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Introdnzione

Questo documento, elaborato dal Comitato demenze istituito con decreto del Presidente della
Giunla Regionale n. 202/12, fin dai titolo “INDICAZIONI OPERATIVE PLR LA
PREVENZIONE, LA DIAGNOSI, LA CURA E LA PRESA IN CARICO DELLE PERSONE CON
DEMINZA: VERSO [L P.D.T.A, DEMENZE”, rivela I’intento con il quale € stato definito : gettare
le basi per Ia definizione di un percorso integrato di presa in carico del cittadino affetto da demenza
anche attraverso un Percorso diagnostico terapeulico assistenziale che contenga indicatori di
appropriatezza, costi ¢ procedure, omogencamente diffuse sul territario ¢ garanlito a tutti i cittadini
affetti da demenza.

1 obiettivo ¢ promuoverc una stralegia regionale per la assistenza ai pazienti affetti da
demenze, ¢ il Piano Nuzionale demenze recentemente approvato fornisce utili ¢ precise indicazioni
che in gran parte trovano in questo documento spazio e trattazione sia nelle sezioni che lo
compongono, sia come raccomandazioni. Si intende potenziace, in manjera omogenea su tutte il
territotio regionalc, la Rele dedicaty alle Demenze e fornire indicazioni per programmare un miglior
utilizzo delle risorse necessarie alla assistenza del paziente con demenza. Attraverso queste T.inee di
indirizzo si inlende delineare un modello assistenziale basato su metodologic ¢ strumenti uniformi ed
efficaci nel riconoscere i bisogni di salute da inlegrare con interventi pit tradizionati per la tutcla
della Persona Iragile e pet il sostegno della Famiglia/Carcgiver nella gestione della malattia.

L’indicazione forte € realizzare un modclio che gavantisca il divitto di fruire delle offerte
assistenziali alltaverso un percorso di accesso definito e chiaro, che favorisca lo snellimento delle
procedure burccratiche, affinché ogni nodo della rete possa rispondere in maniera tempestiva cd
adeguata alla risoluzione dei problemi posti dai pazienti dementi ¢ dalle loro famiglie. Cid potra
avvenire anche con una adcguaia qualificazione del personale e mettendo in rete, quindi in
comunicazione tra loro, le risorse presenti sul territorio. In questo modello € necessario associare, la
pluralita di soggetti ¢ attorl che concorrono alla assisienza dei soggetti affotti da demenza, in
particolare anche il No Profit. Queste linec di indirizzo suggeriscono un percorso che coinvolga tutti
gli opcratori di assislenza onde garantire il superamento della parzialitd e frammentazione delle
risposte assistenziali.

1T Piano Nazionale si propone di aumentare le conoscenze della popolazione generale, delle
persone con demenze e dei loro familiari, ma anche dei profcssionisti del settore, ciascuno per i
propri livelli di competenza ¢ coinvolgimento, su prevenzione,diagnosi tempestiva, trattamento e
assistenza delle persone con demenza con attenzionc anche alle forme ad esordio precoce. Tnoltre
intende migliorare la capacitd del Sistema sanitario nazionale nell'erogarc ¢ monitorare i servizi
altraverso la razionalizzazione dell'offeria ¢ l'uso di metodologie di lavoro basate soprattuito
sull'appropriatezza delle prestazioni evogate al fine di rendere omogenea ['assistenza, con particolare
attenzionc alle disuguaglianze sociali ¢ alle condizioni di fragilita e/o vulnerabilita socio-sanilaria.

Da nmumerose analisi e ricerche-anche dai recenti dati del rapporto Censis- cmerge che nelle
regioni del Sud Ttatia ed in particolarc in Campania, si registra un notevole incremento (cirea il 35%)
delle fasce anziane, secondario all’aumento delle nascite osservato nel dopoguetra (anni *50 -60). A
questo incremento del numero di anziani in Campania non corrisponde un’adcguata risposta
assistenziale a confronto con quella offerta nelle regioni del Nord. Basti considerare ta diffusione di
offcrta residenziale ¢ semiresidenziale dedicata alle demenze che risulta difforine ¢ non adeguata sul
tetritorio e che solo con una programmazione sviluppata in relazione alla richiesta di servizi ¢ ai dati
epidemiologici pud essere superata. Un elemento di ulteriore crificita del sistema & rappresentato
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dalla scarsa integrazione dei servizi sanitari con quelli sociali, a conlerma delle dillicolta che ancora
ogel si incontrano nel perscpuire obiettiva priotitario della costruzione ¢ del coardinamento della
rete. Appare dunque strategico promuovere un processo che miri ad individuare modalita e strutture
che rappresentino il nodo di accesso alla rete integrafa dell’offerta sanitarta ¢ del supporto sociale,
anche alla luce dell’esperienza maturata in questi anni in riferimento ai Punti unici di accesso (PUA)
specificamente rivolti all’anziano ed al disabile.

Questi 1 4 obictiivi principali del documento:

Interventt ¢ misure di Politica sanitaria e sociosanitaria

Creazione di una rete integrata per le demenze e realizzazione della gestione integrata
Implementazione <i strategic ¢ interventi por l'appropriatezza delle cure

Aumenlo dells consapevolezza ¢ riduzione dello stigina per un miglioramento della gualita
della vita.

Il "modello della gestione integrata® € oggl considerato I'approccio pit indicato per migliorare
I'assistenza alle persone con wmalattie croniche. Queste persone, infatti, hanno bisogno, oltre che di
{rattamenti efficaci ¢ modulati sui diverst livelli di gravitd, anche di continuitdé di assistenza,
informazione e sostegno per raggiungere la massima capacita di autogestione possibile.

. & & »

Dagli obiettivi discendono 24 ‘azioni’ che mirano all’adeguamento, alla razionalizzazione ¢ al
potenziamento della rele assistenziale, Gl obiellivi definiti dal richismalo Piano che di falli ¢
recepito integralmenie dovianno essere perseguiti dalla Regione Campania cosi come le singole
azioni dovranno esserc realizzate, tenuto conto delic raccomandazioni contenute nel Piano ¢ che di
seguilo si propongono,ovvero disporrs:

e di processi e strumenti di identificazione della popolazione targel;

¢ di linee guida basate su prove di efficacia

¢ di modelii di collaborazione tra i diversi professionisti coinvolti per promuovere un' assistenza
multidisciplinare;

¢ di strumenti psicoeducativi per promuovere 'autogestione dei pazienti ¢ dei familiari quale
componente essenziale dell'assistenza ai malali cronict;

+ di misure di processo e di esito;

o di sistemi informativi sostenibili e ben integrati sul territorio che incoraggino non solo la
comunicazione tra medici ma anche tra medici, pazienti e familiari per ottenere un'assistenza
coordinata e a lungo termine.

¢ di meccanismi e programmi di formazione/aggiornamento per specialisti ¢ generalisti.

Un focus fondamentale € posto sulla Unita di Valulazione Alzheimer U, V. A.e per la quale si
individua un’cvoluzionc in Cenmtro per Disturbi Cognitivi ¢ Demenze (CDCL)”; ¢io implica una serie di
azioni correttive e di viprogettazione della rete di assistenza tervitoriale ed ospedaliera( per alcuni interventi
specifici} per i soggelti affelti da demenza e i lovo familiari

Dal punto di vista organizzative questo é [D'aspelto maggiormente dirompente individuaio dal
documente nazionale e che richiede ina serie di azioni ed attivita che vedra la Regione Campania impegiala.

L’esperienza maturata con il Progetto Crenos del 2000 su impulso del quale sono state
attivate le Unita di valutazione Alzheimer-U.V.A. come slirutture specialistiche ha evidenziato che
pur essendo ancora lc UV AL 1l punto di accesso alla rete dei servizi socio-sanitari per it pazienti ed i
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toro familiari, per assistenza e la presa in carico, accanto alla medicina generale, necessitano, ormai,
di interventi urgenii di adeguamento, razionalizzazione /o polenziamenio.

Alcune Regioni hanno gid avviato questo cambiamento ed evoluzione delle U V.A., ed hanmo ritennio
opporiwmw _cambiare in prima_istanza la_stessq denominazione dei cenfri specialistici_dedicati,
passando dalle UVA a " Unita di Valutazione delle Demenze” (UVD) e/o “Centri per il decadimento
cognitivo”, sottolineando cosi il passaggio da una visione centrata sull ' Alzheimer ad wna pile anpia
estesa g tutte le forme di demenze (si ricorda che cirea il 40% delle demenze sono di altra natura) o
ad uno spettro pitt articolato di stadiazioni. (dal Piane nazionale denienze).

Per dare forza alle eccellenze cliniche, in ambito diagnostica, terapeutico ¢ tiabilitativo ed alta
csperienza acquisita dalte UV, A, in quasi quattordici anni di attivitd, la rete delle U.V.A. e quindi dei
centri prescrittori demenze in regione Campanis-di cui al Deerclo Commissariale n.25/2012- ¢ rivista
a partire da questo documento e ridefinita sia in termini di ruolo, funzieni sia in termine di personale,
anche attraverso chiari e definiti indicatori di fabbisogno,

Al fine di completare [a Rete socio-sanitaria territoriale dei Servizi territoriali per le persone non
aulosullicicnti, anche anziane ¢ favarire una organica articolazione dei percorsi assistenziali pet una
gestione integrata della malattia, & necessario riorganizzare le U.V.A. e ridefinire la rete.

I’elemento muovo introdotto da questo documento € per Pappunto la ridelinizione delle UV A,
in Centri per Disturbi Cognitivi ¢ Demenze (CDCD),-come indicati dal piane nazionale demenze
distinti in due tipologie: CDCD-Centri diaghostico specialistici e CDCD-Centiti territoriali espetti.

In modo schematico i Centri diagnostici specialisti saranno individuati tra i cenfri allocati presso
gli ospedali o i Policlinici, mentre 1 ceniri territoriali esperti tra i centri distrettuali o sovradistrettuali
con funzioni di capofila o fra i centri che rispondone ai requisiti organizzativi e di attivita che si
delineano in seguito.

1l percorso che qui si avvia condurra,

» alla definizione di indicazioni di standard di scrvizi ¢ eriteri di appropriatezza,

e all’innovazione farmacologica ¢ alla definizione di un piano regionale della cromicita ¢ non
autosullicienza nel quale ampio spazio dovranne avere le demenze;

¢ alla definizione di un PDTA. demenze;

¢ alla ridefinizione del fabbisogno assistenziale di servizi territoriali suddiviso per 1 diversi
livelli ¢ prestaziont di assistenza.
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SEZIONE N, I — Le sindromi corvelate alle demenze: classificazioni e criteri di diagnosi’
Premessa

Te sindromi correlate al declino cognitivo sono malattie caratterizzate dalla compromissione
delle principali funzioni cognitive (memoria, linguaggio, attenzione, orientamento spaziale e
temporale, ccc.} ¢ dell’autonomia nelle attivita del vivere quetidiano. Di i norma sono accompagnate
da disturbi del comportamento e sono ad etiopatogenesi multipla con frequenti sovrapposizioni
sintomatologiche. Il principale criterio di classificazione ¢ quello di suddividere le demenze in duc
gruppi: quelle degenerative primarie, come la Malattia di Alzheimer (AD) e la demenza Fronto-
Temporale (FTD) ¢ quelle scecondarie a causc individuabili, come le forme vascolart {(VD),
metaboliche, infettive, ecc.. Per ciascuna di queste malattie sono disponibili in letteratura critert di
diagnosi che conscntone di dilferenziare ea di loro vari soltolipi, I pit diflusi, anche se poco specilici
e sensibili, sono quelli individuati dall’TCD-10 e dal DSM-TV, ai quali perd & utile associare i criteri
di diagnosi definifi in dettaglio per ciascun sottotipo di demenza.

II “National Institute on Ageing” e I'*Alzheimer’s Association” (NIA-AA) nel 2011 hanno
indicato i critert € sintomi per formulate la diagnosi di “demenza”, provocata da differenti causc,
come si evince dalla tabella 1 nell’allegato I al presente documento:

Dopo aver formulato la diagnosi di “demenza” € necessario differenziare gli specifici sottotipi, al fine
di predisporre trattamenti adeguati ¢ di formulare una attendibile valulazione prognostica.

L.1.- Le demenze depenerative primarie

Le demenze degenerative primarie, sono quelle per le quali attualmente non & possibile individuare
una causa cerla che sia responsabile det dectino cognitivo ¢ del danmo d’organo e rappresernttanc la
stragrande maggioranza di queste malattic.

L1a. —~ La malattia di Alzheimer (AD)

L’AD & la demenza degeneraliva primaria pit requente e prende 1 nome dallo psichialra tedesco
Alois Alzheimer, che nel 1907 per primo evidenzid le tipiche lesioni anatomopatologiche in una sua
paziente (Auguste D). Dal punto di vista sintomatologico ’AD ha generalmente un inizio insidioso
cd un decorso cronico-progressivo, di norma con iniziale intcressamento prevalente della memoria ¢
successivamente degli altri domini cognitivi, sebbene le modalitd d’esordio ed il decorso siano
eslremamente variabili da paziente g paziente,

La diagnost & stata eseguita per circa {rent’annt con i critert proposti dal DSM-1V {confronta tabella
2-allegato 1) e nel 1984 dal National Institute of Neurological and Communicative Disorders and
Stroke ¢ dall’Alzhcimer’s Discasc and Rclated Disorders  Associalion (NINCDS-ADRDA)
(confronta tabella 3-allegato 1), che permettevano di individuare gradi differenti di sicurezza
diagnostica con una sensibilith del 81% e specificita del 70% rispetto alla conferma
anatomopatologica. ‘luttavia dopo 27 anni dalla loro pubblicazionc ¢ stata cscguita un’ampi
revisione effettuata nel 201 [dal National Institute of Aging e dall’ Azlheimer Association (N/A-44)
(tabella 4), motivata anche dalle nuove scoperte sulla [isiopatologia deil’ AD.

