuscolareatra-
Smissioneautosomicarecessiva
pitfrequente doEo | atrofiamu-
scolarespi nale(1 0/1.000.000di
abitanti contro 12/1.000.000 di
abitanti). . X

Il quedroclinicocosi comean-
chel’ etad’ esordiodellamalattia
possono variaredapazienteapa:
Zienteper gravitaed espressione
fenotipica; questo dipendesicu-
ramentedal tipoeda numerodi
mutazioni responsabili del difetto
dellacalpaina3 )

Presentiamo un caso di
LGMD2A, chemostravasfumeti

ni clinici, quali scapolealate
e deambulazione sulle punte,
CKemianormal eed esamebiop-
tico muscol are non diagnosti co.
Solo la dimostrazione
dell’ assenzadellacalpaina3 nel
muscol o effettuatatramitelaWe-
stern-Blot haconsentitoladiagno-
S di LGMD2A anchesenonesta:
tatrovatalamutazione genica.

CASOCLINICO ™

Secondogenitodi genitori non
consanguinéi. Uno zio paterno
affetto da paraparesi spastica.
Gentilizio negativo per altre pa-
tologiedegnedi nota. Unfratello
eunasorelladel piccoloinappa-
rentebuonasal ute.

_ Natoaterminedaparto euto-
cicodopogravidanzadecorsacon
minacciad abortodal terzomese
trattataconvasosuprina. Pesodla
nascitaK g 3,860. Distressrespi-
ratoriolievendleprimeoredi vita
cheharichiestoricoveroin Repar-
to di Neonatologiaper cinque
giorni machenonhanecessitato
intubazione, o

All’ etadi 2mesi ricovero per
reflusso gastro-esofageo,

Fig.A -

«CII>

di Raffaele Falsaperla

sullepunte. Pertdlemotivo éstato
ricoverato pressol’ UOC di Pedia-
triadel Vittorio Emanueledi Ca
tania, doveall’ingressol’ esame
generaledel vari or?anl ed appa-
rati nonrilevavanulladi patol o-
gico; tuttaviaall’ esameobiettivo
neurologicosi evidenziavanoi
seguenti aspetti: psicheelinguag-
gioadeguati |’ et nonerapre-
sentedeficit di forzamuscolare
nédi tono; andaturaregolare e
possibilesiasui talloni esiasulle
punte, Lamanovradi Gowersera
negativa, i riflessi osteo-tendini
erano presenti e simmetrici ai
quettroarti, maerano presenti sca-
lealatebilateralmentecon at-
eggiamentoinlordosi.
. Duranteil ricoverojl piccolo
estato sottoposto avari esami di
laboratorio estrumentdli; traque-
sti sonorisultati normali: emocro-
mo con formula, elettrof oresi
dell’ emoglobina, indici di funzio-
nalitaepaticaerenale, indici di
flogod, Isod ettrofocusdedlatran-
sferrinaper CDG, AAT, AAM,
amminoacidemia, FT3, FT4,
TSH, TORCH, visitaoculistica
confundusoculi, ecografiaepa-
tica, ecografiadel reni edellevie
urinarie, elettrocardiogramma,
ecocardiogramma, elettromiogra-
fia(EMG) evelocitadi conduzio-
nenervosa(VCN) arti inferiori e
superiori. i _
Laradiografiade rachidemo-
stravain orfostatismo modesta
curvadorsalecon curvaacom-
penso lombare eaccentuatal or-
dosi lombare. .
Labiopsamuscolarerivelava
unanormalearchitetturadellefi-
brocellulemuscolari, senzasegni
di necros odi infiammazione. S
osservavalieveaumento del tes-
sutoendo eperimisiale(fi gbA), e
un’ atrofiasel ettivadellefibredi
tipo2 evidenteattraversol’ utiliz-

Biopsia muscolare: studio morfolo-

accertato tramiteesame  gico; colorazione ematossilina-eosina.

