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ALLEGATO A)

Istituzione, organizzazione e funzioni assistenziali della
Rete Regionale per le Malattie Emorragiche Congenite (MEC)

PREMESSA

Le malattie emorragiche congenite {(MEC) sono malattie rare ed ereditarie caratterizzate dal deficit di una

proteina plasmatica necessaria per la coagulazione del sangue, il cui trattamento farmacologico, basato sia

su prodotti plasmaderivati sia su prodotti a tecnologia ricombinante, incrementando |'aspettativa di vita, ha
contemporaneamente esposto {a popolazione emofilica al rischio di sviluppare concomitanti morbosita, sia
correlate alla patologia di base o al suo trattamento, sia non correlate, con unh grave impatto sulla gestione

clinica. Tali malattie rare afferiscono al Gruppo 6 dell’Allegato 7 del DPCM del 12.1.2017, con codice di

esénzione RDG020.

Con Decreto del Commissario “ad acta” n. 64/2013 del 5 settembre 2013 la Regione Abruzzo ha recepito

FAccordo Stato/Regioni rep. atti n. 66 del 13 marzo 2013 recante “Indirizzi per i percorsi regionali o

Interregionali di assistenza per le persone affette da Malattie Emorragiche Congenite (MEC)”, rinviando a

successivi provvedimenti la definizione delle modalita per:

a) assicurare funzioni assistenziali di diverso livello di complessita attraverso i Presidi accreditati MEC, in
base a quanto previsto dal DM 279/2001;

b) definire con propri provvedimenti la Rete regionale per la gestione delle emergenze emorragiche;

¢} garantire la terapia/trattamento domiciliare delle MEC, anche attraverso specifici provvedimenti,
tenendo conto dei progressi tecnico-sclentifici e degli specifici bisogni dei pazienti;

d} programmare, sentita la Struttura regionale di coordinamento per le attivitd trasfusional,
Iapprovvigionamento dei prodotti medicinali per Il trattamento delle MEC, al fine di garantire lo
continuita della terapia in qualsiasi regime di trattamento ed assicurano il costante monitoraggio dei dati
relativi ai consumi tramite i Servizi Farmaceutici territoriali ed ospedalieri ed i sistemi informativi
eventualmente gia costituiti a livello regionale;

In attuazione del citato DCA n. 64/2013 viene pertanto istituita la Rete regionale per I'assistenza ai pazienti

affetti da Malattie Emorragiche Congenite (Rete MEC), tenuto conto delle disposizioni e dei requisiti

organizzativi previsti dall’Accordo Stato/Regioni rep. atti n. 66 del 13 marzo 2013, con specifico riferimento
al madello delle reti clinico-assistenziali, con I'obiettivo di assicurare la presa in carico del paziente affetto da

MEC mettendo in refazione, con modalita formalizzate e coordinate, professionisti, strutture e servizi, che

erogano interventi sanitari e socio-sanitari di tipologia e livelli diversi, nel rispetto della continuita

assistenziale e dell’appropriatezza clinica e organizzativa.

' Con il presente provvedimento la Regione Abruzzo, al fine di dare concreta attuazione alla Rete assistenziale

MEC, definisce in particolare:

H modello arganizzativo ed i nodi della Rete;

Le procedure per il monitoraggio e I'aggiornamento periodico dei Presidi MEC accreditat;
Governance della Rete regionale MEC;

Le linee di indirizzo per la redazione del Piano regionale della Rete MEC;

L'istituzione del Registro regionale delle malattie emorragiche congenite;

La promozione e attuazione di accordi, programmi o progetti di cooperazione internazionale.
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1. L MODELLO ORGANIZZATIVO E | NODI DELLA RETE
1.1. IL. MODELLO ORGANIZZATIVO

Uobiettivo regionale di definire un modello di rete in grado di garantire equita di accesso e sostenibilita ha
tenuto conto delle seguenti direttrici:
- Indicazioni contenute nell’Accordo Stato-Regioni n. 66/2013, secondo cul la rete delle MEC deve garantire
I'integrazione e il collegamento tra i Presidi accreditati MEC e le strutture e/o UO specialistiche;

- - Conformita alla normativa regionale in materia di Malattie Rare (ex DGR 808/2017 e DGR 691/2021), che
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definisce i requisiti dei Presidi Accreditati;
- Definizione di funzioni assistenziali di diverso livelio;
- Valorizzazione della prossimita territoriale per consentire ai pazienti la possibilita di fruire dei servizi
assistenziali.
In sintonia con tali indirizzi, la Regione Abruzzo intende adottare per la Rete MEC un modello organizzativo
di tipo Hub & Spoke, in grado di garantire una presa in carico in tutte le fasi della malattia (diagnosi, cura,
riabilitazione, prevenzione, follow-up). Pertanto, i nodi deila Rete MEC sono caratterizzati da:
- Presidi MEC accreditati, con funzione di Hub;
Presidi MEC accreditati, con funzioni di Spoke;
Centri operativi decentrati di assistenza;
Unita operative funzionalmente collegate.

