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Premessa

Lo scenario di riferimento: la disease

Le talassena sono un gruppo eterogened enemie a carattere ereditariautosomico recessivo

causate da diverse ntazioni a carico dei genidel@l G Sy S LINRPGiSAOKS ot S 3t 2
LaBeta Talasemiae caratterizzata dal deficit{+) o dall'assenzéotale (60) della sintesi delle

catene della betaylobina che codificano per la proteina dell'emoglobina {HbBeta Rlassemia

Major, o morbo di Cooleye la forma omozigotalella Beta Blassemiae si associa ad anemia
microcitica & ipocromica, dovuta aiselitropoiesi ed emolisi;jpud essere anche presenta
progressivaplenomegalia.

[ QOhNBFYATTITA2YyS a2yRAFES RStEf1 {IyAidt KI &dA
milioni di individui microcitemici, di ¢ul 40% & portatore sano deta Rlassemia In Italia si

stima che ci siano quasi 2,5 milioni di portatori sgr@rsone cioé portatrici delifetto genetico,

che non presentano sintorhiin particolare, in Italia sono stati registrati 7000 casi prevaiemtn

una prevalenza cheaggiunge il 120% in alcundregioni (Sicilia, Sardegr&jn specifici territori

(es. Delta del Po)

L'esordio avviene trai 6 ein YSaA RA @AOGF S &aAix LINBaSydal O
OGN aFdzaA2yA aArAadadSyYl A OK Bellddsamaoorg/l,ynimddo SaBnsent@®:S Y 2 3
RA ag2f 3ISNB | y2 NP Tulavid, ladrdsisiofeFitglobulRr&ssi Eofranitail y A
e causa di un progressivo sovraccarico di ferro che, se non rimosso, porta a gravi complicanze di
diversi organi. Il trattamento dellBeta Téassemia Majoprevede quindi lgeriodica trasfusione

di sangue, generalmentegni duetre settimane e il trattamento con farmaci chelanti che
StAYAYIl y2  Qlconsegizdnit f&maBi heldnt dishidaibili in commercio sono tre:

- LaDeferoxaminadisponibile dagli anni §@ichiede una somministraane continuativa per
via sottocutanea tramite pompa a causa della sua breve emivita. La sua introduzione ha
consentito di prolungare significativamente la sopravvivenza dei pazienti talasSemici

- Negli annBO e stato reso disponibilelleferiprone il primo trattamento orale, che tuttavia
y2y KI YI'A 20GSydziz fQAYRAOITA2YyS 0O2YS

! WeatherallDJ, Clegg JB, eds. The Thalassaemia syndromes, 8ikied: Blackwell Scientific, 198Castaldi G., Liso

V.. Malattie del sangue e degli organi ematopoietici. Mc Griilly 3” Ed.: pag. 791

2 Bianco Silvestroni I. Le talassemie. Un problema mesticiale: ieri e oggi. Istituto Italiano di Medicina Sociale,
Roma, 1998.

® M.M. Atzeni, A. Masala. La Beta talassemia omozigote. Caleidoscopio Italiano 2002.

* www.osservatoriomalattierare. it

® Rosatdi MC, Dozy A, Faa V, Meloni A, Sardu R, Saba L, Kan YW, Cao A. Molecular charactériftzdiansaimia in

the Sardinian population. Am J Hum Genet, 50,428, 1992a; Rosatelli MC, Tuveri T, Scalas MT, Leoni GB, Sardu R,
Faa V, Meloni A, PischedddA, Demurtas M, Monni G, Cao A. Molecular screening and fetal diagnosis of
thalassemia in the Italian population. Human Genetics, 89588 1992b.

® Ganz T. Hepcidin, a key regulator of iron metabolism and mediator of anemia of inflamnitiod, D2, 783788,

2003.

" Sheila A Fisher , Susan J Brunskill , Carolyn Doree , Sarah Gooding , Onima Chowdhury , David J Roberts
Deferoxamina mesilato per la gestione di sovraccarico di ferro trasfusionale nelle persone con talassemia trasfusione
dipendente Cochrane Database of Systematic Reviews, 2013.
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caratteristiche della molecola, sembra essere particolarmente efficace nel rimuovere |l
ferro cardiaco. Viene anchéilizzato in cominazione con Bferoxamina per il trattamento
di un grave accumulo di ferro a livello cardiaco

- Infine Deferasirox disponibile in Italia dal 2007LINS @S RS dzy Qdzy A O a2
IAZ2NY I EASNY S RS@S SaaSNB | aadzappeovad@zoms dzy |
trattamento di prima linea eyrazie agli studi registrativia dimostrato di essere efficace
nel rimuovere il ferro da tutti gli orgahi

Lo scenario di riferimento: la illness

Mentre € estremamente studiato il lato deltisease ovvero della componente eziopatogenetica
della malattia con le sue possibili terapie complesse, € meno indagato il vissuto della pesaona
Beta TdassemiaMajor. Le piu diffuse fonti di informazione e i siti web dedid¢editano in modo
preciso e putuale la meccanica della malattia edfarmaciad essa connessincludendo le
trasfusioni e i chelanti sia per via endovenosa sia per vike orgossibili rapporti rischaenefici
nelle soluzioniterapeutiche ma nonprendono in considerazionierisvolt psicologiciemozionali,
sociali, relazionalj affettivi, lavorativi ed economici dek persone che convivono con la Beta
TalassemiaMajor. |l lato dellallnessg ovvero il vivere con la malattpuo essere solo indagato
FdO0NF OSNRE 2 f Qilchi @& inlp@ma Besbra B m&dadti® & le &yper comprendere
quali sono i loro veri bisogni di base, al di la dei limiti intrinseci dati dalla malati@ne in parte
possono essere soddisfdfti