radiologico con
baritato. Ddl’ etadi
e1\2 il piccolo hapre-

asto c
anno ﬁ

&~

Tali episodi si sono ve- =
rificati con frequenza 5‘
guotidiana, soprattutto
nelleorenotturne, di in-
tensitataledasv

volteil bimbo. D

3-4 anni il
iniziato a deambulare ¥

sentatoagiearti inferiori. " ‘.‘_
”"%

llaea 9sae
azi en%al% é;"?i
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zodellatecnicacon|’ ATPasi.
L’ immunoistochimicarive-
lavaregolaredistribuzionedelle
seguenti proteinemuscolari: Di-
grofina(Dys) (I, 11, 111), comples-
sowrc_cgllca_no(a, B.Y, 0), mero-
sing, disterlinae cavealina
Lo studio qualitativo della
roteinaconlaWesternblot, at-
raversol’ utilizzodi anticorpi di-
retti controlacapana3mostrava
lariduzionedellabanda94 kDa

(Fi % B).
ISCUSSIONE

LaL GMD2A élegataallaca
renzadellaCalp-3, unaproteasi
neutracal cio-dipendenteassocia-
taallamembrana. Si conoscono
quattordici tipi di calpaine, divers
per funzioneedistribuzionetis-
sutale. Fratutti, laCalp-3rappre-
sental’iso-enzima muscolo-
specifico, mentrealtri isoenzimi
sonocristallino specifici (Ir_ E5)82,
L p85), retina-specifici (RT88) e
cotneasPeC|f|C| (Cn94) (5), trac
scrittaetradottadal genecapn3
localizzato alivello del cromoso-
mal5q15.1-g21.1, comprendente
24.esoni ed unaregionegenomica
di 50Kb. LaCalp-3 possiede4
domini smili aquelli presenti nel-
leatrecalpaineetredomini spe-
cifici per laisoformamuscolare
(NS, I'S1,1S2). Fraquesti ultimi
quellopitimportanteel’ |S2, il
gualeinteragisceconlatitinae
contiene unasequenzasegnale
capacedi modularei fattori di tra-
scrizionenucleari.

E’ noto chelecalpaine sono
necessarieper |’ dlungamentodel-
lefibremuscolari lisce, attivita
regolatadall’ attivazionedellafo-
sfolipasi c. ) ) )

Lacarenzadi calpaina3si
@orl me clinicamentein modo

remamentevario per decorso
egravitadellamalattia, variabilita
checaratterizzala LGMD2A.
_ L’etadi presentazioneevaria-
bile, da2a45anni. L’ elemento
clinicopreminenteel’ atrofiamu-
scolarecon|’ interessamento del
cingolopelvicoeunrelativori-
sparmiodegli adduttori dell’ anca.
| pazienti presentano, solitamente,
ledateelasstaaddominae.
_ . Segni clinici pitrari mapos-
sibili sono precoci contratturee
ipertrofiadei ?ol pacci. Nonc'é
coinvolgimento cardiaco ei mu-
scoli facciali sono generalmente
riparmiéti. Laperditadellacapa
citaaladeambulazioneavviene
intorno ai 30 anni. Spesso si ri-
scontraun moderato aumentodel-
laCkemia. )

All’ esameistologico, nella

LGMD2A, s rilevaunquadroca-

ratterizzato dafibredi diversa
grandezza, i nucle appaiono au-
mentati di numero ecentralizzati
epotrebberoesserci fibreadandlo
osplit. Undatointeressanteela
presenzadi fibrelobul ate dacui
deriverebbeil peculiareriarran-
giamento mitocondrialeinrela-
zioneall’ aberrante alterazione
miofibrillare. Sonoanchedescritti
fenomeni degenerativi,
un’irregolare distribuzione
dell’ apparato dellamembranain-
termiofibrillare, fenomeni di ne-
cros efagocitos edegenerazione
vacuolare. Lefibreinrigenerazio-
ne appaiono con grandi nuclei,
Bgoml_nentl nucleoli esart;opl asma
filo; generalmenteil tessuto
connettivo eaumentato, A diffe-
renzachenellaD eB lefibreopa-
cheipercontrattesonorare.