1

1.2. 1 REQUISITI SPECIFICI DEI PRESIDI MEC ACCREDITATI PER IL TRATTAMENTO DELLE MEC

Tutti | Presidi MEC accreditati, sia con funzioni di Hub che di Spoke, devono rispondere ai requisiti previsti
dall’Allegato 2 alla DGR 691/2021, garantendo le funzioni organizzative e clinico - assistenziali esplicitate
nell’Allegato A all’Accordo Stato-Regioni n. 66/2013 (Tabella 1). Inoltre, sempre in linea con gli indirizzi
dell’Accordo, i Presidi MEC accreditati con funzioni di Hub devono possedere requisiti aggiuntivi, con funzioni
diagnostico-terapeutiche di elevata complessita (Tabella 2). La Rete MEC regionale nella sua articolazione si
compone anche di Centri Operativi decentrati di assistenza, che devono garantire le attivita previste dalla
Tabella 4.

Tabella 1. Requisiti organizzativi e clinico-assistenziali che caratterizzano tuttii Presidi IMEC accreditati (sia
Hub che Spoke).

Presa in carico e assistenza ai pazienti MEC in tutte le fasi della malattia {(diagnosi, cura, check-up periodici,
follow-up, gestione delle complicanze, riabilitazione), utilizzando competenze clinico-laboratoristiche
interne o esterne al centro

Predisposizione e aggiornamento di una cartella paziente contenente l'insieme di tutte le registrazioni
inerenti all'attivita assistenziale relativa ai paziente

Formuiazione della diagnosi di coagulopatia riportando almeno i seguenti elementi: patologia, livello di
gravita, presenza o meno di inibitore, ereditarieta

Predisposizione del certificato di diagnosi di malattia rara ai fini del riconoscimento del Diritto
all’'esenzione, secondo le modalita definite dalla DGR 808/2017

Rilascio al paziente, unitamente ai referti degli esami di laboratorio effettuati, una relazione dettagliata
contenente: diagnosi, terapia, follow-up e ogni altra indicazione utile alla gestione della malattia, anche in
situazione di emergenza. Copia della relazione deve essere conservata in cartella

Formulazione del piano terapeutico personalizzato contenente: prodotto individuato, dosaggio, regime di
trattamento, motivazioni della scelta terapeutica ed eventuali modalita di attivazione del trattamento
domiciliare, definite in collaborazione con I'assistenza territoriale. | presidi accreditati devono acquisire il
consenso informato del paziente all'attuazione del programma. Inoltre, effettuano prescrizioni del
concentrato di fattore di coagulazione da utilizzare, con relativa posologia ed eventuali ulteriori
prescrizioni
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Rilascio al paziente di una scheda informativa sintetica contenente Indicazioni In merito al prodotto
terapeutico da utilizzare, con relativi dosaggi consigliati, e le procedure da adottare in caso di episodi
emorragici minorl e maggiori e riferimenti pratici circa i servizi, i diritti del paziente e relativa modalita di
dccesso

Definizione di protocolli che definiscono criteri da applicare per la ricerca, la titolazione e I'eventuale
follow-up dell'inibitore contro i fattori della coagulazione

Adozione di protocolli in coflaborazione con le reti di genetica finalizzati a garantire 'avvio di un percorso

-| diagnostico per i familiari del paziente, comprensivo di consulenza genetica e diagnostica genetica pre e

postnatale

Counselling genetico di primo livello ai pazienti e alle famiglie

Disposizione di istruzioni scritte e strumenti per la registrazione degli elementi relativi alle infusioni di
prodotti terapeutici a domicilio o presso I'ambulatorio del medico curante

Verifica periodica dell'idoneita dei pazienti all'autoinfusione e documentazione degli esiti nella cartella
paziente