La Joint Action Alzheimer Cooperative Valuation in Europe (ALCOVE) ha raccomandato la
promozione di studi epidemiologici che adottino 1 criteri clinici del DSM TV e del NINCDS-
ADRDA per Ia demenza e 'AD, in quanio i soli a essere stati validall con dati posi-moriem, e,

! ¢ tabelle richiamate net lesto di gquesta sezione sono contenule nell’allegato 1.




contemporancamente, studi di prevalenza ¢ incidenza della demenza utilizzando @ nuovi eriteri clinici
dcl NIA-AA per promuovere niiove Conoscenze in questo campo,

La diagnosi precoce di AD: nuovi criteri e stramenti

Gl studi effetluall negh ullimi anni indicano che 1l processo patogenelico dell’ AD inizia anni, se non
decenni, prima della diagnosi clinica di demenza. T aspetto pil innovativo dei nuovi criteri di
diagnost proposti nel 2011 ¢ la individuazione della esistenza di una lunga fase preclinica, che, se ben
caratterizzata, potra in futuro rappresentare una grande opportunitd per utilizzare eventuali nuovi
trattamenti in grado di modificare la storia della malattia.

Di grande utilita per la diagnhosi precoce dell’AD, sccondo questi nuovi criferi, saramno i
biomarcatori, che si spera siano disponibili in maniera pit diffusa e non solo per ricerca in un futuro
prossimo grazic al grande progresso delle teenologic di diagnosi biochimica, neuroradiologica ¢
neuropatologica.

1 biomarcatori sono parametri ({isiologict, biochimici ed anatomici) che si possono misurare in vivo
e che riflettono specifiche caratteristiche del processo fisiopatologico correlato alla malattia. 1
biomarcatori sono stati divisi in due grandi categorie: a) i biomarcatori di accumulo di A amiloide
che comprendono il basse dosagpio di ARy amiloide nel liquor ¢d la valutazione PE'T con traccianti
per la f-amiloide; b) 1 biomarcatori di degenerazione o di danno neuronale, rappresentati da livelli
elevati nel liquor di proteina fau, totale c fosforilata, da rilevazione alla*FDG-PET di
ipometabolismo nella corteccia temporo-parietale e dal riscontro alla MRI di atrofia nelle acee
mediale, basale ¢ [aterale del lobo temporale e nella corteccia parictale mediale.

La diagnosi prccoce di AD ha un ruolo fondamentale por ottimizzare il trattamento dcl paziente,
perché permette:

s un fempeslivo intervento su cause reversibili di demenza;

s Distituzionc di terapic che possone ritardare la progressionc della malattia cd Lin futuro,
fermare I"evoluzione dell’AD. Questi nuovi farmaci, infatti, potranno probabilmente essere
utilizzati c saranno forse cfficaci solo nei casi dt diagnosi precoce di malattia;

» Uinizio di terapic che possono potenziare la performance cognitiva del paziente sfruttando la
sua non completa compromissione det circuiti neuronali;

o [attuazionc di misure che riducono gli cffetti detla comorbilita associata alla demenza;

o Datluazione tempestiva da parte del paziente ¢ della famiglia di misure nccessaric per
risolvere i problemi connesst con la progressione di malattia,

La necessita deila diagnosi precoce di AD rispetta gli stessi eriteri sviluppati per altre patologie,
come le malattie cardiovascolari, il diabete mellito e I'ipercolesterolemia. Poiché la malattia non ¢
necessariamente sintomatica (vedi aterosclerosi), 1'identilicazione i [altori di rischio ¢ di stadi
oreclinici ¢ fondamentale per evitare o ritardare il pii possibile la comparsa dei segni evidenti di
patologie.

I maggiore fattorc di rischio per AD ¢ certamentc 'cta. Le donnc hamno una maggiorc
prevalenza di malattia, probabilmente perché sono piti longeve degli womini. Fattore di rischio
modificabile e certo ¢ il livello di scolaritd: pilt bassa € la scolaritd pit alta ¢ la probabilita di
ammatarsi di AD. Un pregresse tratuima cranico con perdita di conoscenza, avvenuto anche molti anni
addietro, pud indurre in una persona predisposta I’insorgenza di AD. Riguardo i fattori di rischio per
le malattie cardiovascolari (iperfensione arteriosa, ipercolesierolemia, diabeie mellilo, tabagismo,
scdentarismo) numerosi studi indicano una marcata riduziane dell’incidenza di AD con un loro
adeguato controllo: non solo, quindi, una diminuita incidenza di ictus ed infarto del miocardio, ma
anche una ridolla possibilitd di amnalarst di AD,
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Considerando il conlinuum della AD, secondo i nuovi eriferi di diagnost del NIA-AA possiamo
identificare tre periadi di maiattia
1} AD-P: {ase del processo preclinico di AD;
2) due Stadi clinict (AD-C : a) il primo con disturbi cognitivi iniziali scnza domoenza
b) il secondo con demenza conclamata.

[ primo periodo pud essere a sua volta suddiviso in {re stadi:

la) Primo stadio: amiloidosi cerebrale asinlomatica: € possibile dimosirare un accumulo di AP-
amiloide cercbrale con esame PET e misurare un basso livello liquorale di Afl-amiloide, senza segni
di neurodegenerazione o di sofferenza cercbralc. [l soggetto ¢ del tutto asintomatico.

Ib) Secondo stadio: | soggetti hanno positivita per accumulo cercbrale di AB-amiloide ed uno o pin
segni di nevro-degenerazione,

guali a) alti livelli liquorali di proteina tau totale ¢ fosforilata; b} ipomnctabolismo cerebrale all’csame
SFDG-PET nel cingolo postetiore, precuneo e corteccia temporale; ¢) assottigliamento all’esame
MRI della corteccia cerebrale parielale mediale e lalerale, cingolo posteriore, corteccia temporale ed
atrafia ippocampale. ‘

I¢) Terzo stadio: amiloidosi cerebrale positiva con segni di neurodegenerazione ed iniziale declino
cognilivo, notato soggettivamentc dalla persona.

Ulteriore sviluppo € la prima lase clinica (AD-C) con declino delle proprie atlivita cognitive, notato
dal pazicnte ¢ riferito anche dai familiari, senza che questo interferisca sulle attivita lavorative ¢ di
autonomia.

Queste persoie si avvicinano alla condizionc di mifd cognitive impairment (MCl):

Considerati i vantaggi di una diagnosi precoce, la demenza andrd tempestivamente sospettata in tutti 1
soggetti anziani che presentino un iniziale declino delle capacita cognitive (MCI). In quesli soggelll,
tra i quali la prevalenza della demenza & pin alta che in quelli asintomatici, Putilizzo degli strumenti
di screening presenta un pid alto valore predittive positivo e un minore rischio di falsa positivita. Una
pronta diagnosi in soggetti con sintomatologia intziale vienc qui denominata “diagnosi tempestiva”
per differcnziarla dalla “diagnosi precoce” in fase asintomalica,

I criteri pubblicati nel 2011 dal NINCDS-ADRDA per la diagnosi di MCI, utilizzabili
prevaleniemente al momento per la ricerca, sono:

s Preoccupazione per un declino delle capacita cognitive rispetto a livelli precedenti, riportati
dal paziente, da un suo familiare o dal Medico di Medicina Generale (MMG)

e Declino in uno o pin domiml cognitivi, € osservato un decline, rispetio all’eta ed alle
condizioni sociali € di educazione del paziente, di specifici domini, in particolare della
memoria, delle funzioni esecutive, dell’attenzione, del linguaggio ¢ dell’abilitd viso-spaziali.
Di solito un declino nella memoria cpisodica si osserva nelle persone con MCI che
evolveranno con maggiore frequenrza verso la forma clinica di AD.

» Mantenimente delic autonomic prestazionali, I soggetio con MCI rimang autonomo, schbene
impieghi pit tempo, sta meno efficiente ¢ faccia pit ervori nel preparare un pasto, nel pagare
un conto, nel gestive gli acquisti, nel suo lavoero, ecc.,

s Sebbene vi sia un declino cognitivo, il soggetto non & demente.

La valutazione della persona si basa sull’anamnesi, sull’esame obiettivo clinico generale e
neurologico e sulla necessita di escludere altre cause di deciino cognitivo. Tra queste vanno escluse:
a) il parkinsonismo ¢ la malattia di Lewy-Body,




b} lc malattic cercbrovascolari,
¢) disturbi del linguaggio e del comportamento che possano suggerire patologie degenerative fronto-
lemporali,
d) rapido declino secondario a tumori cerebrali, a malattia da prioni, a2 malattie endocrino-
metaboliche.
La valutazionc cognitiva si basa sull’csame ncurapsicologico, in particotarc delia memoria,
senza escludere aliri domini possibilmente coinvolti. La ricerca di mutazioni di geni ,causa
(APP, PRESNI e PRESEN2) o predisponenii (APOE4) la malattia, pud conlribuire alla
diagnosi di MCIL L’utilizzo delle tecniche di neuroimaging per la valutazione in vivo & di
grande supporte alla diagnosi clinica cd il possibile dosaggio biochimico anche di
biomarcatori in vitro sard di grande aiuto nell’identificare quei soggetti con MCI
maggiormente predisposti ad essere alletti da AD,
Nonostante la diagnosi clinica di ATY non abbia caratteri di certezza, negli ultimi anni le tecniche
adottate per codificare le diverse esperienze ¢ standardizzare le procedure diagnostiche hanno
perniesso che almenoe 1'80% delle diagnosi cliniche di AD vengane confermate all’esame autoptico:
in linea generale la diagnosi & pitt difficile net primi stadi della malattia per divenire pit semplice con
it suo progredire,
Nel secondo stadio AD-C Ia malatiia & ormai manifesta in tutta la sua gravita.

1.1,b, - Le demenze fronto-temporali (FTD)

Questo gruppo di demenze, che in fasi tardive o intermedie possono essere indistinguibili dall’AD,
sono caratlerizzale sin dall’esordio dalla preminenza sul delicit di memoria, che pud essere licve ¢
addirittura assente, di sintomi comportamentali, affettivi e del linguaggio.
Le 'TD sono un insieme di demenza con ampia eterogeneita clinica, neuropatologica ¢ genetica. Lo
spettre clinico delle FID comprende distinte sindromi:
¢ la Variante Comportamentale di FTD (Behavioral Vartant FYD, bvETD)
¢ ’Afasia Progressiva Primaria (PPA).
a) Variante non fluente (nfvPPA)
b) Varianie Semantica ((svPPA)
¢) Variante I.ogopenica (IvPPA)

Possono esserci vari overlap tra 1TD ¢ malattia del motoncurone (FID-MND), ¢ sindromi
parkinsoniane che si manifestano in forme di neurodegenerazione correlate alla FTD: a) Paralisi
Sopranucleare Progressiva; (PSP), b) Degenerazione Corticobasale (DCB).
Studi di genetica molecolare nell’ultime decennio hanno identificato i seguenti sette geni che, se
mutati, possona essere causa di diverse varianti fenotipiche di FTD:

1) MAPT (microtubulo associaled protein Tau gene),

2} GRN (granulin gene},

3) C9ORF72 (chromosome 9 open reading frame 72),

4y CHMP2B (charged multivesicular body protein 2B),

5) VCP {gene encoding valosin-containing protein),

6) TARDDBP (TAR DNA-binding protein TDP-43),

7) FUS (fused-in-sarcoma).

La frequenza di mutazioni net suddetti geni varia in maniera signhificativa fra le diverse
popolazioni. In linea generale, il 30-50% det pazienti FTD possiede una storig familiare posiliva e nel
10-23% dei casi la malattia scgrepa nelle famiglie secondo una modalitd di trasmissione autogsomica
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dominante. Tutfavia, mulazioni nei geni MAPT, GRN e COORF72 sono le pit comuni ¢, insicine,
giustiticano circa il 17% dei casi familiari . Mulazioni in VCP ¢ CHMP2RB sono, invece, rare €
giustificano meno dell” 1% dei casi familiani.
Recenti progresst nella biologia molecolare ¢ [utilizzo di teeniche di immwuno-istochimica hanno reso
possibile classificare i disordini delto spettro FTI), sulla base delle inclusioni cellulari di proteine
neutropatologiche. Quasi tutte le forme di I'TD sono caratterizzale da un anormale accumulo
citoplasmatico ¢/o intranuclcarc di profeine, a livello delle regioni atrofiche det lobi cerebrali fronto-
temporali nelle fasi iniziali di malaitia e successivamente in maniera pit diffusa.
Si distinguono, quattro categoric neuropatologiche principali:
{, FTLD Tau {caratterizzate da inclusioni contenenti proteina TAU iperfosforilata,}
2. FTLD-U tra cui nell’80-90 % sonc inclusioni composte da TDP-43 ( proteina Tar 43 legante
il DNA TAR DNA-hinding protein 43) e in un {(3-20% da FUS (Fused in sarcoma protein).
Demenza senza islopatologia distintiva
3. Alti tipi rari: demenza con corpi inclusi basofili, malattia da inclusione di filamenti intermeds
neuronali.

Variante comportamentale di FTD (Behavioval Variant, bvFTD)

Nel 1994 un gruppo i ricercatori di Lund ¢ Manchester ha pubblicato 1 criteri cliniei ¢
ncuropatologici necessari per porre la diagnosi di FTD. Nel 2011 il Consorzio Internazionale per
definire 1 criteri della bvIFTD}, alle luce delle nuove scoperte genetiche ed anatomopalologiche, ha
formulato nuovi ¢ piu approfonditi criteri (confronta tabelia S-allegato 1).

Afasia progressiva primaria (PPA)

E una sindrome clinica caratterizzata da dcterioramento della capacita di produzione,
comprensione del linguaggio e della serittura. Anche in questa forma sono presenti disturbi psico-
comportamentali compatibili con la diagnosi di sindrome frontale, che si presentano netle diverse fasi
della malattia,

Nel 2011 sono stati introdotti criteri di classificazione della PPA in tre sottotipi:
4) Variante non {luenic/agrammatica (nfvPPA} (confronta tabella 6-allegato 1): ¢ la forma pia
comune di IFTT dopo la bvFTD;
b) Semantica (svPPA o Demenza Semantica — SID} (confronla tabella 7-allegato 1): anomia,
deficit di comprensione delle parole ¢ di riconoseere i volti {(prosopoaghnosia).
¢) Logopenica (IvPPA) (confronta tabella 8-allegato 1): in cui i cambiamenti comportamentati
insorgone tardivamente;

Per la diagnosi, sulla base dei deficit di linguaggio e delle limitazioni nelle attivita quotidiane
riscontrate con vaiulazione neuropsicologica di sercening, ¢ nccessario cffcttuare una valutazionc
specifica utilizzando test dedicati, quale I’Acheener Aphasia Test che esplorino la generazione
verhale, la ripetizione e la comprensione di parole ¢ sintassi, nominazione, conoscenza semantica ¢
capacila di lettura, Tullavia la distinzione clinica tra lc fre forme ¢ spesso complicata dall’ overlap in
fasc avanzata di pit quadri sindromici.
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Paralisi sepranucleare progressiva (PSP)

LLa PSP ¢ una malattia ncurodepencrativa, caratforizzata  da  sintomi  cognitivi,
comportamentali e motori, che insorgono contemporaneamente. F una delle malattie rare inserite nel
registro individuato dal ministero dells Salute, con il codice RFQ170, per le quali € prevista una
speeifica procedura diagnostica e di esenzione.