L’ elettromiografiamostrage-
neramenteun pattern miopatico,
manon in modo caratteristico;
possono esserepresenti potenzidi
di brevedurataedi bassaampiez-
Za, rapido reclutamento, aumen-
tataproporzionedei potenziali
polifasici. o

_ LaL GMD2A entraindiagno-
si differenzialecontuttelealtre
LGMD2: esistonodellecaratte-
ristichechelepossonodifferen-
ziare (nella 2C é costante
I"ipertrofiadei pol pacci elaCKe-
miaealta; nella2G s hauncoin-
volgimento distale precoceela
presenzadellarimmedvacuoles),
maspesso queste patol ogie sono
cosl fumateevariegatenellasin-
tomatologia, dapoters distingue-
resolo conlavalutazione della
carenzacheledetermina ESstono
anchevariecondizioni incui s ha
unariduzione secondariadella
calpaina3 comelacachessiatu-
morale, ladenervazioneeladeva
scolarizzazionedel muscoloeil
deficit di disferlina, comesi ri-
scontranellaLGMD2B enella
Myoshi miopatia. =

_~ Divers aspetti clinici
differenzianoil nostro
casoclinicodaquelloche
eil patterntipico delle
LGMD2A descrittosino
adora Lasintomatologia
ecomparsaprecocemente
intornoa 15mes e, quas
in contrasto con questo
inizio precoce, il restante
quadro clinico edecisa-
mentesfumato; infatti del
tipici sezq&u clinici delle
LGMDZ2A, sono presenti
inguesto piccol o paziente
solo le scapole alate.
InoltrelaCKemia nor-
male, non indirizzava

g -

versouna Fatol ogiamuscolare.
_Anchel’ esameistologiconon
edaodirimente: I’ unicoelemen-
to patol ogicoriscontrato, lapre-
senzadi dfrofiasdlettivadelefibre
di tipo2, noncorrispondeal pat-
ternistologico decisamente piu
variodelleLGMD2A. Al contra-
rio, essasi riscontrainaltrotipo
dla{)at.ol ogiamuscolare quale
|” atrofiadadisuso, lapatologati-
roidea(ipotiroidismo), laterapia
corticosteroideaegli stati di iper-
cortico-surrendismo. Indefinitiva
ladiagnosi di LGMD2A nel no-
stropazienteéstataresa bile
solo dallatecnicadal Western-
Blot, chehainequivocabilmente
evidenziatolacarenzadi Calp-3.
L’analisi di questo caso hadue
effetti pratici di notevolerilievo.
| segni obiettivi cheinducono
asospettare patol ogie muscol ari
mg)ortann eprogressivequdi la
L GMD possononon essereecla-
tanti. L’ esameobiettivo neurolo-
g!co accurato puorilevarealcuni
| questi segni eindirizzareverso
uniter diagnostico pitlcorretto.
Unadi a%nos precoceeé utileper
il paziente: gli interventi fisiote-
rapici per quanto palliativi posso-
noritardarelacomparsadi con-
tratture e migliorareil quadro
cliniconel suo complesso. Maé
utile anche per latamiglia: la
LGMD2A eunapatologiaatra-
SMissioneautosomicarecessiva
epertantoladi _aqnos precocedi
uncasoinfamigliapuodincidere
sullasceltaper eventudi gravidan-
zefuture. o )

L’ immunostaining applicato
alletecnichedi immunoistochi-
micaedel Western-Blot rappre-
senta un completamento indi-
spensabile alladiagnosi delle
mal attie muscolari, laddove
I"istologia, per quanto indispen-
sabile, hanellasuavariabilitaun
limiteintrinseco.

Fig.B
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Parola d'ordine: fluoro!