Una patrticolare attenzione alle emozioni positive e negative di queste persone, entrando nel
campo della psicologia edonistica, puo far emergere quali siano le situazioni da privilegiare per i
pazienti con Betalalassemiadviajor e quali i contesti che invece sono maggiormente sofferti,
O2YLINBYRSYR2 02YS NBYRSNB fF f2NB |ljdz- f AGt RA
gt 2NB RStfQSAaLISNRASYT | RA  YFEFaGaAal I 0 GNI @S NJ
edonistica, promossald 51 YASt YIYKSYlIYy Ayid2Ny2 | 3fD FyyA
fatto, la qualita della vita stessa e legata alla nozione di utilita, ovvero a delle scelte di preferenza:

e lo psicologo Kahneman, Nobel in economia propriolpesue ricerche su Valore e Emozioni, ha
RAY2aUNI G2 OKS S ao0StiaS OKS LERNIFy2 @OSNBR2Z2 {1
I yOKS adzh NAR&a@2tGA SY21 A2yl f A Sl bandssere Mdn&é2 Iy A
universalizzabile ma da declinare sulla base dst#nze di ogni singola persofa f QS O2y 2 YA |
fattore soggettivo che accompagna lo stato emozionale della persona. In sintesi: ad alcune
persone i servizi offerfpossono non risultar@astevoli, per altri invece il grado di soddisfazione e

di riconoscimento per quello che si possiede @ moko@ St SOl (12 ® v deBtiménti G F 2 |

® Kontoghiorghes GJ1, Neocleous K, Kolnagou A. Benefits and risks of deferiprone in iron overload in Thalassaemia and
other conditions: comparison of epidemiological and therapeutic aspects with deferoxanimeg Saf.
2003;26(13):989.

° Fonte Fondazione Italiana “Leonardo Giambrone” per la guarigione dalla thalassemia,
http://www.fondazionegiambrone.it/lathalassemianuovoe-non-cancellare/10

9Kleinman A: The illness narrative, suffering, healing and the human condiéenYork, Basic Book, 1989.

! Kahneman D(1999). Obje'ctive happiness. In Wedling: thefoundations ofhedonipsychology (ed. E. Diener, N.
Schwarz, an@. Kahneman), pf8-27. Russell Sage FoundatitiewYork.
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e nei comportamenti puo essere ancora piu sviluppata nei pazdietiti da patologie croniche e
congenite.

Il Burden Of llnes€ 2 Q@@SNB f QAYLI G2 RSEtF YFEFaGaGAl a
FGGNI gSNER2 fQlFaodz2f 2 S piteld valde@d dsyalote eyl @#rmR&S £ S
Burden ®lliness(BOL,G LIS& 2 k O NA O2 HRiktende A | YIE QR Yy S NB ¢ ©OF dza | { :
RANBGGOI YSyGS ¢ aAy3az2t2 LITASYyGS 6SR Ftftl ad
comunita sociale di appartenenzdl Burden @ llinessesamina diverse componentfisiche,
psicologiche, relazionali, economiche, lavoratiggjrituali che dipendono dalle caratteristiche
dellamalattia, dalle perdite funzionali causate dalla stessa o dagli effetti collateradi teedlpie™.

Tale analisi non solo individua i costdiretti ma ha un impatto anche sulla qualita della vita e

sulla sensibilizzazione dedlecision makere della comunita scientifica di riferimento

adzZ t QAYLR NI F YT I RS fatsiudidolpaziéng/faiglis. €+ Y € F GaGAL

d

Accanto aBurden @llinesspdz5 S & & SNB | yOBIeE oderalzie sttategle messe iro
atto per indagare come i pazienti reagiscono alla situazione della mallttaping € definito

come do sforzo consapevole di risolvere problemi personali ed interpersonali, cercando di
superare, minimizzare o tollerare le situazioni di stress o confligtfalif QS ¥ ¥A OF OAl RSt
di coping non dipende solo dalla tipologia dello stress, che potrebbe essere rappresentato da una
malattia, la morte di una persona cara o la perdig ldvoro, ma anche dai tratti della personalita

di ciascuno e dai fattori sociali. Oltre agli specgicumenti quantitativi validati per la raurazione

dei livelli di copingi frammenti autobiografici di una persona possono permettereatlierela
presenza o assenza di tali strategibe possono fare la differenza nel vissuto con la maldittia.
particolare si possono individuare i fattori che attivano o disattivano il coping. Tra i fattori che lo
attivano, si considerano i seguenti elementi:

- Ottimismo, pensiero positivo

- Apertura a nuove esperienze, curiosita

- Consapevolezza, lucidita, senso di realta
- Disponibilita, gentilezza

- Responsabilita, prendersi curass.

Tra i fattori disattivanti:

- Pensiero ossessivo, ruminante
- Introversione

>Tom McGuireKenneth B. Wells, Martha L. Bruce, Jeanne Miranda, Richard Scheffler, Mary Durham, Daniel E. Ford,
Lydia LewisBurden of llinessMental Health Services Researblecember 2002/olume 4, Issue 4, pp 1-1B5.
% Weiten, W. & Lloyd, M.A. (2008) Psychology Applied to Modern Life (9th ed.). Wadsworth Cengage Learning;
Snyder, C.R. (ed.) (1999) Coping: The Psychology of What Works. New York: Oxford University Press.
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- Negazion&’

Per indagarde conseguenze dellaalattia sulla vita quotidiana delle persone con Betta$semia
Major, si deve passare attraverso mnocessadi ascolto e ricogniziondegli indicatori relativalle
modalita e azioni percepitdi valore, che comportanan impatto positivg o di disvalore, conun
conseguentampatto negativo. Nella sfera del valore, oltre alla misura dei costi indiretti a carico
della famiglia, &€ anche da includere un indicatore sulle opportunita conseguigzdute (es. titoli

di studpb, inserimento sociale eelazionale, opportunita di lavoro, paternita e maternita