La PSP & caraticrizzata da un andamento progressivo con sintomi motori {extrapiramidali,
paralisi sopranucleare dello sguardo verticale, instabilitd posturale, ecc.) e sintomi cognitivi con
deficit delle funzioni esccutive, aprassia e deficit di memoria in genere meno marcati. Gli studi di
ncuraimaging strutturale harmo evidenziato atrofia a fivello del mesencetalo rostrale, mentre quelli
funzionali con"*FDG PET cerebrale mostrano ipocaptazione prevalente in sede fronto-sottocorticale.

i criteri di diagnesi sono stati pubblicati nel 1996 ad opera del NINDS-SPSP International
workshop (The National Institute of Neurological Disorders and Stroke ¢ la sacietd per lo studio della
PSIMe nonostante siano trascorsi poco meno di vent*anni, con aleune modiliche ed aggiornamenti,
sono ancora validi. Si confronti la tabella 9-allegato 1.

La sindrome corticobasale (CBS) ¢ la degenerazione corticobasale (CBD},

La CBS & un complesso quadro carallerizzato da alterazioni delle funzioni corticali [ronto
parietali (aprassia degli arti, “sindrome dell’arto alieno”, perdita delle funzioni corticali sensoriali,
mioclono, mirror movementsy ¢ disfunzione dei gangli della base (sindrome acinetico-iperfonica ad
csordio asimmetrico, rigidifa ¢ distonia), non responsivi al trattamento con L-copa.

A questa sindrome clinica corrispondono quadri neuropatologict eterogenei. Sonc state
osservate [orne caraiterizzale da risconiro nouropatologico i inclusioni citoplasmaliche {au o
TDP43,] assimilabili alia FTT) con il quadro noto come CBI), Negli ultimi anni sono stati descritti
anche casi con un quadro clinico compatibile con al CBS, ma carat{erizzati dal riscontro delle tipiche
lesioni della MA (placche senili ¢ pomitoli neurofibrillar),

La CBS insorge tipicamente fra la sesta e I'ottava decade di vita con etd media di insorgenza
intorno at 63 anni (Mahapatra et al. 2004). La durata media di malattia & di circa 7.9 anni. Non si
sono osservate differenze significative né di incidenza, né di prevalenza fra uvomini e donne. Si stima
che Ia CBS abbia un’incidenza delle 0.62-0.92/100.000 abitanti/anno ¢d una prevalenza del 4.9 —
7.3/100.000 abitanti/anno e che rappresenti circa il 4-6% di tutti 1 parkinsonismi.

In letieratura non sono ancora presenti critern clinei validati ¢ concordati a4 livello
internazionale per la diagnosi di CBS ed attualmente 1 pin utilizzati sono: 1 criteri di Toronto (Lang et
al., 1994), i criteri della Mayo Clinic (Boeve et al., 2003) e i criteri di Cambridge (Bak et al., 2008;
[Todges ¢t al., 2009). Si confrontino rispetiivaincnte le (abella 1¢ ¢ 11-allegato,

Li.c. — Malattie a corpi di Lewy (LBD)

Sono state descritte numerose malattie le cui lesioni anatomopatologiche caratteristiche sono
costituite dai corpi di Lewy, inclusioni neurcnali intracitoplasmaiiche eosinofile il cui prineipale
componente strutturale ¢ lalfa-sinucleing ed it cul fenotipo clinico pud essere ricondotto dircttamente
alla presenza di tali inclusioni. T corpi di Tewy sono corticali e sottocorticali, classicamente presenti
nei nuclei del tronco {sostanza nera, nucleo basale di Meynert, locus coerudens, nucleo dorsale del
vago) dei sopgetti affetti da Malattia di Parkinson (MP) e situati invece diffusamente in altre parti del
cervello, anche nelia corteccia e nell’ippocampo, in altre forme di demenza.

Tale gruppo di malattic sono denominate Lewy Body Disorders ¢ vi appattengono oltre alla
MP, la MP con demenza (PD)-D), alcune varianti della MA e la demenza a corpi di T.ewy (I.BD).
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La Demenza a corpi di Lewy (LBD)

L.a DLRB, fino ad ora considerata un’entitd nosologica a sé stante, viene attualmente ritenuta
parte di tale gruppo di malatllie, Coslituisce circa il 25% cirea di tulle le forme di demenza ¢
tappresenterebbe, secondo 1 pin recenti studi epidemiologici, la seconda forma dementigena
degenerativa pitl frequente dopo la AD.

in guesta forma, la demenza si accompagna sin datle fasi precoci a segni extra-piramidali
(bradicinesia, rigidita, meuntre il tremore a riposo € raramente presente). I segni cognitivi, che di
norma preecdono i quelli motori, assumono spesso le caratteristiche di un ralientamento nel pensicro
e nella azione (bradifrenia, rallentamento psicomotorio). Rispetto all’ AD i deficit cognitivi tendono
maggionmente a [lulluarc {in particolarc vigilanza ¢ attenzione), ma la progressione di malattia & pit
veloce. Pato che 1 segni parkinsoniani compaiono tardivamente nella classica malattia di Alzheimer,
o non compaiono affalto, uny demenza con corpt di Lewy deve essere sempre sospetiala in quel casi
di demenza che mostrano gia in fase iniziale marcati segoi extrapiramidali. Oltre ai segni motori
questa demenza si caratterizza anche per la frequente presenza, anche in fase iniziale di malattia, di
sintomi allucinatori in particolarc visivi, ben dettagliati ¢ reiterati,

Nonostante la non elevata specificitd di questi sinfomi e segnt ai fini della diagnosi
differenziale, & importante sospeitare la LBD per la particolare sensibilita al neuroletlici di guesti
pazienti. Si confronti la tabella 12-allegato 1.

La demenza nefla Malattia di Parkinson (PD-D)

Circa 120,000 persone in lalia sono affelle da PD ed ogni anmno vengono diagnosticati circa
6000 nuovi casi.. T.a prevalenza di demenza fra 1 casi di PT) varia dal 24% al 40% ed il rischio di
svilupparla & 4-6 volte maggiore nei pazienti con PD rispetto ai controlli. La diagnosi di PD deve
precedere di almeno un anno la diagnosi di demenza (PD-D), anche sc nella maggior parte dei casi i
sintomi motori sono presenti moltt anni prima che compaia la demenza. Se esordio della demenza
precede o concomita con il riscontro della sindrome cxirapiramidale bisogna considerare diagnosi
afternative. Il quadro cognitivo del PD-D € caratterizzato da deficit esecutivi, attentivi, mnestici e
funzionali ¢ freguentemente anche da disturbi comportamentali di tipo psicotico. Particolarmente
rilevati sono i deficit attentivi con fluttuazioni e bradifrenia ¢ delle funziont esecutive (ragionamento
astratto, perseverazione, impersislenza, ece. ). La PD-D si assocta ad un deficil di {rasmissione
colincrgica ¢ numerosi studi suggeriscono il potenziale utilizzo degli inibitori della colinesterast in
questa malaltia, anche se al momento € solo nell’ambito di trial farmacologici. Si confronti la tabella
[3-allegato 1.

L.2.- Demenze secondarie

Queste demenze sono provocate da cause endocrine, metaboliche, psichiafriche, infettive,
lesioni occupanti spazio o idrocefalo normoteso. Rappresentano una minima percentuale di (utte le
demenze, ma Joro diagnosi ¢ impartante, perché una parte di csse sono trattabili ¢ reversibili, a
differenza di quelie primitive, che al momento sono progressive ed irreversibili ed anche perche nella
maggior parte di cast la lovo diagnosi ¢ facilmenle ragpiungibile con esumi di lauboratorio ¢
strummentali, Le malattie che possono causare disturbi cognitivi sono 'ipo- ¢ Pipertireidisino, le
malattie epatiche in fase terminale, le infezioni da AIDS, raramente da lue e le lesioni occupanti
spazio, n particolare le neoplasic cercbrali ¢ gli ematomi subdurali. Anche I’idrocclalo normoteso,
caratterizzato dalla triade sintomatologica costitunita da deficit cognitivo, disturhi defla marcia ed
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incontinciza urinaria, pud esscre considerato una causa sceondaria di demenza reversibile ¢ risponde,
quando diagnosticato precocemente, all’intervento di shunt ventricolo-peritoneale.

La sindrome depressiva pud indurre sintonti ¢ segni di demenza (pseudo-demenza); una sua diagnosi
precoce ¢ molto importante percehé, se adeguatamente curata, pud portare al miglioramento dcl tono
del"umore ed alla regressione del deficit cognitivo. Spesso un paziente conscio della comparsa di un
decline cognitivo pud sviluppare una sindrome depressiva, ma anche in questa condizione pud
giovarsi del trattamento.

1.2.a, — Demenza vascolare

Le piu frequenti demenze secondarie sono quelle vascolari, che costituiscono oltre 1 15% di tutte
Ic forme, Per la diagnosi di demenza vascolare probabile € necessaria [a contemporanca presenza dei
seguenti tre criteri: (NINDS-AIRENRoman GC et al, Neurology 1993;43:250)

1.
2.
3.

Piagnosi clinica di demenza,
Presenza di malattia vasculopatia cerebrale evidenziabile al neurotmaging (TAC, RMN)
Correlazione femporale (ra il deficit cognitivo e la malaliia cerebrovascolare

Una volta giunti ad una diagnosi di demenza vascolare € utile differenziare i seguenti
softotipi:

Demenza posi-ictale. Numecrosi pazienti dopo ictus ischemico od emotragico, in parlicolare
se anziani, diabetici e con pregressi deficit cognitivi, possono sviluppare a distanza di alcuni
mesi una demenza od aggravare un disturbo cognitivo gia presente ed evidente.

Demenza multi-infartuale, ¥’ la risultante di piccoli infarti multipli ¢ completi di solito
delle arterie perforanti sottocorticali. I frequente in pazienti con fibrillazione atriale,
valvulopalie reumatiche ¢ malattia det nodo del seno.

Demenza da singoli infarti strategici. F' indotta dai singoli infarti in aree cerebrali
funzionalmente imporlanii per le prestazioni cognitive (giro angolare, proencefalo basale,
talamo, cte.).

Demenza da coinvolgimento dei piccoli vasi o demenza vascolare sottocorticale. B’ Iesito
di lesioni ischemiche a carico dei vasi di piccolo calibro che irrorano le strutture soltocorticali
(demenza vascolare sottocorticale). B di solito caratierizzata da deficit cognitivi, da una
sindrome disesceutiva ¢ da disturbi della marcia,

Demenza da ipoperfusione. E’ la risultante di un danno ipossico acuto, cronico o ripetato, e
colpisce aree di conltine tra i terrifori vascolari centrali, E Ia meno [requente.

Demenza cmorragica. E’ la sequela di lesioni emorragiche intraparenchimali {fra le pit
frequenti P’emorragia infracerebrale a sede capsulare) o extraparenchimali (ematoma
subdurale cronico, emorragia subaracnoidea).

1.2.h, — Creutzfelds-Jakob e altre malattie da prioni

Queste demenze sono rarvissime {circa 1: 1.000.000), ma nceessitano in ogni caso di csscre

riconosciute. Tn regione Campania sembra esserci una incidenza molto pitt alta che nel resto dei paese
(1:200.000), dato questo ancora da verificare € e cul motivazioni non al momento ancora chiarite.
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SEZIONE 2 — I percorsi ed i lwoghi della diagnosi, della terapia e della presa in carico del paziente
con demenza e della sua famiglia

2.1, 1l percorso ed | lnoghi della diagnosi Evoluzione della rete delle Unita di valutazione
alzhetner., '

I.e unita di valutazione alzheiimer cambiano denominazione, divengono Cenfri per Disturbi
Cognitivi e Demenze (CDCD), si modificano nella {unzione ¢ nel ruolo divenendo il fulcro della
rete di assistenza per i disturbi cognitivi. Saranno distinti in Centri per Dis(urbi Cognitivi ¢
Demenze di II livello, allocati presso gli ospedali o 1 Policlinici, e in Centri per Disturbi Cognitivi
e Demenze di 1 livello allocati nci distretti.i sistema ¢ pensato come un sistema i centri Hub &
Spoke, in cui 1 centri di II livello o specialistici e i centri di I livello o territoriali si differenzianc
(ra loro per la tipologia di servizi crogati olire che per il livello di intervento, pur essendo il core delle
attivita diagnostica comune,

Per Centri specialistiei di 1T livelle per le demenze si intendona i servizl operamdi presso le
Universita, gli IRCCS, le Aziende Ospedaliere, P.O. capaci di offtire prestazioni diagnostiche
specialistiche di sccondo livello (csami laboratoristici, neuroimaging, valutazione neuropsicologica,
funzionale e comportamentale, eventuali indagini genetiche) finalizzatc
atl’individuazione/diagnosi/conferma di diagnosi del  deterioramento cognitivo e alla diagnosi
differenziale, e in grado di fornire indicazioni diapghostico-terapeutiche ¢ riabilitative avanzate.

Partccipano, inoltre, su istanza dei servizl distreliuali e del centro territoriale di T livello alla
valutazione multidimensionale del soggetto e supportano inolire nel corretto inquadramento
diagnoslico si richiesta degli specialisti, forniscono consulenze specialistiche.

Al Centro specialistico st tivolgono le persone,prevalentemente, su invio del MM, del centro
territoriate o di altra struttura sanitaria.

I Centyi territoriali di I livello sono il luogo della presa in carico glohale del soggetto e della
sua famiplia per Dassistenza ¢ il supporto {counseclling, indicazioni per il riconoscimento
dell’invaliditd e dell’indennita di accompagnamento, eventuale individuazione di un amministratore
di sostegno, accesse ai prosidi ¢ ausili profesicl, assislenza domiciliare integrata e programmata,
accesso ai centri diurni e alle RSA con Nucleo Alzheimer).