Registrazione efo acquisizione e conservazione nella cartella del paziente delle registrazioni relative alle
infusioni di prodotti terapeutici effettuate dal paziente a domicilio, presso i presidi accreditati MEC o
presso altre unitd operative eventualmente coinvolte nel trattamento

Pianificazione ed organizzazione di controlli/check-up periodici (almeno annuali) a cui sottoporre i pazienti
affetti da MEC presi in carico

Adozione di appositi protocolli per la valutazione multidisciplinare ai fini dell'effettuazione dei
controlli/check up periodici e del monitoraggio dei pazienti con complicanze associate alla MEC (pazienti
con inibitore, affetti da artropatia, epatopatia cronica, infezione da HIV)

Esecuzione almeno dei seguenti test di coagulazione:

° tempo di Trombina;

° test di miscela PTT;

° test di miscela PT/TT;

o test per la diagnosi di Lupus anticoagulante;
dosaggio fattare VIII;
dosaggio fattare IX;
ricerca inibitore;
dosaggio fattore Von Willebrand, VWF Ag;

. dosaggio fattori Fibrinogeno, 11, V, VII, X, Xi, XIl, XIli;
Studio funzionalita piastrinica indotta da ADP, Collagene, Adrenalina, Ristocetina

Test di coagulazione con disponibilitd dei referti nei tempi adeguati e compatibili con I'urgenza della
richiesta

Assicurazione sia di una continuita terapeutica in ambito di ricovero e ambulatoriale, in collaborazione con
le farmacie ospedaliere e territoriali ed in base alle procedure di approvvigionamento dei prodotti
terapeutici predisposte dalla Regione in modo da garantire una adeguata disponibilita quali-quantitativa
per la tipologia ed il numero dei pazienti assistiti, sia di un appropriato e tempestivo trattamento degli
episodi emorragici e delle emergenze

Accesso ai percorsi terapeutici organizzati per la fruizione delle prestazioni specialistiche, attraverso
protocolli scritti con le unitad operative che erogano le prestazioni, tenuto conto dei protocolli e delle
disposizioni definite a livello regionale per I'accesso a specifici servizi specialistici

Disposizione per i pazienti e i loro familiari di adeguato materiale informativo aggiornato inerente le
caratteristiche dell'emofilia e delle altre MEC, nonché delle problematiche legate alla vita quotidiana dei
soggetti affetti da tali patologie

Organizzazione, in linea con gli indirizzi regionali ed in collaborazione altri centri e Associazioni locali di
pazienti, di eventi finalizzati all'informazione e alla formazione del paziente affetto da MEC e dei suoi
familiari

Organizzazione di corsi per I'autoinfusione domiciliare, seconda quanto previsto dafla DGR 714/2021
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Organizzazione di eventi formativi e di aggiornamento destinati ai Centri di assistenza territoriali
(dipartimenti di emergenza-accettazione ed altri dipartimenti e servizi ospedalieri, servizio 118, MMG e
pediatri di libera scelta, servizi farmaceutici, ...) inerenti al corretto approccio diagnostico-terapeutico da
adottare con i pazienti MEC

Alimentazione del flussi correnti e degli specifici flussi informativi implementati dalla Regione ai fini di
sotveglianza epidemiologica, farmacovigilanza, programmazione sanitaria e valutazione di farmaco-
economia, nel rispetio della normativa vigente in materia di protezione dei dati personali

Assicurazione di una sistematica attivita di valutazione della performance e di una attivita di audit riferita
sia agli aspetti clinici che a quelli organizzativi e assistenziali, fornendo evidenza di attivazione di processi
di miglioramento continuo (clinico-assistenziale ed organizzativo) conseguenti alle attivita di verifica,
anche attraverso il coinvolgimento dei pazienti e delle associazioni, aderendo anche, senza oneri
aggiuntivi, a programmi di miglioramento della qualita su base professionale (revisione tra pari)

Tabella 2. Requisiti organizzativi e clinico-assistenziali dei Presidi MEC accreditati con funzioni di Hub.