NI 33Adzy 41 SX0 P

Obiettivi del progetto

llprogettod L @ £ 2 NS LIS NJ afasemiaddalni idtghBe indagayei canspilatl oggi

ancora non esploratrelativi al carico e al vissuto della malattia, particolare attraverso la
valutazione diretta delle persone con Beta Talassemia Major e dei loro cinataitivamente alla

gualita deiservizi di cura ealla percezione sulle terapid.e informazioni ed dati raccolti
LISNYSGGSNFyYy2 RA AR BefaiTaldstetia NBjsuilatyia¥itd i with 2lelleR S £
personeche ne sono affettenon solo dal punto di vista fisico, ma anche psicologico, emotivo,
sociale @ economico. La prospettiva di indagimeella presente ricercae quelladi chi vive
direttamente e quotidianamente i percorsi di cura per Beta Talassemia Majoer@vyazienti e

le équipe di riferimento

Di seguito gli obiettivi specifidel progetta

- Iy RA @A RrdanixzBviorfe Qeservizi di cura e del percorso tapeutico per le persone
con Beta Tssemiaviajor;

- Quantificare ilBurden of illnessdel vivere con la Beta Talassemia Majodividuando i
costi diretti ed indiretti a carico del nucleo paziefitaniglia, attraverso indicatori
economici dillness cos{mancato guadagno, opportunitavorative perse, ecc.).

- Qulla base dei bisogni e delle aspettative espresditare le attuali risposte assistenziali
del servizio sanitario nazionalegé eventualiservizi disattesi.

- Valutare lestrategie dicoping

- Elaborare unoscenario delle terapie attualmente disponibili eindagare possibili
prospettive di miglioramento dellsoluzioniterapeutiche

- Esaminareil vissuto e i bisogni dei professionisti sanitadhe si occupano di Beta
TalassemiaMajor, medici ematologi d S@Sy dzl f A Ff GNBE FAIdz2NBE F
comprendere le loro questioni rilevantl,vissuto con i pazienti con Beta Talassemajdvl
e il possibile livello dburn outnel processo assistenziale

1 Carver C.S. et al. Assessing coping strategies: a theoretically based apgmanhl of Personality and Social
Psychology, 1989. Vol.56, N.2 2833
'® per curanti si intende tutti | professionisti socanitari che compongono le équipe di cura



[ Q2 LISNI T A 2 §i 8voldgeduindi & IB@° failipncipali stakeholder coinvolti nei percorsi di
cura perBeta Talassemia Major, pardividuare in maniera completa ed integrate questioni
rilevanti sia organizzative che terapeutiche da affrontare nel quotidiamale indagine
bidirezionaleintende inoltre comprendere se i servizi sono allineati o disallineati, la qualita delle
relazioni di cura ed il ruolo delle terapie.

| partner di progetto: UNITED e SITE

Il progetto a Lt @I f 2NB LISNI f BassddaMEFory S§ OR¥ I €. ASGI (e
collaborazione di UNITED ONLUS e di,SthE rappresentano i principali stakeholder di
riferimento nazionale peun approccio che integra gispetti clinici e socisanitarinella cura della
persona corBeta Talassemislajor.

UNITED ONLU@®nione Associazioni per le Anemie Rare, la Talassemi®epanocitogie una
federazioneche include 50 Associaziomazionalia tutela deipazienticon Beta Talassemia e del
loro nucleo di riferimento per darne una rappresentanzanitaria istituzionde e migliorare il
sistema di servizi dedicati alla cura di questa condizione.

Nello specifico, le Associazioni locali e regionali direttamente coinvolte nel progetto sono:

- Associazione Talassemiarino- Piemonte

- ALT Onlus (Associage LigureThalassemigi Genova; Liguria

- ThadrevOnlus (Thalassemici e Drepanocitici VerpiW&ronag Veneto

- Associazioneperp2 GaGF FftF ¢t aa&¥miliaRamagng 2 +dzf f 2 ¢
- AMITHAL, Romd.azio

- Associazion@halAssazione&;agliaric Sardegna

- Assaiazione Talassemici OristanSardegna

- Associazione GRIGEuppo di Ricercaulle EmoglobinopatielCatania; Sicilia

| Fyy2 Ay2f GNBE O2y ( NR 06 dzA G 2 cidzibniTalasserhick di bedckazapté R S €
e Manduriag Puglia.

La SITE(Societa Italiana Talassemie e Emoglobinopatiejisce invece a livello nazionale i
professionisti sanitari esperti nella gestione dei percorsi di cura per Beta Talassemia ed altre
Emoglobinopatie, attraverso una serie di attivita scientifiche e formeatvolte a favorire lo

a0l YOA2 RA O2y2a0Sylt S tQF33AA2NYIFYSyid2 Of AyA

Articolazionedel progetto
llprogettod L f @I f 2 NBE LISNJ f | LNGjNELA previstdesghuentiSiddivita: ¢ | £ | & 2

1. Incontro preliminaresvolto a Verona nel Settembre 20t%n un Key Opinion leadedi
riferimento nazionalger la Beta Talassemidajor.
2. Concept di progetto, idea grafica, prepai@ne dei materiali di supporto.