Lffettuano in modo diretto o in collegamento funzionale con le unita operative ferritoriali:

« ["accertamento della diagnosi, valutazione neuropsicologica, funzionale ¢ comportamentale;

s il trattamento farmacologico {per il disturbo cognitivo ¢ per il controllo del disturbi
comportamentali) e psicosociale (riattivazione cognitiva, terapia di orientamento alla realts,
lerapia occupazionalc),

¢ i successivi follow-up per il monitoraggio dei trattamenti suddeiti, in relazione all’evoluzione
dei disturbi cognitivo-comportamentali;

¢ attivitd informativa, di counscliing e di sostegno psicologico per i familiari.

« la presa in carico tempestiva dei soggetti inviati direttamente dal MMg, U.O: distrettuale, dal
Cenlro speeialistico, attivando un percorso dedicalo,
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Il Centro territoriale opera in stretta callaborazione con il Distretto di appartenenza, prende
parte direttamente alle 1. V.1, alle quali pariecipa sia netla fase di valutazione, redazione del P.ALL
anche nella fase di monitoraggio ¢ rivalutazione del caso, monitora 1 casi ¢ suppotta ¢ ceadiuva lo
unita operative, le ¢quipe territoriali dei distretti nella presa in carico, alla quale partecipa anche con
forme di consulenza. Ha il compito di valutare € monitorare I'andamento della malattia nei pazienti
seguiti in assistenza domiciliare, rappresenta un riferimento per i MMG nel loro compito di cura e
accompagnando il paziente nei diversi setting assistenziali, in funzione dell’evoluzione della malattia.

Nelt’ allegato Raccomandazioni vi sono elementi ulieriori per la delintzione dei requisili
Organizzativi e di attivita,

2.1.1 1l percorso ed i luoghi della diagnosi.

Il percorso per la diagnosi di demenza € estremumente complesso sia solto il profile clinico che
gestionale ed organizzativo. Cosi come indicato nelle recenti raccomandaziont del 2013 del progetto
guropeo Alcove la diagnosi deve in primo luogo essere tempestiva, disponibile ed accessibile a (utli i
ciltadini nel momento in cui venga rilevata un’aiterazione delle funzioat cognitive. In tulte le fasi del
percorso di diagnosi i diritti ¢ le volonta delle persone con sospetta demenza dovrebbero esserc
prioritari. Inoltre, comunicare e ricevere la diagnosi ¢ intervenio chiave per consentire alla persona
cd alla sua famiglia di mettere in atto strategie consapevoli di adattamento alla malattia.

Le fasi sono in ordinc cronelogica seppur flessibile ed adattabile alle condizioni de! singolo
paziente e del giudizio clinico delio specialista:

¢ la valutazione anamnestica (familiare ¢ patologica) ¢ clinica (esame obietlivo gencrale e
neurolagico)

la valutazione neuropsicologica con (est cognitivi,

la valutazione psico-comportamentale, con scale adeguate,

la valutazione funzionale con scale adeguate

la valutazione della funzionalith motoria con scale adeguate

valutazione della comorhilicd,

esami di neuroimaging morfolegico e funzionale

esami specifici per particolari condizioni cliniche (EEG, cec.). Inoltre in cast selezionati e
su specifica tichiesta dei familiari e/o del curante, il percorso diagnostico pud anche
completarsi, post-morlem, con 'esame neuropatologico del cervello. Non tutte le tappe del
percorso diagnostico sono perd sempre indispensabili.

*« & & 5 » & @

Nel percorso di diagnosi, devono esserc usatl i criferi clinici pitt recenti per la demenza, con un
aggiornamenta continuo essendo in continua evoluzione.

Per poter rispondere adeguatamente a tali richieste il percorso diagnostico deve avvalersi di
diverse {igure professionali, sanitaric ¢ sociali, che collaborino tra di loro, interagendo in ogni {ase
dcila malattia .Lo sttumento pitl indicato pet "assessment della persona con il sospetio di demenza &
la Valutazione Multidimensionale (VMD). Quesia modalita di approceio prevede la possibilita di
efletivare una scric di valutazioni che permettono I'inquadramento e la successiva presa in carico
globale del paziente. [.e fasi della VMD prevedono tappe cronologicamente cadenzate per poler
condurre ad una cometta diagnosi ¢ per oflimizzare le risorse da utilizzare, cssa prevede il
convolgimento di numerosi servizi e figure professionali ed & finalizzata alla diagnosi e
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inquadramento clino-medico ma anche alla presa in carico ¢ alla definizione di un progetta di
assistenza individualizzato.

Paiché la refazione tra il medico di medicina generale (MMG) e lo specialista esperto nella
diagnosi di demenza deve essere costante, affidabile in tutte le fasi dalla diagnosi alla presa in carico,
¢ssa deve inscrita in un percorso strutturato nella realta territoriale della Regione Campania, il
percorso diagnostico per la demenza dovra prevedere il coinvolgimento di entrambi.

[’iter diagnostico deve consentire, con la maggiore certezza possibile, di discriminare la
{istologica senescenza corcbrale da queila patologica, cd in quest’ultima, attraverso strunenti il pin
efficaci possibile, differenziare le varic forme di demenza, E inoltre finalizzato alla sceita del
trattamento lerapeutico in {ulti 1 suol aspetil, farmacologici € non, ed alla individuazione dei criteri,
aia previsti dalle attuali normative regionali, per ’accesso at servizi.

[.o Specialista (geriatra, neurologo, psichiatra) del Centri per Disturbi Cognitivi e Demenve
(CDCD) di 1 o 1 livello-opera nella fase di confenna diagnostica, di diagnosi differenciale, di piano
terapeutico-assistenziale ed interviene per il prosiegno della presa in carico del paziente in stretta
collaborazione con il MMG.

Il MMG opera fin dalla prima fase di screening tra invecchiamento fisiologico e patoiogico.
Successivamente, una volta lormulata la diagnosi, interviene nella [asc di definizione del piano
terapeutico-assistenziale e per il prosieguo della presa in carico del paziente.

In questa SEZIONE la valutaziene multidimensionale ¢ la valutazione diagnostico-clinica
sono un tutt’une, pur svolgendosi in tempi e luoghi diversi € da professionisti diversi; il momento
diagnostico, che pud cssere cifctluato in vari monenti ¢ luoghi, costituisce ’avvio ovvero la prima
fase della valutazione mdtidimensionale. Come indicato nello schema | seguente di seguito
riportata, la valutazione mulfidimensionale ¢ la valutazione diagnostico-clinica si sovrappongono
ovvero sono complementari sia per [’ambito che valutano, sia per gli strumenti e per gli attori che la
effettuano.

B’ evidente che I'iter diagnostico e¢ quello della valutazione multidimensionale sono
streltamen(c infreeciati ¢ connessi, ¢i¢d ¢ determinato dalla complessita della demenza che si
configura a livello assistenziale come un bisogno che necessita di risposte articolate e diversificate in
relazione alle necessild assistenzial dell'ulenle/pazienie e dei suol familiari.. Pertanto, in tutte le sue
fasi, dal processo diagnostico a quelio terapeutico, oltre Pesame clinico lo strumento migliore per
definirne tutti gii aspetti ¢ la Valutazione Muitidimensionale (VMD). In questo contesto operativo
essa si dispiega temporalmente in diverse [asi, che si schematizzane nella (abella precedente ma che
si possono sovrapporre o suceedersi in tempi diversi.

I percorso si avvia con un sospetlo di demenza formulato dal MMG o dal medico specialista
dell’Unita Operativa territoriale (neurologo, geriatra....) o del Centro per Disturbi Cognitivi e
Demenze (CDCD)territoriale di I livello o specialistico di IT livello.

Nel printo caso i1 MMG indirizza al medico specialista che cffcttua una serie di valutazioni
oppure approfondisce la valutazione preliminare demenza con gli strumenti indicali e invia al medico
specialista per ulleriori indagini e per definir ¢ il piano terapeutico riabilitativo.
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Nel sospetto di demienza, il MMG :

-allerta 'w.o. territoriale competente ofo CDCD specialistico o territoriale — a seconda del sospetto di
demenza- per la formulazione della diagnosi e per la successiva definizione del piano terapeutico
individuale ¢ elabora ¢ irasmelle relazione di sospetia demenza, corredandola della eventuale
documentazione, ed analisi effettuate

-redige la parte A della scheda S.Va.M.A. e richiede, secondo le procedure della delibera di giunta
regionale n1.41/2011, la valutazione multidimensionale in U.V.I. nel caso in cui ritiene il paziente
bisognoso di una presa in carico immediata da parte dei servizi territoriali per "ammissione in adi o
in strutture residenziali-RSA nucleo demcnize o centro diurno demenze;

-indirizza il paziente al centro demenze tertitoriale o ospedaliero

-lornisce indicazioni al familiare/care giver se gia presente/individuato

I MMG puo inviare il paziente al CDCD territoriale in caso di sospetta diagnosi di demenza e
potra affiancare lo specialista in tutte Ic fasi.

In caso di diagnosi di demenza, ovvero nel caso in cui la diagnosi sia effetfuata direttamente dal
CDCD territoriale o specialistico, 11 medico specialista del centro:

-allerta 11 MMG del cittadino affetto da demenza sia nel caso in cui sia dimesso con la formulazione
di un piano terapeutico farmacolagico, sia nel caso in cui sia definita una proposta di ammissione di
cure domiciliari, o in RSA, centro diurno o traltamento riabilitative domiciliare.

- comutica ta diagnosi al scrvizl territoriali compelenti sopratiutto nel caso in cul ci sia la
formulazione di proposta di ammissione ed accesso alle cure domiciliari, RSA, Centro diurno
allinche siano attivale le procedure di valutazione multidimensionale in 1.V.1.

La diagnosi di demenza, elaborata dal Centro demenza, conterra la proposta di sectting
assistenziale idonco, sara trasincssa al lamiliare/ care giver del pazienle e sard corredata di tutti gli
elementi ritenuti utili per la valutazione e per la formulazione dei pai, In caso di invio ai scrvizi
territoriali, il medico specialisla del centro demenza avra cura di redigere la parte B della scheda
S.Va.M.A. da utilizzarsi per la valutazione multidimensionale in 1. V.1,

l.o schema n.1 che segne riporta le fasi e Pifer diagnostico ¢ di valutazionc
multidimensionale per I'accertamento della demenza e la definizione del piano terapeutico e/o Piano
di assistenza individualizzato-P ALl cd ¢ utilizzabilc solo per definire gli strumenti,
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Schema nd

Processo ddi valufazion
multiprafessionale

Vilutazione Multidimensionale

<
[

Valutazione neuropsicologica ¢ psico-
comportameatale del tono dell*wmore.

Yalutpzione defli awtonomia Denzionuale,
valutazione della funzionalitd motoria

fasi - - Stoimenti da utilizzare Chif Dove/quando’
Valatuzione anwnmestico-clinien
{Anamnesi familiare, patolopica,
Fmrmwolug'iuu ed esinne clinico generale Esame  obielliva  clinico-
< beurologico)., ¢ gencrale neurelogice
effetinato anche con Pansitio [vpac efo medico specialista  del
‘{0““ scheda A dellsl cunieg per Distorbi - Cognitivi e
S.VaMAL Demenze (CDCD) territoriale .
Fase lizinle,
-Mini Mental State | Fase inziale ¢ follow-up

Exmmination- MMSE
{Scheda B della §. Va M A)

-Neurapsicltiatric
NP

Inventory-

(Scheda B deila 5. Va M AY

-seala di  Hamilton-HDS o
Geriatric Depression secale -

medico specinlisty del Centio per
Distuehi  Copnitivi ¢ Demenze
{CDCDY territorinle o specialistico

Frontal Beluviounk | Medivo specialista per le fasi ingiati i

Inventory FBI diagnosi ¢ in particelare @i follow-up
per la valutazione efficacia terapie

Aclivity  of  Laily  Liviong

{ADLY ¢ la  Instrumental

Aclivity of Daily  Liviog {predico  specialista  dei  servizi

{IADL)

{Scheda b della 5.Va. M A

Scala Tinehh ¢ scala di
Reoben —{Scheda b della
S.VILAMLDL)

la Unified Parkinson’s

disense rating scale (UPLILS)
per [ distuehi extrapiramidali

tewritoriali o del centro denlenze per Je
fasi mziall di diagnosi ¢ in particolare
di  fellow-up per Ja  valutazione
cifivacia terapic

Valwtarione della comorbilith con esami
di luboratorio & strumentati,

Cwnnlative  Tlhness  rating
seile -CIRS (Schedn A dells
S.Vabhd.Di)

Pud essere offetiuata dal MMG o dal
medico  speciadists del Cenlip per
Disturbi  Cognitivi ¢ Domenze
{CDCD) tesritotizie o specialisiice o

Esami di laboralario, servizi  territoriah, nelin  fase  di
consslenze, sercenig vari inquadramenta e di follow-up
Valulazione del supporto soafale ¢ della | Seheda di valutazione C della
rete 8. Va. M A8 VaMLdi
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Yalutazione con ¢sami di

Esumi i neuroimnging

Assislents sociule

F' effellunla su  richiesta  delto

comutienzione della diagnosi ¢
prograntmazione del follow-up

neuraimaging morfalogico (MRE ¢fo TAC | specialista per effettuare wi corretto
encefalo) cfo funzionale (PET | inquadramento, ¢ effctivata dope la
cerebrale gfo SPECT) valutazione clinfco amnestica ¢ la
valrtazione multidimensionale
Canelusieni iliag rnsticle,

Crilen LHPARHEL ed
intemazionali di disgnosi e
follow-up.

Clivical Denentia Rating

MMG ¢fu specinlisia del Cenlro per
Disturbi  Copnitivi ¢ Demenze
{CIPCIY) territoriale o specialisticn

Fsami diagnesfici di uso meno
frequeale wellg demenza

Esame del liguos, CEG, esatni
neurafisiolagic, penetici,
esame  newropafologico  del
cervello post-niortem.