Attivita diagnostica e terapeutica di elevata complessita, svolta attraverso [attivazione di competenze
specialistiche coordinate nell’ambito di percorsi condivisi

Disponibilita telefonica di un medico con esperienza specifica nel trattamento delle coagulopatie a
supporto della gestione delle emergenze emorragiche

Consulenza telefonica da parte di personale medico esperto in problemi delle malattie emorragiche perla
consulenza al territorio di riferimento

Partecipazione ad attivita di ricerca e formazione multicentrica con eventuale coinvolgimento anche
internazionale '

Presenza di un riferimento ematologico pediatrico interno alla struttura e devono essere previste
procedure che facilitano la transizione nel passaggio dall’eta pediatrica all’eta adulta

Presa in carico di pazienti inviati in consulenza, per intervento o per cure, da altri presidi regionali. A tal
fine si potra prevedere l'utilizzo della teleconsulenza secondo le modalita che verranno identificate a livello
regionale ed aziendale

Disponibilita h24 della diagnosi di laboratorio di coagulazione di secondo livello per la gestione del paziente
in emergenza (dosaggio fattori della coagulazione: al massimo entro 3 ore dalla ricezione del campione;
ricerca inibitore fattore VIN/IX: al massimo entro 6 ore dalla ricezione del campione)

Promozione di programmi dedicati alla gestione della cartella clinica informatizzata in tutta la rete

Organizzazione di audit clinici e organizzativi per la valutazione delle criticita

Promozione di attivita di ricerca clinica

Monitoraggio e valutazione dei dati relativi al consumo di prodotti terapeutici tramite i Servizi Farmaceutici
territoriali e ospedalieri .

Servizio di pronta disponibilita h24

Ai fini dell'individuazione del Presidio MEC accreditato con funzioni di Hub, si & tenuto conto anche dei dati
di attivita che i due Presidi accreditati hanno trasmesso per il tramite delle rispettive Direzioni Sanitarie
Aziendali (Tabella 3).
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Tabella 3. Pazienti in carico o con diagnosi di MEC (codice di esenzione RDG020) presso il Presidio.

TOTALE
22 GRAVE
Emofilia A 9 MODERATA
79 LIEVE 139
10 GRAVE
Emofilia B 9 MODERATA
10 LIEVE
Centro Emofia e Malattie Rare del sangue P.0O. di Pescara 76 TIPO |
f M. Von Willebrand 3TIPOII 82
3TIPOIII
Altre malattie rare della coagulazione deficit fattore V,
fattore VI, fattore X, fattore XI, fattore XIll, fattore V + VI,
fibrinogeno 887
14 GRAVE
Emofilia A 6 MODERATA
29 LIEVE 54
_ f 3 Emofilia B SbaAlE
Servizio Immunotrasfusionale - Centro Emofilia e Malattie 2 LIEVE
Rare del sangue P.O. di Chieti M. Von Willebrand 20TIPO | 21
1TIPOIII
Altre malattie rare della coagulazione deficit fattore V,
fattore VII, fattore X, fattore XI, fattore XIll, fattore V + VI,
fibrinogeno 84

Fonte dati: Direzione Sanitaria Aziendale Lanciano-Vasto-Chieti (Prot. ASR n. 405 del 7/4/2022) e Direzione Sanitaria Aziendale
Pescara (Prot. ASR n. 443 del 11/4/2022).

I dati mettono in evidenza una casistica pili numerosa presso il Centro Emofilia e Malattie Rare del Sangue
del PO di Pescara (72% dei pazienti con Emofilia A e B; 80% dei pazienti con la Malattia Von Willebrand; 92%
di pazienti con altre malattie rare della coagulazione); inoltre, il Centro di Pescara presenta anche una
casistica piu complessa: 32 pazienti con emofilia grave A e B, rispetto ai 17 casi gravi di emofilia A e B presso
il Centro di Chieti. Dai dati trasmessi, viene anche messa in evidenza una maggiore mobilita attiva presso il
Centro di Pescara, soprattutto per quanto riguarda I'emofilia A e B e la M. Von Willebrand: 65 pazienti dalla
ASL di Chieti (29,5%), 89 pazienti dalla ASL di Pescara (40,0%), 42 pazienti dalla ASL di L’Aquila (2,0%), 20
pazienti da fuori regione (9,5%).

Pertanto, sulla base dei volumi di attivita sopra riportati, e tenuto conto dei requisiti e delle funzioni
aggiuntive a cui i Presidi con funzioni di Hub devono ottemperare, tra cui il garantire un riferimento
ematologico pediatrico interno alla struttura, si attribuisce la funzione di Hub al Centro Emofilia e Malattie
Rare del Sangue (Dipartimento onco-ematologico) del PO di Pescara. Si puntualizza che, tale assegnazione,
cosi come l'individuazione dei Presidi MEC accreditati, risulta essere soggetta a monitoraggio secondo le
modalita esplicitate nel paragrafo dedicato.