3. Workshop condottoy St f Q2 G120 N5 Hnamp | Foadaziohey STHDoINS & &
rappresentanti delle associazioni di UNI'&=M SITE

4. Indaginefield: raccoltg attraverso le associazignili 150 questionari qualguantitativi di
persone con Beta Talassemia Mag@5b0 questioari di professionisti sanitgrattraverso
SITE

5. Analisi dei questionari qualitativi e quantitatedl elaborazione di ureport.

6. Piano di comunicazione del progetto.

1. Incontro preliminare con urKey Opinion leadedi riferimento nazionaleper la Beta
Talassemia
FondaziondSTUDha organizzataun incontro propedeutico con ukey Opinion Leadesperto di
Beta Talassemilajor, svolto nel Settembre 2015 a Verqr fine di sottoporreliprimo concept
di progetto, comprensivo della bozza degfiiumenti di indagine alella metodologiadi raccolta
dei dati piu opportuna per il buon svolgimento del progetto

2. Concept di progetto, idea grafica, preparazionerdateriali di supporto
Per lo svolgimentoRSf f QA y i S &Btata Liz7Atd Wi@2NR OK dzNE O2y dzy QA
caratterizzanteda distribuire alle associazioowinvolte e alle persone con Beta Talassemia Major
Sono inoltre state predisposte le prime versioni sia cartacee che digitali degli strumenti di indagine
ed una presentazione in Power Point illustrativa del progetto.

3. Workshop con rappresentanti delle associazioni di UNITED edtiaiti di SITE;

| direttivi diUNITE SITE sono stati coinvattiiunWorkshoprealizzato a Milan@resso la sede di
RYRFITA2YS L{c¢!5 yStftQ2iid20 NpatoH Pmsideite di UNITED,S S ¢
sette referenti delle associazionodali, il Presidente di SITEakri due membri rappresentativij
ricercatori della Fondazione TED e alcuni rappresentanti di Novartis Italger un totale di
diciassettepartecipanti.

In sede di Workshop si sono affrontati e condivisi i seguaumniti di interesse per la costruzione
degli strumenti di indaginela terapia, il setting di cura, la componentelazionale, sociale,
lavorativa e psicologica con attenzione alle emozioni doamth a seconda del contesto di
riferimento, le opportunita guadagnate e perdutén (termini di produttivita, titoli di studio,
genitorialita, qualita delle relazioni sociali) e il costo sociale della malattia. La gidmaata
O2yaSyiaArilz2 dns@uricné deidgudstionarRduatju@riitativi utilizzati per le indagini
previste dal progetto rivolte alle persone con Beta Talassemia Major e ai professionisti sanitari
inoltre, ha permesso di condividere le tempistiche e la metodologia di sommin@teaiei
guestionari

4. Raccolta attraverso le associazioni di 150 questionari-cquadintitativi di pazienti con Beta
Talassemia Majoe di 50 questionarili professionisti sanitari

La diffusione eraccolta dei questionariivolti alle persone con Beta Takemia Majoré stata
effettuata attraverso UNITED e le associazioni locali direttamente coinvolte; ciascuna associazione
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si & impegnata aaccogliereun numero minimo dil5 questionari, per ottenere una casistica
complessivali 150 pazienti entro il 30 nembre 2015.

Il questionariorivolto ai professionisti sanitari & stato invece diffuso dalla direzione della SITE a
tutti i suoi membri.

Nel paragrafo successivo verranno dettagliati gli strumenti di indagine utilizzati e le modalita di
raccolta dei quesonari.

Metodologia utilizzata

[ QF LIWINRPOOA2 YSO2R2f23A02 [R2GGFG2 yStfQlF YOAUZ

TalassemiaMajoré  LINB @S RS f Q mnalisiyHatitativa 2 fullitativayJattrafet3o uno
strumento di indagingualiquantitativo composto da due sezioni:

- Un questionario semstrutturato per rilevare gli aspetti economici, la valutazione dei
servizi offerti, la qualita dadlterapie da parte dei pazienti e gli aspetti organizzativi di cura
e di eventualdurn outdei professionisti sanitari.

- Unabreve autobiografiaper comprendere il vissuto della persona, i suoi valori, il contesto
familiare, sociale e relazionale di riferimentdnche tale sezione dello strumento di
indagine é rivolta sia alle persone con Besdéa$semia Major che ai curanti.

Lo strumento di indagine: il questionario serstrutturato

Il questionarigper le persone con Beta Talassemia Major

Lo strumento di indagine rivolto ai pazienti con Beta Talassemia Major € composto da piu, sezioni
oltre alla prima partali raccolta dei principali dasiociodemograficj dedicate ai seguenti temi

- le cure specifiche per la malattidfocalizzataa cogliere il livello di soddisfazione relati&b
centro di cura, alle figure professionali di riferimen alla gestione delle visite, al
programma di trasfusioni, alla terapia di chelazione ed altri aspetti del percorso di cura
guali eventuali complicanze e nuove possibilita terapeutiche auspicate;

- la qualita della vita delle persone con Beta Talassenlidajor, attraverso la loro
componente emozionale espressa, la descrizione delle attivita quotidiane svolte o non
svolte;

- il vissuto delle relazionfamigliari e sociali con la Beta Talassemia Major;

- iltemadelavoro2 RSt f QF GAGAGE RA &GdzRAZ2T

- £ QI & L)Sdbshi AirettRe&SinAdiretti dovuti sia alle cure che alle eventualpportunita
lavorative mancate.



LYFAYSS Af jdzSaidA2y Il NA2 &A OKAdzZRS Odngve dzy Qdz
autobiografia, nella qualesi &€ data la possibilitdi esprimersi liberamente o raccontandosi, o
integrando quanto indicato nel questionario con ulteriori considerazioni.