Fsann Geneticl

Studio di geni noti implicati
nella domenza

Esumi  ncuropatulegico el
eervello

Centro per  Dhisturb Cogoitivi ¢
Temenze (CNCI specialistico

2.1. a, Le fasi della Valutazione multidimensionale per 'invio ai servizi terrvitoriali sanitari e

sociosanitari,

La valutazione multidimensionale, ha inizio come gia specificato con la diagnosi e si conchude con la
formulazione del piano di assistenza individualizzaio —pai. formulate in sede di ULV in caso di proposia di
amnissione Una delle difficolta che si incontra nel processo di valutazione multidimensionale & la azione di
regia e coordinamento delle diverse fasi. Affinché la valutazione del paziente sia globale si raccomanda di
cseguire ed effettvare [a valutazione per tutii gli aspetti indieati, al fine di pervenire non solo ad un
inquadraiento diagnostico ¢ alla presa in carico ¢d anche per monitorare Fappropriatezza della presa in carico
¢ ['adeguatezza dei servizi e dell’'offerta assistenziale garantita:

1, Valutazione Annmnestico-clinica

2, Valutazione Neuropsicologica

3. Valutazione Psico-comportamentale

d. Valutazione dell’ Autonomia Funzionale nelle attivita del vivere quotidiane

4. Valuftazione Funzionalitd motoria

G, Valutazione Comorbilitd

7. Valutazione dell’autonomia sociale/supporto delba vefe dei servizifdel Camiliare,
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MNecHa sczione che segue sono descritte le fasi di valutazione —anche multidimensionale e diagnosi in
modo specifico

2.1.a.1. Valutazione anamnestico-¢linica

Nel sospetto di demenza la prima valutazione & anamnestico-clinica, nella quale il MMG e/o lo specialista del
CDCD raccolgono informazioni sulla storia familiare, patologica, cognitiva e/o farmacologica del paziente ed
effettuano I"esame obieitivo clinico-generale ¢ neurologico.

Le informazioni da raccoglicre ripuardano ’cta ¢ le modalita di csordio, le caratteristiche della sintomatologia
cognitiva, funzionale, comportamentale del paziente, la foro evoluzione e 'impatto su eventuali altre malattie
concomitanti e terapie farmacclogiche. L’anamnesi faiitiare assume particolare imporfanza per la frequente
familiaritd delfa demenza, soprattutto in alcuni contesti ambientali.

Pertanto [a valutazione clinico-anamnestica & fortemente raccomandata al MMG ed allo specialista nel
sospetto di demenza come prima tappa imprescindibile della VMD.

Una volta effettuata la valutazione anamnestica il MMG, in caso di sospetla o dichiarata demenza
redige la scheda A delia S.VaM. A, e esepue ulterioni tesl ¢ seale-vedi paragrafo 2.1.a.2 di queslta SEZIONE
Valutazione Neurepsicelogica o in alternativa invia il pazieate al CDCID [ o 11 a seconda del caso, ovvero se €
nceessario confermare la presunta diagnosi di demenza o se occorrano esami e approfondimenti routinari o
gid esami specialistici;il MMG allerta [a PU.A. distrettuale secondo la procedura della delibera di giunta
regionale n.41/11, al fine di avviare un percorso di valutazione multidimensionale. Al CDCD inviera la scheda
A della S.Va.M.a e ogni altro test o scala di valutazione ulilizzala.

Nel caso in cui sia lo specialista del centro demenze ad effefluare [a prima diagnosi di demenza, questi
,completata tulta la fase diagnostica, allerlerd i scevizl territoriali peor definire in tempi successivi
congividamente it Piano assistenziale individualizzato-P.A.L. [ servizi territoriali avvieranno il percorso di
vatutazione multidimensionale che si concluderd in U V.1, , secondo {e procedure della richiamata d.g.r.c,
41/2011, richiedende la redazione delle sezioni della scheda S.vVa.M.A., come previsto dalla procedura in uso.
Si indica la S.vVa.M.A quale sirumento iloneo alla valulazione multidimensionale finalivzata all’accesso ai
servizi poiché contiene I informazioni utili da utilizzarce per la definizione del setting assistenziale: corre
Pobbligo di rifevare che occorrerebbe verificare la definizione di uno strumento dedicato ai cittadini affetti da
demenza ovvere una ridefinizione deila medesima scheda S.Va.M.A. eventualmentle valutande ['inegrazione
con ulterier scale non presenti, E* fallo obblige come definilo dalla delibera 41/2011 avviare le procedure di
valulazione multidimensionale anche in urgenza qualora ve ne sia la necessitd , entro Ie 48 dal’attivazione

La diagnosi di sospelia demenza pud esserc formulata da uno speeialista di alira unitd operativa
distretluate che invierd Putente al centro demenza ¢ quindi effettuerd la segnalazione alla p.u.a. distrettuale.

Qualora si tralti di caso urgente, {lu cui urgenza ¢ data anche da responsabilitd medico legali definite
per legge), la PUA in carica altiva immediatamente il servizio in base al bisogno e alle risorse presenti suf
lerritorio, previa autorizzazione del Direttore del Distretto Sanitario o, in sua assenza, del responsabile UV di
appartencnza del paziente, al fine di definire monocraticamente la risposta provvisoria al bisogno socio-
sanitario per un tempo massimo < trenta giorni. Contestualmente convoca [UVI per una posticipata
condivisione del Piano assistenziale

2,1,a.2 Valutazione Nenropsicologica

Di norma alla Valutazione anamnestica in caso risultato positive il Mimg e/o [o specialista fa seguire la
valutazionc neuropsicologica indispensabile per formulare cotrettamente il sospetto e la sua successiva
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diagnosi e per definire quali-quantitativamente la compromissione dei domini cognitivi (memoria, linguaggio,
funzioni esceutive, ecc.) che carafterizzano la demenza.

La prima valutazione pud essere effettuata con test di agevole ¢ rapida somministrazione, quali ad
esempio il Mini Mental State Examination (MMSE), che gid consente di orientare fortemente la diagnosi in
aleuni casi e di indicare in altri fa necessitad di ulteriori approfondimenti neuropsicologici.

11 MMSE, esame ben validato nella popolazione italiana ed estremamente diffuso, valuta in modo
molto semplice i pilt importanti domini, dando una informazione globale sulla presenza o meno del decling
cognitivo ¢ non sulle singole funzioni.

Lutilizze di questo test, di grande valore ed utilitd clinica, é fortemente raccomandato e pud essere utilizzato
sia dal MMG che dallo specialista, sia in fase iniziale di diagnosi che di follow-up.

Il Mmg, al termine di questa fase potra indirizzare {'utente alle specialista per la "esecuzione della
valutazione cognitiva di approfondimento delle varic funzioni {memoria, linguaggio, funzioni eseculive,
abilitad viso-spaziali, ecc.) con test neuropsicologici specifici, per la diagnosi ¢ per il follow-up, sopraltutto
prima di eseguire altri esami strumenlali di costo pin clevate ¢ di maggiore rischio per il paziente.Nel caso in
cui sia lo specialista a eseguire tale tipo di valutazione € valido quanto sopra definito, ovvere che lo
specialista,completata tulta la fase diagnostica, allertera i servizi tetritotiali per definire in tempi successivi
congiuntamente i Piane assistenziale individualizzato-P.A.L

2.1.a.3. Valutazione psico-comportamentale e del tono dell’umore

Lo specialista del Centro per Disturbi Cognitivi e Demenze (CDCD), presumibilemente al centro
teritoriale- al quale viene indirizzato il paziente per completare la diagnosi i demenza effeltuerd la
valutazione dei disturbi psico-comportamentali riferiti spesso dai familiari ¢ che sono [a principale causa si
istituzionalizzazione e di stress, Tali sinfomi, evidenziali con " osservasione clinica, devono csscre tipizzati e
quanfizzati a mezzo strumenti standardizzati, tra i quali il pit diffuso ed untilizzato ¢ la Neuropsichiatric
Inventory (NPI).

Pertanto & raccomandata, nella fase di diagnosi e di follow-up anche per verificare Iefficacia di terapie
farmacologiche e riabilitative, ’esecuzione della la valutazione psico-comportamentale, olire che con un
approccio clinico anche utilizzando scale standardizzale ¢ validate..

Nei casi in eui i disturbi psico-comportamentali siano compatibili con forme sindromiche particolari,
come quelle presente nella demenza frontale e nella demenea vascolare sotto-corticale, ¢ consigliate utilizzo
di scale specifiche come la Frontal Behavioural Tnventory (FRI), della quale esistono versioni validate per la
popolazione ifaliana,

Altrettanto importante ¢ valulare la presenza di depressione, che pud influire sulle prestazioni cognitive o
caratterizzarsi come una risposta rcattiva alla presenza del disturbo cognitivo stesso. Spesso la depressione pud
anche essere causa reversibile di disturbi cognitivi, che possono essere adeguatamente controflati da opportuna
tcrapia.

La valutazionc della depressione e la sua quantificazione, oltre che con osservazione clinica, va
cffctinata con strumenti standardizzati quali la scala di Hamilton (HDS) o la Geriatric Depression Scale

((3D8), il cui uso & raccomandato alle specialista nella fase di diagnosi e di follow-up della demenza, anche
per verificare 'efficacia di terapie farmacologiche e riabilitative,
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2.1.a.4.valutazione funzionale dell’autonomia nelle attivita del vivere quotidiano

L.a demenza provoca la perdita detla autonomia funzionale ¢ I'individuo diventa dipendente nelle
attivita del vivere quotidiano. L’impatio funzionale & responsabile della disabilitd, criterio diseriminante deila
demenza da forme di declino ¢ognitivo di grado lieve (MCD), che invece n.on implicano [a compromissione
funzionale. La perdita dell*autosufficienza & responsabile dell’cnorme impatto sociale ed economico della
demenza e nei soggetli pit giovaai di inabilitd lavorativa. Le scale di valiazione per autonomia funzionale
pin utilizzate ormai da diversi decenni in Italia ¢ nel mondo seno la Activity of Daily Tiving (ADIL) ¢ Ia
Instrumental Activity of Lrity Living {(IADL).

Pertanto & raccomandato, nella definizione diagnostica e nel percorse di follow up della demenza,
[Puso di tali scate standardizzate per la valutazione della autonomia funzionale da parte delio specialista,

2.1.a.5. Valutazione funzionaliti motoria

Numerose forme di demenza, sin dalle fasi iniziali, sono associate a disturbi motori, in particolare
extrapiramidali, con maggiore frequenza e precocitd rispetto alla AID. In quest’ultima i disturbi motori sono
prescili con maggiore frequengza nelle fasi pit avanzale, ¢ spesso anche ia{ropeni. La disabilild moloria
associata alla demenza espone il paziente ad un rischio esponenziale di cadute con possibili fratture, che sono
una delle principali cause di aggravamento e di morte con costi umani ed economici elevatissimi. Pertanto la
valutazione dei disturbi motori con scale standardizzate & fortementfe raccomandata allo specialista nelia
diagnosi e nel follow-up per la stratificazione del rischio di cadute nel paziente con demenza e per la
programmazione delt’assistenza con atluazione di strategic di prevenzione per ridurre degli everdi lraumalici
conseguenti alle cadute,

I.a valulazione della [unzionalila moforia va cifeltvata con scale speeifiche ¢ standardizzale, tra e
quali le pin utitizzate sono la scale di valutazione dell’equilibrio e dell’andatura di Tinctti ¢ Ia scala di Reuben,
La scala di valutazione dei disturbi extrapiramidali pitt nota é laUnified Parkinson’s diseasc rating scale
{UPDRS)}, clte pud essere utilizzata anche nel caso della demenza, per quanto & auspicabile che ne venga
claborata una pin specifica.

2.1.a.6. Valutazione della Comorbilita

I.a valutazione della comorbilitg, anche a mezzo scale standardiveate, ¢ forfemente raccomandata allo
speeialista, sia nelia diagnosi che nel follow-up, per il corretto inguadramento clinico-terapeutice del
paziente.La valutazione della comorbilita contribuisce alla definizione del grado di fragilita e del suo impatto
prognostico nel paziente con demenza., La prescrizione di farmaci specifici per la demenza & inolire
condizionata dalla presenza di malattie concomitanti e dal frequente uso di molti farmaci.

La valutazione <ella comorbilitd prevede 'uso di scale validate per la popolazione italiana, che
permettono la definizione di indici di gravitd e di fragilita, grazie ai quali carafterizzare e stratificare le
condizioni del paziente, La pil utilizzata & la cumulative illness rating scale (CIRS) che consente di ottenere
informazioni quali-quantitative sulla comorbilita del pazicnte,

Per la valutazione il medico specialista pud richiedere al MMG esami di laboratorio, sia per escludere
causce sceondaric di demenva (ormoni titeidei, vitamina By ¢ [olati, cce) che di screening (esami di
funzionalitd cpatica, renale, cec.} efo csami e consulenze che consentano 'inquadramento del pazienfe (FCG,
RX torace, ecc,} secondo le sue specifiche caratteristiche.
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2.1.a.7 L.a valufazione dello stato

Conclusasi la lasc di inquadramento clinico, effettuata la comunicazione della diagnolsi al cittadine affetio da
demenza e al familiare e/o caregiver, & stata allettata la P.U.A. € conseguentemente i servizi territoriali sociali
comunali che contemporaneamente svolgeranne o avranno gid svolio con la scheda s.Va.m. A, la valutazione
del soggetto: in caso di bisogno sociosanitario complesso e di proposta di ammissione ai servizi sociosanitari
integrati i servizi sociali territoriali formulerammo la propria valutazione di tipo sociale, mnediante la SCHEDA
C- VALUTAZIONE SOCTALE delia s.Va.ML.A,

[.a Scheda C & articolata in 7 sezioni da cui scaturiscono 10 indicatori finalizzati a valutare la capacitd di
supporto della rete sociale in riferimento alle condizioni di autonomia delia persona. L.a scheda di valutazione
sociale & compilata dail’assistente sociale che & delegato dal Coordinamento Istituzionale a rappresentare
I’ Ambito in sede di U, V.1, La somministrazionc della scheda permetic di acquisire un bagaglio di informazioni
che, oltre a tradursi nclla definizione del puntepgio finale PSOC, permette di contestualizzare la persona
valutata per un approceio pill cotretto alla stesura in sede di U.V.1 di un progetto personalizzato appropriato.
Pertanto va compilata prima della convocazione dell’ 11, V.1 e successivamente presentata in sede di riunione.
Per la compilazione, 'assistente si deve recare a domicilio dell’uienle ¢ presso la strulfura in cui o slesso ¢
ospitate e deve conferire anche con familiari, persone conviventi;, pacenii, amici, sc coinvolli o coinvelgibili
nel carico di cuta.