Tabella 4. Requisiti organizzativi e clinico-assistenziali dei Centri Operativi decentrati di assistenza.

Proseguimento del piano di cura prescritto dal Presidio MEC accreditato funzionalmente collegato
(trattamenti post intervento chirurgico, FKT, profilassi a lungo termine, etc.), secondo le modalita definite
dal Presidio medesimo e con periodica rivalutazione da parte dello specialista

Presa in carico del paziente con MEC per la terapia infusionale non gestibile a domicilio o che riveste una
particolare criticita per la frequenza e la durata del trattamento

Trattamenti a livello territoriale sia in caso di difficolta logistico-organizzative a raggiungere i Presidi MEC
accreditati che in caso di necessita prolungata nel tempo (per esempio al paziente in terapia on demand
non in grado di effettuare il trattamento domiciliare in modo autonomo che — in caso di emartro — deve

infondere fattori della coagulazione in modo continuativo per un lungo periodo)
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1.3. INODI DELLA RETE MEC E | COLLEGAMENT! FUNZIONALI

Il modello organizzativo della Rete regionale per I'assistenza ai pazienti MEC, individuato secondo le modalita
di cui al paragrafo 1.1 e della valutazione dei requisiti clinico-assistenziali di cui al paragrafo 1.2., in sede di
prima applicazione del presente provvedimento risulta cosi costituito:
a) Presidio MEC accreditato con funzioni di Hub:

» P.O.diPescara — Centro Emofilia e Malattie Rare del sangue
b) Presidio MEC accreditato con funzioni di Spoke:

» P.O. di Chieti — Servizio Immunotrasfusionale — Centro Emofilia e Malattie Rare del sangue
c) Centri Operativi decentrati di assistenza:

» P.0.di Teramo - U.O di Medicina Interna

» P.0. di L’Aquila - U.O. di Ematologia

Collegamenti funzionali:

d) Laboratori di riferimento:

> Laboratori specialistici per le indagini di coagulazione di secondo livello: i Centri di riferimento della
Rete MEC (Pescara e Chieti) garantiscono le necessarie attivita/competenze laboratoristiche
all'interno delle proprie sedi.

> Laboratorio specialistico per indagini genetiche: i Centri di riferimento della Rete MEC si avvalgono
del Laboratorio di Genetica Medica Dipartimento di Scienze Psicologiche, della Salute e del
Territorio (DiSPuTer) Universita “G. D’annunzio” Chieti-Pescara per la determinazione delle
mutazioni genetiche, la diagnosi molecolare di portatrice, la consulenza genetica e la diagnosi
molecolare prenatale,

e) Centri di riferimento per la consulenza genetica e la diagnosi prenatale.

La consulenza genetica viene svolta nei Centri di riferimento della Rete MEC, che sono in passesso
dell’accreditamento professionale AICE, ovvero in collaborazione con il Servizio di Genetica Medica e/o
il Centro di Diagnosi Prenatale della propria struttura di appartenenza.

f) Rete specialistica per Iassistenza multidisciplinare. In considerazione della aumentata aspettativa di
vita e delle co-morbilita che caratterizzano i pazienti affetti da malattie emorragiche congenite, i Presidi
accreditati MEC, accanto alle cure specifiche per la patologia emorragica, garantiscono una rete
assistenziale specialistica e [I’expertise necessario per limplementazione di percorsi di cura
multidisciplinari ed interdisciplinari destinati a migliorare la qualita di vita del paziente MEC (ortopedia,
fisiatria e terapia riabilitativa, chirurgia generale e specialistica, odontoiatria, gastroenterologia-
epatologia, malattie infettive, ostetricia-ginecologia, pediatria, pronto soccorso, diaghostica di
laboratorio, altro).

2. PROCEDURE PER IL MONITORAGGIO E L’AGGIORNAMENTO PERIODICO DEI PRESIDI MEC ACCREDITATI

Come richiamato dall’Accordo Stato/Regioni rep. atti n. 66/CSR del 13 marzo 2013, le malattie emorragiche
congenite sono malattie rare ed i Presidi per la diagnosi e cura delle stesse sono individuati ed accreditati ai
sensi del decreto del Ministro della Sanita 18 maggio 2001, n. 279, che istituisce la Rete nazionale per la
prevenzione, la sorveglianza, la diagnosl e la terapia delle malattie rare.