Il questionario per professionisti sanitari

Anche lo strumento di indagine rivolto ai curanti esperti nella gestione della Bai@ssemia
Major é stato strutturato in piu sezioni, di cui la prima ha previsto la raccolta dei principali dati
sociodemografici. Le successive sezioni hanno indagato le seguenti tematiche:

- £ S | GdGA A argaljizdzziong &elelcyfsBecithgbefa Beta Talassemia Major;

- il lavoro inéquipe dal punto di vista della composizione, organizzazione e qualita del
gruppo di lavoro;

- firfegrazione con altri servizi e specialistella gestione delle cure per la Beta Talassemia
Major;

- la qualita delleelazioni professionalk f t QA Y 1 SNy 2 RSt f QSIljdzA LIST

- le motivazioni e aspettative professionali

- laqualita del proprio operato quotidiang indagato attraverso lo strumento validato del
Test diCristina Maslacl;

- lerelazioni con i pazienti con Beta TalassenMajor e loro famigliari;

- le aspettative relativamente alle terapie

l yYOKS ySt OFa2 RSA LINRPFSaaraz2yAadAr abkyAadlNA f
indagare il lorovissuto emozionalee a raccogliere undédreve autobiografiain cui esprimesi
liberamente.

In appendice i due questionari rispettivamente rivolti alle persone con Beta Talassemia Major
(Allegato A) e ai professionisti sanitari esperti nella gestione di tali percorsi di cura (Allegato B).

Modalita diraccolta dei questionari

| questionari sono stati rivolti alle persone con Beta Talassemia Major ed eventualmente anche
conBeta Talassemia Intermedia che effettuassero trasfusioni da almeno 10 aseiekzene della
popolazione oggetto alla quale somministrare il questionariawenuta in modo randomico
secondda seguente modalita:

wf QAYRIFIAYS 8§ aidl (I cohBerO¥Massirhia Majoriedatetim&diaxhe klisdnd Sy
presentati nelle sedi delle associazioni nelle due settimane dal 9 al 21 novembre 2015 e che hanno

uuuuu

FOOSGGrd2 RA [ RSNANB ItfQAYAT AL GADI

wsono state incluseutte le personemaggiorenniprevio rilascio detonsenso informato scritto
per il rispetto dellaprivacy A aSyair RSff QFNI® mo RSt 5SONBG?2

'® Maslach, C. e Jackson, S.E. (1981). MBI: Maslach Burnout Inventory. Consulting Psychologists Press, Palo Alto, CA.
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wi questionarisono statidistribuiti dai referenti déle associazioni direttamente ai pazienthe
sono stati invitati dasciare la propria testimonianza scritta, premdlosi il tempo necessario per
una compilazione del questionar@vvenuta in separata sede, in unandizione ditranquillita e
riservatezza;

w iagtun paziente, dopo aver compilato il questionarioh#inseritol f f QA Yy G4 SN}y 2 RA
chiusa,b IF NI yT Al RSEEQFYy2yAYI G20 {dOOSaaASI YSY
RSt f QF aa2 Gekimehtd, 21 yg&ale R sua Mdlta lo ha fatto recapitaaé ricercatori di
Fondazione ISTUher f afalisi;

wl f LI NI SOA LJ T AagvgnBtast bate@R 6l 8 ¥ DR MK | §S QS @iy G dzt £
alcun tipo di conseguenza

| questionarisono statidiffusi sia nella versione cartacea sia nella versione onilseyita sulla
piattaforma http://www.medicinanarrativa.eu/betatalassemipredisposta da ISTUIn tal modo

si e data la doppiagssibilita di partecipazione, per venire maggiormente incontro alle esigenze di
chi intendeva aderireLa compilazione dei questionari online ha comunque seguito le stesse
modalita di reclutamento utilizzate per lo strumento cartaceo, con la differenzdacpersona che

ha scelto tale modalita ha compilato e successivamente inviato online, in modalita totalmente
anonima, e le risposte sono direttamente pervenute ai ricercatori ISTUD senza che fosse
necessaria alcuna spedizione.

Ad a@ni associazione coinvoltastato chiesto di raccoglieren minimo di 15 questionari ciascuna
durante il periodo di tempo indicatdb LJS NJ LJS NE S 3 dakteNdse uri rid@esoAnSnimio A & 2
complessivali 150 questionari dbersonecon Beta Talassemia Major

| questionari rivolti ai professionisti sanitari, invece, sono stati diffusi prevalentemente online
attraverso il canale della SITE e rivolti alle intere équipe e ai gruppi multidisciplinari di riferimento
per la cura della Beta Talassemia Major. P& tadagine si € previsto di raccogliere almeno 50
guestionari, negli stessi tempi di raccolta dei questionari dai pazienti.

5. Analisidei guestionari raccole stesura del report;

| questionariraccolti sono stati analizzati nel dicembre 20ftettendo inrelazione le informazioni
gualitative e quantitativeln particolare le parti qualitative del questionarisono state analizzate

nelle loroNA O2 NNBy1T S &aSYlFIyGiAOKS AYyRAGARdAzZ GS RI dzy 2
testuale (Nvivo 9).

Inoltre, le narrazioni autobiografiche sono state analizzate utilizzanddakssificazione diLauner
and Robinsonche prevede la suddivisione tra storie in evoluzione e storie ferme, permettendo di
individuare i fattori di coping presenfi

" Launer, J. New stories for old: narrativased primary care in Great BritafFamilies, Systems and Health. 2006.
24(3):336344
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[ QA Yy O N@fiéquehzeflichidenze semantiche, i fattori di coping individuagille testimonianze

ef QF y I £ A aA R SHa pdresisa di gvidenziatebdi teniaficidiaggiormente rilevanti e
di delineare lo scenariocorrente RSt t Q2 NH I y Xérdonsil di cirgt, SindiitiGahdone
uniformita e difformita sottoliprofilo territoriale etra i due punti di vista interpellati.

Le informazioni raccoltesono riportate in formato aggregatoanonimo e private di ogni
riferimento che possa essere considerato ricondleibipersone e luoghi

Gli esiti del progettsono riportati nel presente documento, diffuso a tutti i referenti coinvolti nel
progetto per una definitiva condivisione e validazioHeaeport sara reso disponibilpresso i siti
web www.medicinanarrativaiee www.istud.it.