2.1 b, — Valutazione con esami di neuroimaging

Dopo aver effettuate [a valutazione clinico-anamnestica ¢ quelia mullidinensionale, ¢ ulile che lo specialista
preseriva esami di neuroimaging, allo scopo di aumentare la sensibilita diagnostica e per contribuire al corretto
inquadramente prognostico del paziente .

Nel sctlembre 2000 (con un successivo aggiornamento nel 2013) il Ministero della Salute ha
pubblicato Linee Guida sull’impicgo delie tecniche di imaging nelle demenze, che rappresentano un valido
strumento di aggiornamento ¢ di Evidence Based Medicine (EBM}), ia cui applicazione sul caso singelo va
valutata alla luce della competenza ed esperienza dei singolo professionisla.

- Nella fase di diagnosi, gli esami di neuroimaging cerebrale morfologico, Tomografia Assiale
Compuicrizzata (TAC) ¢ Risonanza Magnetica Nucleare (MRI) cerebrale senza mezzo di
contrasto (senza mdc) sonc raccomandate per escludere neoplasie o forme espansive (tumori,
ematoma subdurale, idrocefalo, ece.) e sono wutilizzabili per la conferma di diagnosi di AD e di
demenza vascolare (VD).

- Nelta fase di diagnosi differenziale tra le varie forme di demenza 1'uso deila MRI e delia TC non &
al momento raccomandato. Nella diagnosi differenziale tra AD ¢ VD e tra AD ¢ FTD ¢ pero
consigliale it loro uso.

- Nella diagnosi differenziale tra AD e VD e tra AD ed FTD & consigliato alle specialista PPuso di
esami di neurcimaging funzionale (| FDG-PET ¢ ™ Te-HMPACG SPECT).

- Nella diagnosi differenziale tra malattia di AD e LBD & consigliato allo speciatista i’uso della
SPECT con #1-TP-CIT.

Poiché sia nella fase di accertamento che in quella di differenziazione diagnostica I’use del neuroimaging &
considerato un valido supporto alla valutazione ¢linico-anamnestics, la TAC e la MRI encelale senza mdde
sono incluse {ra le prestazioni csenti per patolopia nel caso dei scguenti odici: codice 0.29 (malattia di
Alzheimer) - 0.11 {290.0 demenza senile, 290.1 demenza presenile, 290,2 demenza senile con aspetti deliranti
o depressivi, 290.4 demenza arteriosclerotica).

Possono essere ripeluli una valta IPanno a carico del SSN:
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- Nella tase di follow-up per la valutazione delia progressione della malattia, I’'uso delle tecniche di
neuroimaging nen € raccomandato né consigliato allo specialista

- Neclla valutazione dei trattamenti terapeutici per la demenza, 'uso delle tecniche di neuroimaging
non & raccomandato né consigliato allo specialista,

- Nella fase di follow-up ed in quella di valutazione di trattamenti specifici ’uso del neuroimaging
va utilizzato solo all’interno di specifici protocolti di ricerca,

- Nel fase di follow-up va utilizzato il neuroimaging nei casi che presentino, a giudizio dello
specialista, motivati cambiamenti dello stalo clinico, che possano far sospetiare evenli di nuova ed
imprevedibile insorgenza (cmatomi subdurali, ictus ischemici ¢/o cmorragici, neoplasie, ece.).

2.1.¢c. — Comunicazione della diagnosi, prognosi ¢ follow up

Al termine delViter diagnostico, lo specialista del Centro por Disturbi Cognitivi ¢ Demenze
(CDCD) efo il MMG, formula la diagnosi utilizzando { criteri diagnostici nazionali ed internazionali ¢ la
comunica al pazicnic od alla sua famiplia, s¢ nccessario con la consulenza di una figura psicologica
{psicologo, counscllor, ecc ).

Contestualimente ta la valutazione prognostica e di grading i malattia e programma il follow-up terapeutico ed
assistenziale.

Pud essere utilizzata per il grading di malattia la Clinical Dementia Rating (CDR), una delle scale di
valutazione pit diffusa ¢ validaty, il cui uso consigliato.

Sard cura dello specialista compilare e redigere la sez B della 8.vVa.M.A. Inviandela al direttore del
distretto e alle unitd operative distretiuali competenti sia per atfivare i servizi successivamente sia per
consentire la convocazione dell'Unita di valutazione Multidimensionale, corredandola di ulteriori test, indagini
& relazioni acquisite o effettuate ritenute wili per linquadramento dell'ulente.

2.1.4d. — Esami diagnostici di uso meno frequente

In ajcuni casi clinici particolari pud essere utile effettuare esami che normalmente non sono inelusi del
percorse diagnostico abituale. Ii conltributo di fali csami pud cssere di grande imporfanya per la ricerea sulle
cause della demienza, anche in particolari popolazioni a rischio.

Esame del liguor Cefulorachidiano

L’esame del liguide cefalorachidiano a mezzo rachicentesi non & al momento un esame raccomandato nela
routine clinica della diagnosi della demenza, cosi come anche indicato nelle recenti indicazioni del progelio
europeoc Alcove (2013),

E consigliato a solo in casi molto particolari e nell’ambito di un percorse diagnostico specialistico: la cui
esecuzione ¢ consigliata quanto vi € la ragionevole possibilita che [a denenea sia sceondaria alla malattia di
Creutzfeldi-Jakob, ncl qual caso la presenza della proteina prionica 14-3-3 ha un alto valore predittivo, cosi
come indicato dal Ministero della Salute {(Supplemento ordinario n. 14 alla G.U. n. 19 del 23 gennaio 2002).
Alfri casi nei quali & possibile utitizzare Pesaine del liquide cefalorachidiano nel percorse diagnostico sono
quelli in cui si sospetti una infezione del SNC ed in caso di sierclogia positiva per infezioni ( lue, ecc.).

Secondo 1 pil recenti criteri diagnostici internazionali per ’AD, le informazioni provenienti dall’esame del
liquide cefalorachidiano sone considerate biomarcatori di malattia ¢ viene loro riconosciuto il ruolo potenziale

nella diagnosi precoce e nella differenziazione tra le varie forme di demenza. Pertanto é auspicabile ¢
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recessario che in futuro studi multicentrici forniscano ulterioti conferme sulla utifita dell’esame del liquide
cefalorachidiano netle forme iniziali /o precoei di demenza ed in condizioni di MCL E inoltre auspicabile ¢
necessario che viteriori studi standardizzino i limiti di riferimento ¢ le metoediche di dosaggio, poiché gli nitimi
studi sembrercbbero conformare che il rilieve di valori nel liquor pin bassi della normalita della proteina Afla;
amiloide € contemporaneamente pil alti della proteina tau potrebbe essere utile per la diagnosi precoce di AD
e per una corretta diagnosi differenziale.

Esame nenrafisiologici (EEG, EMG, ecc.)

1.clettroencefalogramma (EEG) e altri esami neurofisiologici non sone al momento raccomandati nel percorso
diagnostico di routine pet la demenza. L’uso dell’EEG ¢ consigliato nel sospetio in cui la demenza possa
essere secondaria alla malatiiz di Crenizleldi-Jakob, nel qual caso appate imporlade escpuire registrazioni
periodiche nel corse della malaitia, Pud cssere preseritto anche in altre forme di demenza ed in caso di erisi
cpilettiche che richiedano una adeguata valutazione clinica e terapeutica.

Gli csauni newrofisiologici (clettromiografia, ece.) sono consigliati aila specialista nel case in cui vi siano
sintomi e segni motori, che lascino ipotizzare "overlapping di forme differenti di malattie neurodegenerative
(FI'D-SLA, ecc.).

2.1.e. — Tisami genetiei

F’ stata dimostrata da numerosi studi  una relazione tra alcune forme di demenza estremamente rare ed a
esardio molto precoce e mutazioni note in alcuni geni (Proteina precursore della profeina beta amiloide,
Preseniline 1-2, Progranulina, MAPT, ecc.). B, pertanto, utile effettuare esami genetici per Pindividuazione di
queste mutazioni, ma il loro ruolo nella palogenesi ¢ nelle modalitd di ecsordio della demenza non ¢ ancora
lolslmenic dimostrato ¢ chiarito, Inoltre, al momento, non sono ancora chiaramente coditicati i eriteri di stima
del rischio ereditario e familiare per la demenza, sui quali stratificare i soggetti ¢ porre l’indicazione alla
richiesta di tali esami genetici.

Ii loro use pud essere consentite ¢ consigliato perd atlo specialista in casi particolari per i quali si ravvedano
condizioni di significativa e notevole familiarild, nell’aubito di wna solida alleanza terapeutica {ra paziente ¢
mexdico.

[La sempre maggiore [requenza di casi di demenza con clevata familiarita, sia ad csordio presenile che anche in
et avanzata, ¢ la facilita con la qualc ¢ possibile accedere a tali esami genetici suggerisce la necessita sempre
pin pressante di individuare dei criteri e delle procedure che consentano al pit presto, nell’ambito del percorso
diagnostico ed assistenziale anche in Campania, ’utilizzo in sicurezza di tali esami in futti i casi, selezionati e
richiesti dalla famiglia e dagli specialisti dei CENTRI DEMENZA DPRESCRITTORE®  della Regione
Campania.

2.1.f. — Esame neuropatologico del cervello postmortem

La diagnosi di certezza di AD ¢ deile altre forme di demenza pud essere formulata solo attraverso
I’esame neuropatologico del cetrvelio post-mortem. It contributo di questo esame ¢ di grande importanza
perché consente di verificare la correttezza diagnostica e terapeutica i julia la storia ¢linica del pazienie. La
¢onferma diagnostica della demenza rappresenta inoltre un prande confribulo alla ricerca scientifica, che in
guesto modo verifica ipotesi cliniche ed appropriatezza di esami di newoimaging e di terapia.

! 5i ribadisce ¢he i contri demenzy preserilton di cui ol decretw25/2012 modifichernnno b loro denominyzicee in Cenlil cognilivi ¢ demenze, secando
uit piang regionale che sard formulato
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Per utilizzo di tale importante metodica diagnostica & opportuno definire ed individuare percoisi e
procediire di accesso, esecuzione e comunicazione della diagnosi, tali da rendere fruibile tale diagnosi
neuropatologica nei casi necessari, selezionati e richiesti dalla famiglia e dagli specialistt dei CENTRI
DEMENZA PRESCRITTORI della Regione Campania, nell’ambito di una solida alleanza terapeutica tra
paziente e medico, 2.2, Huoghi ed il pereorso della terapia

2.2, LTrattamento ¢ presa in carico

La diagnosi consente la definizione dello status di “paziente” e la prescrizione della terapia
aprendo la porta a tutti i servizi assistenziali dedicati. La persona con demenza esprime un bisogno
assistenziale cronico e complesso, [atte di molti aspetti comc ben descritto nclla VMDLNella
medicina deila complessita e della cronicitd curare vuol dire mantenere il sistema « paziente » nel
migliore equilibrio possibile con una presa in carico globale, Per la persena con demenza la cura si
fa progetto ¢ comprende gli operatori, i sistemi socio-sanitari, la famiglia e "ambiente. Accompagna
il paziente e cerca un equilibrio sempre diverso nell’evolversi delle situazioni tendendo al miglior
benessere possibile.

I modello di presa in carico delle persone con demenza tende daila dispersione alla ricomposizione
di quanto ora frantumato ¢ disperso nell’offerta assistenziale socio-sanitaria, cvitando la
pofverizzazione degli accessi, la parcellizzazione degli interventi e la burocratizzazione dei servizi.
1OMS (organizzazione mondiale delia sanitd) ha indicalo, come modelli assislenziali per la
cromicild, la Sanita di Iniziativa ¢ il Chronic Care Model (CCM), Quest’ultimo, adottato dall’OMS
(WHO, 2002), & largamente introdotto nelle strategie d’intervento dei sistemi sanitari di diversi paesi,
dal Canada all’Olanda, dalla Germania al Regno Unito.
La Sanita di iniziativa non aspetta il cittadino, ma & capace di andargli incontro, raccogliendo la sua
domanda di salute anche incspressa e prima che evolva con un aggravamento o con una complicanza,
I1 Chronic Carc Model ¢ basato sulla interazione fra il paziente/caregiver {quest’ultimo reso esperto
da opportuni interventi di formazione e di addestramento) ed il team multiprofessionale ¢ si basa
sulla interazione di sei sistemi complessi, che st armonizzane tra di loro:
1. Le risorse della comunita, la rete formale ed informale (famiglia, associazionismo,
volontariato, associazioni no-profit, cce.)
2. Le organizzazioni sanitarie e sociosanitarie (sistema sanitario, sociosanitario e sociale
regionale)
3. Il supporto all’auto-cura (paziente/caregiver come protagonista della cura)
4. L’organizzazione del percorso e del team (MMG, medico specialista, psicologo, assisiente
sociale, infermicre profcssionale, terapista della riabilitazione, GSS, cee.)
5. [ suppotto alle decisioni (linee guida EBM)
6. 1sistemni informativi (rete informatica di allerta e come feed-back informativo).

{ risultati attesi da questo modello assistenziale dedicato alle persone con demenza sono:
anticipare gli interventi rispetto alla diagnosi e alle fasi di evoluzione; prevenire/rifardare il
deterioramento cognitive; impedire chic t problemi della cronicitd si trasformine in emergenza
sanitaria; gestire ¢ controllare la comorbilifa ¢ ridurre gli accessi impropri al pronto soccorso; promuovere
& sostenere il domicilic come luogo cletiivo  di cura ¢ riscrvare la residenzialita ¢ Pospedale a situazioni
cattingenli ¢ di breve durata.
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2.2.a. Tl frattamento farmacologico

Farmaei per i sintomi Cognitivi:
Attualmente sono disponibili ed autorizzati dal SSN, per il trattamento dell’AD, due classi di farmaci:
~Inibitori delle colinesterasi {ChET) (donepezil, rivastigmin e galantamina)
-Antagonisti dei veceflori N-mefil D-aspartato (NMDA) (meman(ina)
Entrambe queste classi di farmaci non sono in grado di guarire la demenza, ma ne possono rallentare e
modificarie la progressione ed hanno come indicazione specifica PAD. La prescrizione a carico del SSN di
questi farmaci & regolamentata dalla nota 85 dell’Agenzia Italiana del Farinaco (AIFA), che si riporta
neil’allegato 1 al presente documento.