Con 1l DPCM 12 gennaio 2017, all’Allegato 7 vengono introdotte nuove malattie rare, che vanno a sostituirsi
all’elenco di cui al DM 279/2001. La Regione Abruzzo, con DGR 26 settembre 2017, n. 521 ha approvato il
DPCM 12.1.2017, recependone F'Allegato 7.

Inoltre, sempre in tema di malattia rare, la Regione con DGR 22 dicembre 2017, n. 808 ha definito la “Rete
Regionale per le Malattie Rare e Screening Neonatale esteso - Presa d’atto e approvazione Documento
Tecnico Regionale”, con la quale vengono individuati i requisiti necessari per I'inserimento del Presidio
all'interno della Rete regionale delle Malattie Rare {Allegato 3 alla DGR 808/2017). Viene, inoltre, prevista
una verifica annuale della sussistenza dei requisiti richiesti per permanere all'interno della rete o per entrarne
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a far parte. Tali requisiti sono stati aggiornati in concomitanza con 'aggiornamento della Rete regionale deile
Malattie Rare, nell’Allegato 2 alla DGR 2 novembre 2021, n. 691.
Considerate tali premesse normative, ai fini del monitoraggio della Rete regionale MEC si procedera a:
e Monitorare i requisiti previsti dall’Allegato 2 alla DGR 691/2021, ai fini dell'individuazione dei Presidi
MEC accreditati; .
¢ Monitoraggio dei requisiti e delle attivita aggiuntive previste dall’Accordo Stato-Regioni n. 66/2013,
cosi come recepito dal DCA 64/2013, e verifica della casistica trattata, ai fini dell’attribuzione delle
funzioni di Hub.
La Rete regionale MEC sara, pertanto, soggetia a periodica valutazione e conseguente eventuale
aggiornamento, ad esito delle attivita di monitoraggio effettuate dall’A.S.R. Abruzzo per la verifica dei
requisiti previsti nel presente provvedimento.

3. GOVERNANCE DELLA RETE REGIONALE MEC

Al fine di garantire il governo della Rete, devono essere definite con chiarezza le interrelazioni tra il livello

programmatario regionale e quello organizzativo-gestionale delle Aziende sanitarie regionali. In particolare

deve essere garantita la massima coerenza tra la programmazione regionale, gli obiettivi della Rete MEC e gli

obiettivi dei Direttori Generali delle ASL. A tale scopo presso I’Agenzia Sanitaria Regionale viene istituito un

apposito organismo denominato “Comitato tecnico-scientifico regionale della Rete MEC”.

Il Comitato regionale della Rete MEC & composto dal:

o Direttore dell’Agenzia Sanitaria Regionale Abruzzo;

¢ Dirigente del Servizio Assistenza Socio-Sanitaria del Dipartimento Sanita o un suo delegato;

e Dirigente del Servizio Assistenza Farmaceutica del Dipartimento Sanita o un suo delegato;

e Dirigente del Servizio Prevenzione Sanitaria e Medicina Territoriale del Dipartimento Sanita o un suo
delegato;

e Direttore del Centro Regionale Sangue;

o Direttori/Responsabili dei Presidi MEC accreditati;

o Direttori/Responsabili dei Centri Operativi di assistenza;

¢ Un rappresentante delle Associazioni dei pazienti emofilici.

Il Comitato tecnico-scientifico regionale si riunisce con una periodicita almeno semestrale nella sede dell’ASR

Abruzzo, su convocazione del Direttore della stessa.

La partecipazione dei componenti & a titolo gratuito e non comporta alcun onere a carico del bilancio della

Regione Abruzzo.

Si rimette altresi alla decisione dellASR Abruzzo, in occasione della convocazione semestrale, la facolta di

audire ulteriori componenti esterni in base ai temi da discutere.