6. Piano di comunicazione del progetto.

[ S SOARSYT S SYSNBRS LRGONIYyy2 S&adaSNB LINBaSyi
internazionali, aidecision makerper sensibilizzarli sulla percezione di valore pizienti beta
talassemici eaccogliere favorevolmente i suggerimenti che possano migliorare sensibilmente la
gualita di vita delle persone, durante gli incontri con i pazienti e pubblicati su riviste scientifiche.

Inoltre, il report di progetto potra dare vita ad un piano di comeadione su piu livelli, che si potra
esplicare anche attraverso una comunicazione allargata ai media attrawerscomunicato
stampa earticoli dedicati, sulla basdei dati emersi dal progetto. La comunicazione avverra nel
2016.

11
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Complessivamente sono stati raccdl®7 questionari qualiguantitativi dalle persone con Beta
Talassemia Majar di cui il 63% €& stato compilato direttamente online dal link

www.medicinanarrativa.eu/betatalassemiaed il restante 37% e stato raccolto attraverso |l
guestionario cartacedistribuito dalle Associazioni locali

Informazioni sociedemografiche

[ QS it rappBeseitata dalle persone con Beta Talassemia Major rispondegtiestionaricd
pari @39 annj in un intervallo compreso tra 18 e 57 anfit ¥l AaO0Al RQSit
rappresentata e quella compresa tra i 36 ed i 45 agrGrafico 1

539% Eta delle persone con Beta
80 - Talassemia Major
70 - coinvolte nell'indagine
60 -
50 o
40 - 22%
20 - 17%
20
6%

°] @ &
0 1 r 1 1 1

18-25 26-35 36-45 46-55 >55 =144

9 @naggiormente rappresentato il genere femminile che costituisce ben oltre la meta dei
guestionari pervenutg Grafico 2
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mF

n=153

Tutti i rispondenti sono di nazionalita e di origine italiana, eljsto si riportano le Regioni di
residenzaappresentateg Grafico 3

Le Regioni di provenienza delle persone con Beta Talassemia Major

50 1 coinvolte nell'indagine
45 - 31%
40 A
35 4
30 1 15%
25
50 4 2% 11%  10% 10%
15 - 7%
10 A
5 | 1% 1% 1% 1%
0
& N L G N
& N &L B Q
& ® ~o’5‘ @"’Q’ & V&L o «§§’ &
& & 8) & >
] NS S (¥ &
.\'\{b
&

n=157

Le dueisole maggiori sono i territopiu rappresentati, laSardegnadal 31% dei questionari e a
seguire laSicilia(15%), iPiemonted m H: Emilia Rbndagnd11%), iMenetoe laPuglia(entrambi

10%), la Liguria (7%) ed in percentuali minime anche la Lomahdldiazio, la Campania e la

[ FEFONRLF o60GdzidS NI LIWNBaSyidldAgS RSttam: RSA |

Emerge quindi uno scenario piuttosto omogeneo nella rappresentativita geografica tra le aree del
Nord e Sud Italia. Tuttavia, bisogna considerare che talgpresentazione regionale non
corrisponde direttamente alla distribuzione dei Centri di cura, in quantd @Bt dei casi si
afferisce a Cemtesperti presso altre Regioni, come indicato dalla seguente tah@&kdella 1
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Veneto Day Hospitaldelle Talasserai e delle 9
Emoglobinopatie Arcispedale Sant'/Ann

Ferrara

Lombardia Day Hospital delle Talasseme delle 1
Emoglobinopatie Arcispedale Sant'/Ann
Ferrara

Calabria Day Hospital delle Talassemie delle 1
Emoglobinopatie Arcispedale Sant'/Ann
Ferrara

Lombardia Day ServicePoliclinico Borgo Roma 1
Verona

Piemonte Day Hospital Talassemici Osp. Galliel 3
Genova

Campania Struttura trasfusionale Policlinic 1
Umbertol - Roma

Puglia Struttura trasfusionale Policlinic 1

Umberto I- Roma

Va inoltre specificato che nella maggior parte dei casi tali trasferimenti -eagjianali sono in

realta dovuti ad una vicinanza geografica. Ad esempio, nel caso degli spostataleMeneto

presso il Centro di Ferrara, si tratta di persone che abitano presso la Provincia di Rovigo, per le

lj dzI £ A f Q! NOAALISRFES {IydaQ!yyl NA & dzf G | Fl OAf
OGN AFSNRAYSY(GA RIf t A Sew@toials peksoné ché abitalsoRélldaBneid I £ f A
di Alessandra, piu agevolabtegli spostamenti vers@enova piutosto che versdorino.

Per quanto riguarda lo stato civilpit del 50% dei rispondenti dichiara di essere nubile/celjbe
33% é coniugato ed in misura inferiore convivente o separatd&oafico 4

Stato civile delle persone con Beta Talassemia Major

® Nubile/Celibe
® Coniugata/o
Convivente

Separata/o

n=149
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Pur non avendo il campione interpellato una valenza statisticamente significativa, si puo notare
come, facendo un confronto con i dati ISTAT relativi alla popolazionenagahal 2015, la
percentuale delle persone nubili/celilé piu alta con la presenza della Beta Talassemia Major
(51%) che in assent43%); i dati ISTAT utilizzati per il confronto hanno preso in considerazione lo
stesso intervallo di eta rappresentato reppresente indagin@.