12 parte

Introduzione:

E' bene sapere cheil vantaggio di unacor-
retta assunzione di fluoro duranteil periodo
di mineralizzazione dello smalto dentario trae
giustificazione non dacondizioni sperimentdli
madall’ osservazione naturale: lapopolazione
residentein zonein cui & presente unaacqua
riccadi ioni fluoro presenta una bassissima
incidenzadi carie dovutaad uno smalto parti-
colarmente resistente al‘attacco acido dei bat-
teri della placca. Puo essere saggio valutare
lagiusta dose damisurarein relazione alla
quantita di ioni fluoro assunta con
I'alimentazione e in particolare con |'acqua.
Vasottolineato che per evitarelafluoros den-
tale, unacondizionein cui lo smalto viene
aterato dall’ assunzionedi un eccesso di fluoro
nel periodo di formazione, € necessario esclu-
dereper i bambini sottoi sei anni, chesi sotto-
pongono afluoroprofilassi con somministra-
zione sistemicadi fluoro, le acque che
presentano un contenuto di fluoro maggiore
di 0,7 mg/litro, nei climi caldi edi 1,2 mg/litro,
nei climi freddi (il climainfluisce sul consumo
di acqua). Leacque pit adatte sono quelle con
fluorointorno ai 0,3 mg/litro. Un decreto mi-
nisteriale dell'11 settembre 2003 prevede che
nell'etichetta dell'acquamineral e devono es-
sereriportate le indicazioni sul contenuto di
fluoro e chele acque minerali con concentra-
zionedi fluoro superiorea 1,5 mg/l, devono
riportare |a seguente indicazione: "Contiene
pitdi 1,5 mg/l di fluoro e non ne & opportuno
il consumo regolare daparte dei lattanti e dei
bambini di etainferioreal setteanni". Si deve
ancheevitaredi lasciar giocare, senzacontrol-
lo, i bambini al di sotto dei tre anni di etacon
i dentifrici fluorati, perchélaloro quotidiana
ingestione puo contribuire allo sviluppo di
alterazioni legate ad un uso eccessivo di fluoro:
discromie e difetti di svi-

di Sergio Sambataro

placcabattericae che, se assunto unavoltache
il dentesi éformato, |o protegge dallaplacca
batterica. Lo smalto dentario, e formato per il
96% daminerali e per il 4% dasostanze orga-
niche ed acqua. Laparte minerale é rappresen-
tatafondamental mente daidrossiapatite, nella
Ccui composizione entrano gli ioni idrogeno.
Ladissoluzione dell’ idrossiapatite € chiamata
demineralizzazione, la suaformazione remi-
neralizzazione. In unabocca sana questi due
processi si bilanciano. Quando c'é pit demi-
neralizzazione che remineralizzazione nel
dente si producono cavita. Il fluoro previene
laformazione di cavita cariose favorendo la
remineralizzazione dello smalto.

Effetti del fluoro nel periodo di for-
mazione dello smalto dentale.

Il fluoro aiutanellaprevenzionedellacarie
dentaria perché quando & assunto nellafase di
formazionedellastrutturaminerale dello smal-
to, rimpiazzagli ioni idrogeno conioni fluoro,
formando a posto dell’ idrossiapatite, normae
costituente dello smalto dei denti, lafluoroa-
patite: sostanza it resistenteall’ attacco acido,
demineralizzante, della placca batterica. A
talescopoil fluoro si puod assumeredallagra-
vidanzafino a6 anni, mediante compresse
reperibili in farmacia. Si determinacosi una
riduzione dell’incidenzadellacarie dell 80%.
Tali compresse sono disponibili in dosaggi da
0.25 eda 1 milligrammo, e vanno prese con
le seguenti modalita: durantelagravidanzae
I allattamento a seno, 1 mga giorno alama-
dre, dallo svezzamentoin poi il bambino dovra
assumere 0,05 mg di fluoro al giorno per ogni
chilo di peso corporeo: i migliori risultati si
ottengono facendo sciogliere lapastigliain
bocca

luppo dello smalto. : A~ : .