Il Comitato tecnico-scientifico regionale della Rete MEC svolge le seguenti funzioni:

a) Definisce gli indirlzzi assistenziali e organizzativi per la gestione dei pazienti affetti da MEC nelle diverse
fasi della malattia;

b) Predispone il Piano regionale della Rete MEC e i provvedimenti relativi alle misure attuative del Piano
stesso;

c) Svolge attivita di coordinamento e supporto per I'implementazione delle misure contenute nel Piang;

d) Svolge attivita di monitoraggio e contrallo sullo stato di attuazione da parte delle ASL e delle strutture
della Rete delle misure previste dal Piano e di tutte le altre disposizioni regionali e nazionali inerenti
all’assistenza dei pazienti affetti da MEC;

e) Verifica i dati epidemiologici e di attivita delle Aziende Sanitarie Regionali risultanti dai flussi informativi
regionali esistenti, compresa la mobilita passiva;

f) Verifica 'impiego delle risorse professionali, strutturali, tecnologiche ed economiche necessarie per
garantire la funzionalita della Rete ed elevati livelli di qualita e sicurezza delle cure;

g) Fornisce indicazioni in merito alle modalita di funzionamento del Registro regionale delle malattie
emorragiche congenite;
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h)

i

k)

m)

4,

Elabora proposte in merito alla costruzione di un sistema informativo e di indicatori per il monitoraggio
delle performance di attivita della Rete, dell'appropriatezza-qualita-sicurezza dell’assistenza, degli esiti,
delle azioni di miglioramento;

Collabora con il Centro Regionale Sangue e con il Centro di coordinamento regionale della Rete per le
Malattie Rare per gli aspetti di competenza;

Verifica I'applicazione delle disposizioni contenute della DGR 714/2021 in materia di “Linee di indirizzo
regionali per I'autorizzazione al trattamento infusionale domiciliare”;

Promuove programmi di formazione destinate a medici, infermieri e specialisti delle unita operative
della rete, finalizzati alla corretta gestione del paziente dalla fase diagnostica a quella di follow-up e a
quella in emergenza;

Promuove programmi di prevenzione, informazione (Carta dei Servizi del paziente MEC) e formazione
rivolti a pazienti ed operatori sanitari della rete delle cure primarie sul tema specifico delle MEC;
Promuove |'avvio di specifici accordi, prograrmmi o progetti di cooperazione internazionale, secondo le
madalita di cui al punto 6 del presente provvedimento.

LINEE DI INDIRIZZO PER LA DEFINIZIONE DEL PIANO REGIONALE DELLA RETE MEC

Il Piano regionale della Rete MEC, elaborato dal Comitato tecnico-scientifico regionale della Rete MEC, viene
predisposto e attuato in conformita all’Accordo Stato-Regioni 66/2013, che prevede un approccio integrato
al percorso assistenziale dei pazienti. Il Piano definisce gli obiettivi assistenziali specifici, gli interventi
organizzativi e le azioni di miglioramento necessarie per il loro raggiungimento, con particolare riferimento

a:
°

modalita assistenziali ed organizzative che garantiscono 'integrazione e il collegamento tra i Presidi
MEC accreditati e le diverse competenze necessarie per a presa in carico assistenziale nell’ambito della
rete ospedaliera e territoriale;

. percorsi diagnostico-terapeutici assistenziali (PDTA);

modello assistenziale ed organizzativo per la gestione delle emergenze emorragiche;

trattamento domiciliare delle MEC;

modalita organizzative e dotazioni tecnologiche dei laboratori che eseguono i test di coagulazione
funzionali alla diagnosi, terapia e follow-up dei pazienti e quelli deputati all’esecuzione dei test in
emergenza; )
modalita organizzative e le dotazioni tecnologiche dei labaratori che eseguono i test di diagnostica
genetica prenatale e postnatale e la relativa consulenza genetica;

programmi di integrazione ospedale-territorio con particolare riferimento alla definizione di percorsi
assistenziali domiciliari e nei Centri Operativi decentrati di Assistenza delle MEC;

modalita di erogazione delle prestazioni di riabilitazione;

modalita di approvvigionamentgo, distribuzione ed utilizzo dei prodotti medicinali, integratori,
dietoterapici e dispositivi medici compresi tra le prestazioni da assicurare, ai sensi della vigente
normativa, ai pazienti residenti nella Regione Abruzzo per il trattamento delle MEC, in collaborazione con
il Servizio Farmaceutico Regionale e il Centro Regionale Sangue;

sviluppo e implementazione di programmi di Telemedicina e della cartella clinica informatizzata;
impiego delle risorse professionali, strutturali, tecnologiche ed economiche necessarie per garantire la
funzionalita della Rete ed elevati livelli di qualita e sicurezza delle cure;

modalita di funzionamento del Registro regionale delle malattie emorragiche congenite;

costruzione di un sistema informativo e di indicatori per il monitoraggio delle performance di attivita
della Rete, dell’appropriatezza-qualita-sicurezza dell’assistenza, degli esiti, delle azioni di miglioramento.
I sistema informativo dovra fornire anche informazioni al fine di garantire la Governance della spesa;
programmi di ricerca indipendente, con il coinvolgimento dei Presidi della Rete regionale e delle Societa
scientifiche di settore.
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5. ISTITUZIONE DEL REGISTRO REGIONALE DELLE MALATTIE EMORRAGICHE CONGENITE