Poco piu del 20% dei rispondenti, inoltre, dichiara di avere figicui i112% e rappresentato da
donne ed il restante 9% da uomirRRispetto ad una possibile prevalenza di genduttavia,
dichiara di avere dei figli il 24,58€gli uominidel campione in esamed il 18,7% delle donndra
coloro che sono genitori, si dichiara prevalentemente un figlio a cg®d86) e con minor
frequenza due (29%) o piu figliGrafici5 e 6

Hai figli?

\

9%

Uomini
21%
Donne
12%
n=150

Numero dei figli

61%

20 A
18 -
16 -
14 -
12 -
10 -

29%

7%

| B &

uno due tre quattro n=31

o N OB O
L

18 \www.demao.istat.it
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Anche in questo caso, si puo notare una percelgudi coppie con figli inferiore rispetto alla
media italianache risulta essere pari a 34,8%mentre ilfiglio unicoé sostanzialmente in linea
con il trend rilevato dai dati ISTAT in un rapporto diffuso nel 2014.

Per quanto riguarda il titolo di studimel 50% dei casi le persone sono diplomatl in misura
inferiore ed equivalente laureate oppure con la licenza medsafico 7

Titolo di studio

80
70
60
50

40

30
20
10

0

50%

23%

22%

5%

ﬂ

Laurea/Master Diploma

Licenza Media

Licenza

elementare n=150

In questo caso non sidividuanodifferenze rispettaai piu recentidati relativiai livelli di istruzione
della popolazioneitaliana diffusi da ISTAT, nei quali si rilelea stessa proporzione tra la
popolazione con il titolo daura, didiploma di scuola superiored: licenza media

Nel 45% dei cast S LISNBR 2y S
vivere insieme abroprio nucleo famigliare di riferimento, che siano coniugati, conviventi o
separati con figli. Seguono poi le persone che vivono con la propria famiglia ideof32%) e

guelle che vivono da sole (23%rafico 8

o2y

Sat

¢LfraasSYAal

al 22 NJ

' Tendenze demografiche e trasformazioni sociali: nuove sfide per il sistema di welfare. Rapporto annuale 2014, ISTAT
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Vivi sola/o o in famiglia?

B Famiglia di origine
M Famiglia propria

Sola/o

n=155

Rispetto al tema della familiarita della Beta Talassemia Major, il 16% delle persone rispondenti
rileva casi della stessa condizione in famiglia; il grado di parentela € in maggior parte
rappresentdo dalle sorelle e fratelli (9%), cugini (5%) e in singoli casi figlio e coniuge (che non

indica una consanguineita). Per tutti gli gltron si individua un legame famigliar&rafico 9

Hai parenti con la Beta Talassemia Major?

5%, H No
m Cugina/o
m Sorella/fratello
9% ) )
m Marito/Moglie
1% m Figlio
1%
n=148
Le cure per la Beta Talassemia Major
5A aS3daAaid2 airA NALRNIEF fQFFFSNBYyIT I A [ SyidNR

persone interpellate; Grafico 10
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| Centri di curaﬂgigiferimento per le persone con Beta Talassemia Major coinvolte nell'indagine
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Come si puo notare dagrafico 1Qi Centri maggiormente rappresentati sono quelli localizzati nei
territori nei quali la prevalenza della Beta Talassemia Major € piu altssia il Centro di Ferrara
OMTE2 0 LISNJ ljdzh yi2 NAR3Idzr NRIFE £ QF NBF RSt 5Sftdal R
Sardegna, e quelli di Catania (7%) e Ragusa (6%) in Sicilia. Sono inoltrepbeserdati anche il

Centro di Genova (9%) per la Liguria, Orbassano (TO) per il Piemonte e Lecce per la Puglia
(entrambi 6%).

La sezione dedicata al percorso di cura per Beta Talassemia Major ha indagato per prima cosa la
percezione dei pazienti relativamte al livello di ascolto e coinvolgimento nel processo di diea.
persone interpellate rivelano di sentirsi tendenzialmente ascoltate sia dai me{®&%)siadagli

altri professionisti sanitari83%)e molto coinvolte nelle decisioni intrapresé89%8%6)¢ Grafici 11,

12e 13
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50
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20
10

Mi sento ascoltato dai medici

57
35
8%
0%
- S

Molto Abbastanza Poco Per nulla n=152

Mi sento ascoltato dagli altri

56 professionisti sanitari
27
16%
1%
-

Molto Abbastanza Poco Per nulla n=153

Vengo coinvolto dai medici nelle decisioni che riguardano la mia salute

80

70

60

50

40

30

20

10

. 47%
42%
i 10%
’ 19’i
Molto Abbastanza Poco Per nulla n=151
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| medici sono considerati attenti alle esigenze dei pazi@fbo)e alle innovazioni terapeutiche
(90%)¢ Grafici 14 e 15

539 | medici sono attenti alle mie

80 - esigenze

70 - 39%

50 A

40 A

20 A 7%

B .

Molto Abbastanza Poco Per nulla n=152

| medici sono attenti alle innovazioni
terapeutiche

80 1
60 -

50 A

30 A

10%
20 A

0%

Molto Abbastanza Poco Per nulla n=157

Rispetto ai giudizi piu negativi, non prevalgono insoddisfazioni di genere, né specificamente
concentrate in determinati territori tra le aree del Nord e del Cesfiud Italia.

| medicipresso i Centri esperti sono piu frequentemente due o uno, mentre sono piu numerosi gli
infermieri, spesso piu di quattrq Grafici 16 e 17
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Numero dei medici presso i centri di cura

52

80 -

70 -

60 -

50 -

40 - 23

30 - 14%
20 -

10 -

uno due tre >quattro n=147

Numero degli infermieri presso i centridicura
80 - 51%

70 A
60 -
50 A
26
A0 - 22%

30 -

20 A

10 - 1%
o

uno due tre >quattro n=144

Tra le altre figure professionali cui si ricorre, viene prevalentemente citaf@ndiologo(26%),
seguito da numeraosi altri specialisti ma in percentuale infergp@rafico 18
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26% Altri professionisti socio-sanitari di riferimento