La fluoroprofilassi Dosi consigliate di fluoro per Kg di peso
consiste nellaprevenzione .
dellacari _e_deﬁtariaattr& Kg mg cpr Kg=Peso del bambino
verso I’ utilizzo del fluoro, 5-10  0.25 1 mg=Dose di fluoro
unmineralechefavorisce | 10-15 0.50 2 cpr=Compresse
la formazione di uno 15-20 0.75 3
smalto piu resistente : = o
all’ attacco acido della 20 1 1 =Compressa da 1 mg
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Pediatroscopo dell'anno

Cari lettori come gia detto lo spazio tiranno mi ha spinto a suddividere le mie
previsioni per il 2009, la salute € I'argomento di questo numero.

di Filippo Di Forti

Ariete: Per colpadi Saturno, che entreranellavostraorbitadi influenza, sentirete per tutto
I"anno la sensazione di un cerchio allatesta. A cio si assoceranno improvvisi conati di
vomito, particolarmente nelle cenedi galaoincontri istituzionali. Attenti all’ alito.
Toro: Gli eczemi chevi s presentano quando emozionati, subiranno, ad operadi Mercurio,
un improvviso miglioramento, ma un acne comedoni ca sopraggiungera per colpadella
costellazione acne centauri.
Gemelli: Lecris orticarioidi, che solitamente avete alavistadi colui che avete nominato
Vostro nemico, avranno un incremento nelle notti di luna piena, quando sentirete un influsso
irresistibile asalire sui tetti ed ululare ad essa.
Cancro: Lapauradi un cancro vi assilleraper i primi mesi dell’ anno, main estate capirete
che eratuttaunainvenzione, dovutaall’ uscitadi Marte dal vostro influsso e’ ingresso
dellacostellazione Bufala Centauri.
Leone: Peril primo semestregodretedi unasautedi ferro, agiugno vi verralamononucleos
e asettembre un principio di bronchite mal curata. Un emocromo fatto anovembre vi
tranquillizzera. Attenti allelenticchiedi fine anno.
Vergine: Per dli alergici agli acari si prevede un aumento del “remodelling bronchiale”,
per I'ingresso di Marte nella4@casapienadi peluchesedi tappeti. A maggio scoprirete
un’allergia all’olivo, a dicembre Marte uscira dalla 42 casa e starete bene.
Bilancia: Lavostrasalute per tutto I’ anno sara ottimaa scapito dei vostri assistiti che,
per colpadellavostrainettitudine, saranno tutti malati. Revochein arrivo.
Scorpione: | vostri notori problemi di aciditaaumenteranno damarzo asettembreecio
influenzeralevostrerisposte. Per coloro che hanno |’ ascendentein acquario lasoluzione
sarapiu rapida. Forforain arrivo.
Sagittario: Per colpadi unrotavirus, contaggiatovi agiugno, risolveretei vostri problemi
di stipsi, anovembre unanotadittadi probiotici vi daraun campione gratuito chevi fara
guarire. A capodanno brinderete all’ anno nuovo.
Capricorno: Lavostraalergiaal pomodoro saraa massimi storici quando Nettuno
entreranellacostellazionedi Cirio e cio avverratrafebbraio eluglio. Negli atri mes starete
comungue malel o stesso!
Acquario: A giugnoil vostro vieggioin Eritreas concluderacon unacris di broncospasmo
ad Asmara. Al ritorno acasastarete bene“ valeasiactaest”!! Saturno dellaquintacasadel
Capricorno faraasciugare spontaneamentei vostri polipi nasali.
Pesci: lavostranotoriabuonasdute avraun calo e saretericoverati asettembre. L’ ospedaliero
vostro nemico sarad corrente e durante un suo turno, in unanottedi lunapiena, vi uccidera.