Farmaci peri disturbi psico-comportamentali

Nel corso della storia naturale delle demenze si manifestano spesso disturbi del comportamento, del
tono dell’umore e della affettivith (Behavioral and Psycological Symptoms of Dementin, BPSD), che
influiscono notevolmente sulla qualitd di vita del “caregiver e del paziente. Questi sintomi sono eterogenei,
non prevedibili ¢ la loro gravita pud variave nelle diverse fasi della malattia, ma sono sempre causa di grande
sofferenza e precccupazione, I BPSD sono comuni a {ufli 1 {ipi di demenza, sono spesso simulfanel & presenti
in {ulli pazienti ncl corso naturale della malattia, persino nclla condizione di “mikt cognitive impairmen{”
(MCL.

1 sintomi affellivi, come depressione, risterzeq, infelicita, ansia, irritabilith e senso di preocccupazione
immaotivata, sono frequenti spesso anche in tase melto iniziale di malattia ¢ sono difTicili da diagnosticare.
Non & semplice differenziare la sintomatologia depressiva, da quella apatica e solo ita risposta a terapie
farmacologiche specifiche ne permette la corretta discriminazione, 1 sinfomi psicotici sonoe indiscutibilinente la
principale causa di richiesta di aiuto da parte del caregiver e di conseguente istituzionalizzazione del paziente.
1 pilr frequenti simlomi psicoliel sono rappresentadi da delivi, mis-identificazioni, allucinazioni, aggressivila
fisica ¢ verbale cd agitazione che si possono manifestare in tufte le fasi della malattia. Altreftanto frequenti
sono 1 disturbi della condotta con alterazione del ritmo sonne-veglia, della alimentazione e della sessualita.
Caratteristi della demenza sone alcun comportamenti di difficile controlio terapeutico, quali ad esenipic
Callaccendamento finalistico ¢ fa sindrome sundown, caratterizzata quest’ultima da csacerbazione dei sintomi
psicatici all’imbrunire.

Prima di qualsiasi traltamenio ¢ necessario escludere che 1 BPSD siano Pespressione clinica di
condizioni patologiche organiche concomitanti, che necessitano di trattamento specifico ¢ la cui risoluzione
spesso si accompagna alta scompatsa o alla netta riduzione del disturbo psico-comportamentale.

[l traftamento dei BPSD prevede strategie farmacologiche e non, gqueste ultime sono metodiche di
gestione del paziente ed in interventi di riabilitazione cagnitive-comporlamentale. T Tarmaci wlilizzati sono
prevalentemente antipsicotici, classificati come tipici ed atipici. [ farmaci antipsicotici tipici sono Paleperidolo
{Haldol, Serenase), promazina (l'alofen), clorpromazina {Largactif). Quelli atipici o di seconda generazione
sono la clozapina (Leponex 25-100 mg), olanzapina (Zyprexa), risperidone (Risperdal), la quietapina
{Seroquel). Questi farmaci non sono tuttavia privi di effetti collaterali, in particolare sintomi extra-piramidali,
inclusa la disfagia, un’eccessiva sedazione, la discinesia lardiva, ma anche disturbi del cammino con aumenio
del rischio di cadute. Tn aleuni casi possono cssere utilizzate [¢ benzodiazepine, che perd sono spesso gravate
da un maggior maggiore rischio di etfetti paradossi e la possibile inibizione del respire in pazienti predisposti
con insutficienza respiratoria cronica.

L usy di Tarmaci antipsicotici dovrebbe essere limitato nel fempo ¢ sotlo strella osservazione. Aleuni
studi hanno indicato un maggior rischio di infarfo del miocardio ¢ di ictus durante traitamento con
antipsicotici, ma pit recenti valutazioni sembrano esciudere questa associazione.

Di grande wilith sono anche 1 farmaci antidepressivi, in particolare ghi inibitori del reuplake della
seroloning, che devone  csserc utilizzati in pavienti con demenza nel trattamento dei sintomi depressivi.
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Questo trattamento ¢ di grande importanza aunche nelle fasi iniziali nelle quali é necessario escludere ia
presenza di pseudo demenza depressiva,

Il futuro terapeutico

| farmaci altualmente disponibili sono sintomatici ed in grado solo di rallentare [a progressione della
malattia. Lo scopo della ricerca scientifica & trovare nuovi farmaci pit efficaci che possano intervenire sulle
cause della malattia: sono stati e sono in sperimentazione molecole in grado di ridurre I'accumule di -
amiloide, di prevenire 1a sua aggregazione o di promuoverne la “clearance® ed altri farmaci attivi contra la
fosforilazione della proteina tan. Nessuno di questi farmaci & attualmente disponibile, ma entro pochi anni la
ricerca farmacologica renderd disponibili molecole sicure ed efficaci, Tuttora, sin da ora & chiaro che le nuove
molecole saranno in grado di fermare [a progressione della malailia solo in casi in cul la diagnosi sard il pit
precoce possibile, Appare evidente, quindi, I'importanza di poter giunger al pit presto alla diagoosi di AD ai
primi segni di declino cognitivo.

Dopo aver formulato ¢ comunicatio al paviente la diagnosi di demenza, équipe del CDP | in sinergia
con il MMQG, inizia il percorso terapeutico. Quest’ultimo € costituito da varic tappe legate alla complessita
della demenza, che coinvolge ¢ necessita di interventi sia terapeutici che di gestione assistenziale del malato in
termini ¢i “presa in carico”:

Segue Ia figura n.1 che riporta in modo schematico il processo di diagnosi e valutazione e presa in carico
precedentemente descritto.

La rete dei servizi socio-sanitari per i cittadini affetti da demenza ¢ costituita dai Centro per Disturbi Cognitivi
¢ Demenze (CDCD)specialislici ¢ territoriali, ambulatori specialistici, Unitd operative distrettuali, servizi di
cure domiciliari, servizi semiresidenziali e residenziali sociosanitari, servizi sociali, tutti in rete tra di loro e
raccordati funzionalmente. E* necessario ipotizzare un’evoluzione quali-quantitativa delia rele dei servizi ai
cittadini in Regione Campania che non riesce attualmente a soddisfare ii bisogno dei cittadini affetti da
demenze e dei loro familiari. La figura 1 presenta il funzionamento ri-definito con questo documento
dellattuale sislema a rete dei servizi,
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2.2.b. -1I trattamento non farmacologico

La lipologia di trattamento piti adatto ¢ appropriato al bisogno espresso € scelta al termine della fase di
valutazione diagnostica, con la conferma della diagnosi di demenza, ii Centro demenza comunica la diagnosi
alla tamiglia/caregiver e prescrive il trattamento farmacologico dando comunicazione al MMG oppure formuia
una proposta di piano terapeutico non riabililativo proposta di tratiamento non terapeutico, ovvere pereorso
sociosanitario di riabilitazione cognitiva anche in centro diurno demenze oppure definisce una proposta di
ammissione 4 scrvizi sociosanilari intcgratizcentri diurni deimenze, strutture residenziali nucleo demenze, cure
domiciliari ex adi. Per quest’ultima fipologia di servizi si prevede Dattivazione delta u.v.i, aliraverso la p.ua
distrettuale e quindi secondo le procedure della delibera di giunta regionale 4172011 e 790/2012 . [l sistema «i
offerta dei servizi territoriali si completa anche con le prestazioni di tipo sociale : assistenza domiciliare
sociale, centro diurno, sirullure tutclari per non avlosulficienti, assepno di cura. Selo quest’ultimo ¢
complementare al sistema di offerta sociosanitaria integrata, II trattamento farmacologico pud non escludere
altre tipologic di prestazioni o servizi.

I fattori che costituiscono discrimine per la scelta del miglior setting assistenziale sono il supporto
della rete sociale ovvero la presenza della famiglia ¢ 1a presenza/assenza di disturbi comportamentali.

La riabilitazione cognitiva

Oltre 4l tratlamento farmacologico riveste grande importanza nclla cura dell’Ad ¢ delle altre demenze il
trattamento farmacologico. La riabilitazione cognitiva va impiegata il pill precocemente possibile &
coslantemente in tutte le fasi della malattia con differenti modalita per oltenere la maggiore efficacia possibile.
Pertanto & raccomandata in tutti @ pazienli affefti da demenza. L obicttivo di ale trattamento & stabilizzare il
detficit cognitivo e consentire un progressivo processo di adattamento, da parte del paziente e della sua
famigliz, a nuove condizioni, mantenendo il pitt a lungo possibile le abilita residue. In questo modo pur non
riuscendo a guarire il paziente, pud curario rallentandone il peggioramento, allungando la sua vila e
migliorandone la qualita € stabilendo una profonda alleanza terapeutica.

Prendendo in “cura il paziente”, prevede trattamenti per stimolare le funzioni cognitive compromesse
(memoria, linguaggio, allenzione, orientamenti  temporo-spaziali, ccc.), per ridwre i disturbi  del
comportamento, per mighorare Paffeivita ¢ il tono dell’umore ¢ per mantencie 'aufonomia funzicnale nelie
altivita del vivere quotidiano. Tnottre il beneficio dei trattamenti farmacologici & maggiore quando
quesi’ultime ¢ associato a qucllo riabilitativo, che ne potenzia gli eftetti clinici.

Le modalita dell’intervento terapeuatico di riabilitazione cognitiva per i pazienfi con demenza prevedono
approcei aspecifici e globali, oppure specifici con (geniche orienlate al traftamienlo di singole funzioni
cognitive. 1.’ intervento aspecifico puod essere effettuato con I'utilizzo di fecniche validate da pi di venti anni
di esperienza, come la {erapia di Validazione, la terapia della Remineseenza, la Terapia di Ri-orientamento
della realta (ROT), la Coguitive Stimufation Therapy (CST) e la Terapia Occupazionale (TO). Le ultime tre
sono le pin utilizzate, ¢ per le quali esistone protocolli aperative gia diffusi ¢ validati.

L’inferventa specifico si riferisce a traftamenti dedicati a singole funzioni cognitive e si avvale sia di metodi
“carta e penna”, che di strumenti informatici con programmi di riabilitazione cognitiva al computer la cui
clficacia si sta dimostrando sempre maggiore dando un valore aggiunto alf’intervento.

[l trattamento di riabilitazione cognitiva prevede un approccio ferapeutico individualizzato, dove la
collaborazione tra pit figure professionali {medico specialista, psicologo, lerapista occupazionale, cec)
realizza il piano di intervento sulla base delle caratteristiche clintiche e cognitive del pazienie.

Si esepue negli ambulatori di riabilitazione cognitiva e congiuntamente all’animazione ¢ {erapia oceupazionale
anche nei Centri diwrni demenza ¢ nelle RSA nucleo demenza.
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RACCOMANDAZIONT
Lartivita motoria

Negli ultimi anni ¢ sempre pit chiara P'evidenza della positiva intluenza di stili di vita sani e della attivita
motoria sia suila prevenzione che sul {rattamento del decling cognilivo e della demenza, Gli studi hanno
rilevato clie attivitd fisica costante, intesa anche come metri di camminoe a settimana e/o cammino a ritmo
sostenulo sig associata a prestazioni mighori netle performances cognitive. Analogo cffctto ¢ stato osservato
con il fithess, inteso come esercizi svolti su tapis roulant, nel qual caso i soggetti con maggiore attivita fisica
presentavano non solo migliori prestazioni basali ma avevano anche un minore declino cognitivo dopo un
periodo di sei anni di osservazione, mostrando anche una riduzione del rischio di sviluppare la demenza.
Leffetto benefico dell’attivita fisica sembra inolre manifestarsi anchie sulla sintomatologia depressiva,
frequente nei pazienti con dentenza, e sui disturbi psico-comportameitali, contribuendo alla loro riduzione ed
al conlrollo anche in assenza di trattamenti farmacologici specifiei.

E wile nel paziente con demenza valorizzare al massimo if ruolo dell’attivita fisica nell'azione tondamentale
di contrasto nella cronicita ¢ nella non aulosufficienza ¢ rappresentando in tal senso una sfrafegia di
prevenzione di ulteriore disabilitd. Per tale motivo ¢ raccomandata la promozione defle iniziative voite a
stimolare stili di vita sani nei pazicnti con demenza, rcalizzando corsi di attivitd motoria, di ginnastica dolee,
cost come indicato dal decreto n. 6472011 della Regione Campania.

La gestione della comorbidita

La comorbilitd peggiora il decorso delle demenze, aumenta il grado della non autosufficienza ¢ riduce lu
sopravvivenza dei pazienti dementi. Nel demente la sintomatologia delle malattie associate & spesso confisa,
afipica e di difficile inferpretazione. T.a maggior parle dei pazienti con demenza & rapprescntata da anziani
affetti da numerose malattic croniche, il cui mancato o inadeguato controllo comporta un notevole
peggioramento della evoluzione clinica della demenza ¢ della prognosi quoad valitudinem e quoad vitam del
paziente,

Ulteriori problematiche gestionali dei pazienti con demenza sono legate alle difticolta di mantenere adeguate
idratazione e alimentazione. Le cause di tale inadegualezza sono legale a disturbi del comportamento c/o alla
disfagia oro-faringea, presente quest’ultima di solitc nelle fasi pih avanzate di malattia. Per affrontare tali
difficolta assistenziali & nceessario mettere in atto strategie complesse e multispecialistiche, quali ad esempio
I'utilizzo di diete speciali, o 'utilizzo di nuirizione enterale con sondino nasogastrico efo con gastrostomia
cndoscopica percutanea (PE(G).