25 -
20 -
15 -
10 - ||8%8%
6"65%5%4/
5 - °39%3%3%3%3%3%3%3%,9,-9,
J fpnn . H 61919%1%1%1 %1 %1%1%
0 L __'L _U'_n_ —F—F"—"'—H—H—H—F—F—H7
gooo%omgsooogogg%%o%owgggg
SEITBE ST I8LEESL2IEZB GBS
©c 000295 20 0 O T 6w 8 0B 00 @ = E R
55 383 2TL8TY $PapEsErPEs 2SS
= m o = .EHV’.QC CIJQ,EQ’HCIJE o '—8
T o O o S = 0O m = a = A = C = o T W
o =} T O = 0 c = o T W a
= = ] U 1] [=]
c =1 7 = = g <
o [:1]
g =

51 f Lldzyd2 RA @AalGF RStfQ2NAI yAI petsdnde2ngrSvieeSt f S
considerato numericamente adeguato nel 62% dei ca§rafico 19

Il personale & numericamente adeguato?

B No

HSi

n=151

Le motivazioni di tale valutazione negativa sono principalmente dovute alla percezione della
carenzadi personale sanitariarispetto al numero di pazienti da seguipeesso i centri (64%); in
gualche caso si specifica daarsitain particolare dei medici, soprattutto laddove e presente un
unico medico (19%), oltre a lamentare talvolta il fatto che il personale non sia esclusivamente
dedicato alla Talassemia ma debloparsi anche di altre tipologie di pazieqterafico 20
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0,
Occorre personale piu specializzato j 3%

Il personale dovrebbe essere full time, pit ' 14%
dedicato

0,
Occorrono pit medici (almeno due) _' 19%

Poco personale rispetto ai pazienti '64%

n=75 0 10 20 30 40 50

Di seguito si riporta un estratto di alcuni commenti riferiti alla scarsita del personale sanitario:

dl personale presente al M. non & numericamente adeguato a gestire il numero di pazienti,
abbiamo bisogno di piu persondleTsiando sotto almeno di due medici strutturati e altre due
infermiereéé TAbbdamo carenza di organico da agininoi siamo tant TDa drmai diversi anni il
nostro centro di cura ha carenza di personale medico e infermieéistidvrémmo bisogno di
qualche altro medico e infermiere in pill

aun solo medico non pud gestire un reparto di 62 pazienti tenendo conto le ferie e i riposi che le
spettano, chi lo sostituisce in quel periodo non prende quasi mai decisionppeieitte, attende
sempre il rientro del medico refereiter

al reparto segue talmente tante patologie che a mio parere veniamo seguiti superficialmente non
per volonta dei medici ma per forza di ca@seb

Da tali frammenti si puo osservare come il linguaggitizzato dalle persone, spesso declinato al
plurale, rileviundlJNE F2 VRl 02y 23 0Syi |l RSt Fdzyl A2yl YSyi?2
di riferimento, oltre ad unsenso di appartenenza di comunita espressattraverso le espressioni
GFrooAIANI2EZE Maal ONBYY2 o0Aa23y2¢

Le persone si recanpresso il centro di cura mediamente due (36%), tre (25%), fino a quattro
(17%) volte al mese per effettuare le visite di monitoraggio; in casi piu rari le visite si riducono a
una al mese, oppuraumentano firo acinque ¢ Grafico 21
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Quante volte al mese ti rechi al Centro di cura

60 - 36%
50
25%

40 -
30 17%
207 oy 9%
10 - l 4%I
0 1 1 1 1 1 1

una due tre quattro cinque >cinque  n-149

| tempi di svolgimento dellevisite di monitoraggiosono piu frequentemente compredra i 15 e i
30 minuti (62%) anche se non mancano le visite piu brevi (17%); tale tempistica vidutaa
come abbastanza adeguata nel 63% dei questian@riafici 22 e 23

62% Tempo dedicato alla visita di
90 - monitoraggio (minuti)

70 A
60 -
50 A
40 A

30 - 17%

10%
20
6% 59%

D o &

<15 tral5e30 tra3le60 >60 dipende

n=141
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Come ritieni il tempo dedicato alla visita

90 -

80 -

70 -

60 -

50 A

20 - 18% 19%

30 A

20 A

10 A

0 T T ;
Totalmente Abbastanza Poco adeguato
adeguato adeguato n=149

Il Day Hospitale la modalita di visita piu frequente, seguita dal regiambulatoriale siricorre
invece poco aDay Service e akovero ordinariog Grafici 24, 25, 26 e 27

Modalita visita con Day Hospital

2% 5%

M Esclusivamente
® Frequentemente
Raramente

Mai

n=132

Modalita visita con regime ambulatoriale

M Esclusivamente
M Frequentemente
Raramente

Mai

n=106
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Modalita visita con Day Service

! 10% M Esclusivamente

55% Frequentemente

21% Raramente

n=104

Frequentemente si ricorre a consulenze ulteriori presso altri Ser@ %) Come gia rilevato
YSEt QAYRAOIT A2y S RiSiferimeitRld Brsdlehza yhaggidrhentd dicliestd & NJA
guella cardiologica (24%), seguita da molte altrecuiaquelle di Radiologia (13%), Oculistica (8%),
Endocrinologia (7%) e Otodlaringoiatria (6%’ ¢ Grafici 28 e 29

X602 t+ @208 a4l tGNB Ozyad#Z Syl Sé¢Y hyidarfa2Beimatdlogid, | 6 2 NI
Psicologia, Senologia, Chirurgia Plastica, Medicina Nucleare, altro centro.
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