LO STUPIDIATRA

ovvero aneddoti di pediatri "sull’orlo di una crisi di nervi"

Estate, mare, vacanze, si sa,
ma il dramma si consuma tra
gli ignari ambulatori pediatrici
semivuoti, orde di vacanzieri
pullulano tra gli ombrelloni con
le parmigiane e le paste al
forno di ordinanza, pare siano
il pass per potere accedere in
modo preferenziale nelle
spiagge, al ritorno e risaputo
si passa dal pediatra perché

il bambino ha dolori addominali,
“ Mah... avete avuto mal di
pancia in famiglia? Beh si... ma
non piu del solito”. E se tutti
“solitamente” hanno mal di
pancia occorre non trascurare
gli effetti benefici del mare,
Giulia sta bene perché ha
fatto i “lavaggi marini”, che
bambina deliziosa, come
pulisce bene i fondali...! Ma

a cura di Fidifo

attenzione alla sete improvvisa
in corso di rinite, Carmelo ha
fatto gli Sprite nasali ed

ora sta meglio, ma ha un
problema, infatti talking to
respect, fa certe puzzette...
ma non come Alessandra a cui
la mamma dava le supposte di
Ozopulmin diprofillina,
dottore... faceva le scorregge
cosi profumate...!
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Il gene della puberta.
Secondo uno studio inglese
f| pubblicato su Nature Genetics,
condotto dal team di studiosi
dellaPeninsulaMedical School,
il centro di ricercaddl'universita
di Exeter e Plymouth (Gran
' Bretagna), lapubertafemminile
sarebberegolatanei suol ritmi dadue geni spe-
cifici posizionati nel cromosomi 6 9. Questi
sarebberoi responsabili diretti dellacomparsa
del menarcae potrebbero permettere di fareun
passo in avanti nelladeterminazione dell'eta
dello sviluppo di ragazzi eragazze, aiutando a
prevenire anche le malattie cui siamo pit ari-
schioin etafertile, anche se, comericordano i
ricercatori stessi, lapropensione alle malattie
dipende poi anchedaaltri fattori che sovrastano
I effetti di unsi €golo gene, comel'esercizio
isico, lacorretta alimentazione, maanchela
provenienzageografica.

E' stato anche consideratoiil rapporto tral'eta
dell'arrivo dellaprimamestruazione el'indice
di massa corporeanonchéil peso delleragazze
inperiodo di puberta, confermando che, come
eragianoto, leragazze piu basseesoprappao
tendonoasviluppars primarispettoallelon-
gilinee. Inaltrechi hauno sviluppo precoce
tendepoi amantenereun indicedi massacor -
poreapiu alto dellamediandlavita. Infineil
gene pare correlato anche con lo sviluppo pre-
coce del seno per lefemmine el'arrivo della
primapeluriae dei cambiamenti di voce per i
maschl.

Fonte: Meta-analysis of genome-wide as-
sociation data identifies two loci influencing
age at menarche. http://www.nature.convng/
journal/v41/n6/abs/ng.386.htlm

Una vita sedentaria pegglora il son-
no dei bambini.

Unaricercagpparsasulla \
rivista internazionale di
pediatria Archives of Di-
seasein Childhood sembra
confermare cio che molti
genitori sostengono damolto
tem o: far compiere ai

ambini un po di attivitafisicaduranteil giorno
autafarli addormentare primaallaseraemiglio-
raanchelaloro qualitadel sonno. Dallo studio
condotto daricercatori dellaMonash University
di Melbourne, in Australia, edell'Universitadi
Auckland, NuovaZelanda, sono inoltre emersi
ulteriori dati interessanti. Ogni oradel giorno
trascor sa senza attivita fisica contribuisce
ad esempioaritardaredi treminuti il sonno
dei bambini alla sera. Per giungere aqueste
conclusioni, i ricercatori hanno preso in esame
un campione di 519 bambini con eta mediadi
7 anni, andlizzando laloro tivitafis caeffettuata
duranteil giorno eleloro “abitudini” durante
lanotte. | risultati hanno mostrato con chiarezza
chei bimbi chesi muovevano di piti durantela
giornata, correndo o giocando con gli amici,
tendevano ad addormentarsi primaalaserae

adormire unamaggior quantitadi orerispetto
ai coetanel piu sedentari. “ Questo studio enfa-
tizzal'importanzadel’ attivitafiscanel bambini,
non solo per laloro formafisica, per lasalute
cardiovascolare e per il controllo del peso cor-
poreo, maanche per il loro sonno”, concludono
gli autori dellaricerca.