Come richiamato dall’Accordo Stato-Regioni 66/2013 “Presso [ISS & formalmente istituito Il Registro
nazionale per le Malattie Rare che monitora anche le MEC”,

Con la DGR 808/2017 ¢ stato istituito presso la sede dell’ ASR Abruzzo il Registro regionale della Malattie Rare,
che, sulla base di una recente convenzione con I'ISS (Delibera ASR n. 65/2021), risulta essere organizzato
secondo il modello proposto dall'ISS. Pertanto, i Presidi MEC accreditati, che sono parte integrante della Rete
regionale per le Malattie Rare, trasmettono i dati relativi ai casi diagnosticati di MEC al Registro regionale
delle Malattie Rare, funzionalmente connesso con il Registro nazionale.

Tuttavia, la regione Abruzzo propone l'attivazione del Registro regionale delle malattie emorragiche
congenite, in linea con quanto previsto dalla Legge 22 marzo 2019, n. 29 inerente: “Istituzione e disciplina
della Rete nazionale dei registri dei tumori e dei sistemi di sorveglianza e del referto epidemiologico per il
controllo sanitario della popolazione”, e in ottemperanza del DPCM 9 luglio 1999, cosi come richiamato
nell’Allegato B2 del DPCM 3 marzo 2017.

I Registro MEC rileva annualmente i dati di incidenza delle malattie emorragiche congenite in Abruzzo, sulle
complicanze delle terapie e sulla prescrizione dei farmaci utilizzati per il trattamento dei pazienti, in
particolare della popolazione emofilica. Il Registro si pud avvalere anche della collaborazione del referente
regionale della Societa scientifica AICE e si interfaccia con il Registro Nazionale Coagulopatie Congenite,
Istituito presso Flstituto Superiore di Sanita e con il Registro Regionale delle Malattie Rare, in ottemperanza
a quanto previsto dal PNMR 2013- 2016.

6. LA PROMOZIONE E ATTUAZIONE D! ACCORDI, PROGRAMMI O PROGETTI DI COOPERAZIONE
INTERNAZIONALE.

L’Accordo Stato-Regioni Rep. atti n. 37/CSR del 7 febbraio 2013 stabilisce che, ai fini di un utilizzo razionale
ed etico dei prodotti medicinali o prodotti intermedi derivati dal plasma nazionale eccedenti il fabbisogno
regionale e nazionale, viene promosso I'ayvio di specifici accordi, programmi o progetti di cooperazione
internazionale, nell'ambito dei quali viene prevista:

» l'esportazione o la cessione dei medicinali emoderivati o dei prodott| mtermedl di Iavorazmne del plasma,
eccedenti il fabbisogno nazionale e regionale;

il supporto all'organizzazione dei sistemi trasfusionali dei Paesi destinatari degli interventi;

la formazione e addestramento delle risorse umane;

il supporto alla progettazione ed implementazione di reti assistenziali per | pazlenti affetti da emofilia e
da malattie emorragiche congenite (MEC);

lo sviluppo di programmi di ricerca scientifica,

YV VYVVY

Per le predette finalit3, il Ministero della salute si avvale del Centro Nazionale Sangue, in collaborazione con
le Regioni e Province Autonome interessate, con l"ausilio tecnico-scientifico di qualificati esperti di settore e
la sinergia con organizzazioni professionali e associazioni di settore presenti in Italia, anche tenendo conto
dei programmi di collaborazione su base multilaterale e bilaterale.

A tale scopo, la Regione Abruzzo promuove l'attuazione di programmi di cooperazione internazionale
secondo le modalita previste dal citato accordo S/R rep. atti n, 37/CSR del 7 febbraio 2013, con particolare
riferimento al sostegno dei Paesi transfrontalieri interessati, con il coordinamento del Centro Regionale
Sangue e il supporto organizzativo e tecnico-scientifico dei professionisti delle Reti regionali di medicina
trasfusionale e delle MEC, nonché delle Assaciazioni e Federazioni di donatori di sangue e dei pazienti affetti
da MEC.
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