Fonte: Nixon GM et al. Falling asleep: the
deter minants of sleep latency. Arch Dis Child
2009; doi 10.1136/adc.2009.1574453.

Anoressia nervosa: una nuova luce
sulle cause.

Assiemeallabulimia
rappresentalaprimacausa
di morte per malattiain
Italiadelleragazzetrai 12
ei 25 anni, nonostante
questo molte delle sue
cause rimangono ancora .
sconosciute. Attraverso unamodernatecnol ogla
di imaging, unteam di ricercatori dellaUniver-
sity of Cdiforniasembratuttaviaaver identificato
alcune anomalie cerebrali legate all o sviluppo
dell'anoressianervosa. | loro risultati sono stati
pubblicati sullarivistaNature Reviews Neuro-
science.

L'anoressianervosa € general mente prece-
dutadaalcuni comportamenti chesi sviluppano
durante|'eta dell'adol escenza e che sono rappre-
sentati daansia, maniedi perfezionismo oten-
denze ossessivo-compulsive, tutti fattori che
possono peggioraregli “ stravolgimenti” ormo-
nali che caratterizzano I'etadello sviluppo. Una
voltachel'anoressiaprende piede, lamancanza
di nutrimento comportainoltre unaseriedi mo-
dificazioni deII atuwtaneuronaiechedlmentmo
|0 stesso processo patol ogico, conclude l'atore.

Analizzandoi circuiti neuronali di un cam-
pionedi soggetti affetti dadisturbi del compor-
tamento adimentare mediante unamodernatec-
nicadi imaging, Walter Kaye e colleghi hanno
verificato che gli individui anoressici mostra-
vanoanomaliealivello dellearee cerebrali
associateallaricompensaeal piacere.

Intali pazienti, infatti, s € evidenziatauna
disfunzione de circuiti neurdi dei nuclel dorsde
eventrale- forse per dterato metabolismo della
serotoninae delladopamina. In particolare una
dterazionealiveloddl’ insulapotrebbe spi
ladisfunzione del reuptake della serotoni nae
dopamina, cosi come unaadterataattivitadello
striato potrebbe far luce sullaateratamodula
zione della“ricompensa’ nelle persone con
anoressianervosa.

Unadisfunzione che, secondo gli autori,

fornirebbe unavalida spiegazione allatotale
mancanzadi soddisfazionedi vivere cheaffligge
i malati di anoressianervosa, echeli spingead
essere ossessionati dalle conseguenze dei loro
comportamenti piti naturali, come mangiare e
nutrirsi.
Fonte: KayeHV et al. New insightsinto symp-
toms and neurocircuit function of anorexianer-
vosa. Nature Reviews Neuroscience 2009;
10,573-84.
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INCONTRI PAIDOS 2009

25-26 Settembre:

Le nuove scommesse della pediatria:

emergenza e societa

L.Da Dalt, G.Castellucci, G.Mele, R.FAlsaperla, F.sco De Luca,
A.Vitale, G.Bona, P.Ferrara, G.Biasucci, G.Rovatti, G.Ruggiero,

21 Novembre:
Il bambino in emergenza
R.Lubrano, G.Corsello

N.B.: Le date e gli argomenti degli eventi possono subire variazioni.

Si ricorda inoltre che, da Novembre, I'ultimo mercoledi
di ogni mese riprenderanno gli incontri
del “dotto’s club” che si svolgeranno
dalle ore 14,00 alle ore 15,30, presso
il reparto di cardiologia pediatrica
dell’Ospedale Ferrarotto, diretto dal
Francesco De Luca.