2.3, Gii atror] ed § luoghti della cura in Campania

2.3.a.~ Attori e luoghi della cura
11 Medico di Medicina Generale (MMG)

L’ambulatorio del MMG ¢ il primo punto di riferimento per la prevenzione ¢ per la  individuazione dei
segnali di allarme cognitivi e/o comportamentali, che il paziente ed i suoi familiari osservano. Il MMG attiva e
parleeipa a tutti i processi assistenziali, che conducono il paziente verso lo specialista del CDP per la
formulazione della diagnosi di demenza. Successivamenic dopo la diaguosi il MMG ¢ coinvelte direilamenic
nei passaggi terapeutici ed assistenziali, indicati dallo specialista del CDP.
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Il Centro prescriftore (COPRUV.A. Unitd di Valutagione Algheimer @ dolllaituale configurazione
all’evoluzione in centri per disturbi cognitivi ¢ per le demenze

Con Decreto n, 25 del 14.03,2012, iz Regione Campunia ha individuato ed aggiornato [a Rete
Regionale dei Centri Demenza Preserittor, che sono sitvali in diverse realta assisienziali tutti a disposizione
dell’utenza: nel tessuto territoriale come ambulatori specialistici (ambulatori di geriatria, ncurologia, cee,),
negli Ospedali ¢ nei Policlinici Universitari oppure nei Centri Polifunzionali per le demenze {strutture con
ambulatori ¢clinici e di riabilitazione, Ceniri diurni demenza e Residenze sanitarie Assistenziali aggregati in
un’unica sede}. Tali snodi orizzontali della stesse rete di cura sono presenti net territorio e rappresentano la pit
valida risposta alle esigenze del paziente con demenza, nell’obbiettivo di facilitare al massimo *accesso ai
servizi. | centri Demenza corrispondono alle Unitd di valutazione Alzheimer istifuite con il Progelic Cronos
del 1998 e tuttora attive-vedasi [a mappa dei centri U.V.A. esistenti in aliegato-ALLEGATO ANAGRATICA
CENTRIU VA

Lattuale  situazione dell'offerta  sociosanitaric si concentra, in varia niiswra, sulle strutiure
specialistiche atiivate nell ‘ambito del “Progetto CRONQOS”, varato dal Ministero della Sanitd nel 2000. In
attuazione del progetto vennero costituite in ttre le Regioni ifalione-compresa la Regione Campania - cirea
500 “Lhita di Valutazione Alzheimer” (U V. A ) per lo screening dei pazienti da avviare alla somministrazione
del farmact anticolinesterasici inclusi neffo shudio, secondo wn percorse predefinito volto a garantire la
massimea accessibilita a tutti | soggetti interessati.

In tall seyvizi operano operatori sanitari ¢ socio-sanitari sono responsabili, in base alle decisione stabilite
dedl’AIFA, del piano terapeutico farmacologico. Le professionalita richieste, oltre ai medici specialisti
(rewrologi, geriatri} e previste in UV.A, sono di norma psicologi, tecnici della riabilitazione, assistenti
sociali, infermieri, personale amministrativo, n Regione Campania attnalmente operano n///U YV A teritoriali
ed ospedallere, che come risulta dalle rilevazioni effettuate assicurano il servizio con niodalita organizzative e
in tempi diversi per ciascuna Azienda, « seconda della disponibilita del personale e defla esclusivita e
continuita del rapporio lavorativo del personale con il Centro UV A,

Cid non eonsenle ung omogenciid nell’offerta ed uguaglianza dell’accesso

Attualmenie, per accedere ai CIDP & necessaria la prescerizione per wvisita specialistica (geriatrica,
neurologica, ecc.) efo valutazione muliidimensionale ed efteituare la prenotazione e pagare I’eventuale ticket
presso i Centri Unici di Prenotazione (CUP) oppure presso farmacie, come gid attivato per alcune Aziende
Sanitarie ¢ Ospedaliere . Anche per la valutazione cognitiva di approfondimento & necessaria la prescrizione
del MMG, con i seguenti codici come previsio nel nomenclalore tariffario regionale: a) 94.01.2 Test di
deterioramento (da utilizzare MOLA oppure MDB), b) 94.02.1 Somministrazione fest di memoria; ¢} 94.02.2
Test della memoria di Wechsler; d} 94,08.1 Somministrazione di fest delle funzioni esecutive; ¢) 94.08.2
Somministrazione di fest delle abilitd visuospaziali, f) codice 94.08.4 Esame deli*afasia.

Gli specialisti della rete dei CDP hattno la competenza per :

1. La diagnosi secondo ["iter suindicato e la prescrizione del trattamento farmacologico;

2. La gestione e trattamento dei disturbi psico-comporiamentali;

3. La valutazione prognostica e la progranimazione del foHow-up clinico e terapeutico;

4, La prescrivione di (ralifamenti di riabililazione cognitiva, moforia e di  presidi di riabilitazione
(pannoloni, deambulatori cec), se vi sono medici autorizzati come preseriftori

5. L.’attivazione e "eventuale partecipazione al percotso di accesso ai servizi socio-sanitari per demenza
della rete territoriale (Cure Domiciliari, Centro Diurne, RSA) con le modalita gia previste dall’attuale
normativa;

6, 1i rilascio di certificazioni medico-legali e di informazioni sui percorsi propedeutici all’accesso alle
prestaziceni di luleta sociale (esenzione licket, richiesta di invaliditd ece),

7. 11 colnvolgimento nel piane di assistenrsa del paviente delle famiglic ¢ delle asseciazioui no-profi
presenti sul territorio.

T criteri suggeriti, nel protocotlo del progetto, per la costituzione delle UVA crano centrali sulla
identiticazione di unitd funzionali basate sul coordinamento delle competenre neurologiche, psichiatriche,
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internistiche ¢ geriatriche presenti nell’ambito dei dipartimenti ospedalicri, dei servizi territoriali speeialistici ¢
di assistenza domiciliare delle aziende territoriali, ronché della medicina generale.

[’[talia ¢ stato il primo paese che ha puntato sulla creazione di centri specialistici dove viene posta la diagnosi
di demenza ¢ st coordina una fase terapeutica. Successivamente anche Francia, Germania, Regne Unito,
Austria e Irlanda hanno promosso la costfituzione di “memory clinics”, che si basano sugli stessi presupposti.
In sintesi gueste strutture, in racecordo con la medicina generale, hanno rappresentato e rappresentano il fulero
di un sistema dedicato alle demenze inforno alle quali bisogna costruire una rete intcgrata di servizi sanifari ¢
socio-sanitari.

Negli anni s¢orsi, in alcuse Regionid, perd, istituzione delle UV A non si & basata su una programmazione che
lepgesse la realta del fabbisogho e su di essa dimensionasse Potferta di servizi, tanto che ad una valutazione
eseguita sia nel 2002 che nel 2006 dall*Istituto Superiore di Sanitd & emerso che in circa il 25% delle sirutture
il servizie ¢ fornito un solo giorno a seftimana e che in circa it 7% vi & un solo medico dedicato a questo
laveoro.

L'ILV:A. cambierd anche nella denominazione, che come definisce il recente Piano nazionale delle
demenze & “Centro per Disturbi Cognitivi ¢ Demenze (CDCD)” che si caratterizzeranno innanzitutto come
chiaro punto di riferimento dove avviene anche la presa in carico del paziente con disturbi cognitivi e
dementigeni e si ollempera alle implicazioni sulls prescrizione dei farmact previsic dall’AIFA. In regione
Campania si passcrd quindi da Centro demenze prescrittore e/o ULV.A. a “Centro per Disturhi Cognitivi e
Demenze (CDCDY. Questo passaggio implica una ridefinizione delle funzioni e soprattutio la necessita di
ridefinire il munero dei centri presenti secondo il principio dell omogeneita dell erogazione e ugnaglianza
Hell ‘accesso ai servizi sanitari e sociosanitari. La mappa del sistema di offerta dovrd essere modificata in
virtie di una rigualificazione dell‘esisfente ¢ di un potenziamento in termini di personale ¢ competenze.

Nel “Ceniro per Disturbi Cognitivi e Demtenze (CDOD)” operera un’équipe nudtidisciplinare composta
dea medicl specialisti (neurologo, psicologo, psichiatra, geriatra) operatori sociosanitari, assistente sociale,
operatore anministrativo; la collocazione del “Centro per Disturbi Cognitivi e Demenze (CDCD) sara sio
ospedaliera che tervitoriale ¢ la diffusione sara determinata in relazione all 'attuale disponibilité di personale
qiialificato gia opercite nel seltore delle demenze. Anche le competenze saranno riviste alla luce della
istitnenda rete dei centri per disturbi cognitivi e demenze che potra prevedere cemtri con competenize
territariali sovradistrettuall o aziendali. Il piano di lavore regionale dovra prevedere inoltre Distituzione di
centri per disturbi cognitivi e demenze di I e Il livello, d fine di differenziave le azioni in virtie della missione
aziendale ¢ della presenza di competenze e strumenti. In via teorica [ centri di 1T livello sono | centri
lerritoriali Mdistrettuali, quelli di 1 livello guelli ospedalieri.

Le U.V.A, ospedaliere saranno riconfigurate in relazione alla rete territoriale/distrettnale ¢ ad essi saranmo
atfributi funzioni di diaghostica di livello superiore se in possesso di requisiii specifici.

2.3.b. Percorsi e procedure di accesso dei servizi sanitari e sociosanitari infegrati in Campania
3.3.0.1 Ambutator! di vinbilitazione coguitiva

Gli ambulatori di riabilitazione cognitiva sono strufture ambulatoriali pubbliche o centri ambulatoriali i
riabilitazione gid accreditati al SSN con personale esperfo ¢ qualificato per effettuare trattamenti di
riabilitazione cognifiva e lerapia occupazionale. Negli ambulatori sono crogate prestazioni di riabilitazione
cognitiva e di terapia occupazionale, su indicazione terapeutica dello specialista proscrittore del CDP, Le
prestazioni cropate dagli ambulatori di riabilitazionc cognitiva non sono assemmabilf a quelle resc a domicitio
agli utenti,

La procedura di prescrizione di fali prestazioni ¢ regolamentata dai Decreti del Commissario ad Acta per [a
prosceuzione del Piano di rienhro del settore sanitatio n. 32 del 22 giugno 2010 e n. 04 del 26.09.2011.
Secondo tali Decreti la riabilitazione cogniiiva ¢ la lerapia occupazione per pazienli con demenza grave va
richiesta dallo specialista prescrittore (anche del CDP se abilitato) su specifico modulo compilato in friplice
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copia ed inviato al MMG ed al servizio di riabilitazione del distretto di residenza del paziente. [} MMG rilascia
fa impegnativa per Perogazione di (ale prestazione, ed il puziente pud quindi aceedere agli ambulatori di
riabilitazione coguitiva, previa prenotazione ed eventuale pagamento ticket, per massimo 6 cicli/anno,
eiascuno di dicei sedule, singale ofo colletlive. Tali prestazioni ambulatoriali, esenti per paczicati con codice di
esenzione 029 (Malattia di Alzheimer) ¢ 011 (demenza ), sono codificate nel nomenclatore tariffario in uso
nella Regione Campania ed il loro costo & estremamente competitive a fronte del bencficio terapeutico:
Terapia occupazionale seduta singola (93.83), Terapia ovcupazionale seduta colletiiva (93.83.1), Training per
disturbi cognitivi seduta singola (93.89.2), Training collettivi pet distutbi cognitivi (93.89.3).

Llauspicio che si formula & clie 1 percorsi di riabilitazione cognitiva sianoe impostati come percorsi integrati
& periaiio siano erogati presso § Cemtri dinrni deinenze , in associnzione ad attivita di anitazione e ferapia
vcenpuzionale,

23,0, 2Ceniri Divrnl Demenza (CDD)

[ CDD sono strutture socio-sanitarie, che ai sensi dela LR 08/03 e delle successive Linee Guida del 2004
garanfiscono prestazioni assistenziali, un adegualo livello di vita di relazione ¢, unitancute ai serviei
domieiliari, la permanenza dell’utente al proprio domicilio privato il pill a lungo possibile, offrendo altresi
sostegno ¢ supporto alla famiglia. Garantiscono la continuifa assistenziale territoriale, consentendo il
passaggio degli utenti da un regime assistenziale ad wn alivo, quando mutano te condizioni cliniche ¢ i
autosufficienza o familiari, 11 CDD si rivolge a cittadini, anche al di sotio dei 65 anni, affetti da demenza (AD
g sindromi corrclate), in prescuva di condizioni sociall ¢he consentono la permancanrza al domicilio ¢ con
condizioni cliniche che permettono il trasferimento quotidiano dal proprio domicilio verso la struttura
semiresidenziale senza pregiudizio per lo stato di salute. La attuale normativa vigeate prevede degli specifici
standard di personale, con I'erogazione di minuti di assistenza/ospite definiti per Ia specifica prestazione.,

Le attivifa terapeutiche del CDD sono incenlrale al recupero/inanicnimento delle potenzialita residue della
persona cont demenza sia softo Iaspetto motorio, cognilivo e che di relazione. Sono un imporiante aiuto alic
specialista del CDP ed al MMG per il monitoraggio/controlle della terapia farmacologica, della comorbilita e
dei disturbi psico-comportamentali. T.e attivita di riabilitazione cognitiva, animazione ¢ {crapia occupazionale
sono incentrate sulla persona ¢ sulla sua volonta di interagire positivamente con il team e con gli altri pazienti,
¢ possono uiitlizzare le principali tecniche di stimolaziene/riatiivazione sia classiche (ROYT, validation therapy,
gcc,) che compulerizzale.

L’ammissione in cenlro divrne viene clfelluata  con una procedura aulorizeativa ¢ valutativa da paric
dall’U.V.I. (Unitd di Valutazione integrata}, che definisce il Progetto assistenziate individualizzato-PAT,con
obictiivi da raggiungere

2.3.0.3 RSA (nucleo demenza)

Le RSA sono sirulture socio-sanitaric di tipo extra-ospedalicro, realizzanti un livello medio di assistenza
sanitaria medica, infernieristica e riabilitativa, integrato da un livello alto di assistenza tutclare ed alberghiera.
Nella R.S.A. possono essere accolte persone adulte aftette da demenza Alzheimer e sindromi correlate con
disturbi cognitivi e comporlamentali gravi, non assistibili a domicilio, ¢che non necessitano di ¢ure infensive
ospedaliere, con condizioni sanitarie caratterizzate da comorbilith e rischio di instabilitd non assistibili a
domicilio. Un diserimine per il ricovero in RSA ¢ 1a presenza di disturhi comportamentali, in assenza dei quali
va preferito Pinserimento in Cure domiciliari/fex adi, se vi & il supporto della rete sociale e della famiglia.
Mclic lince guida della 1.R 08/03 che formula le linee di indirizzo per [accesso alie prestazions residenziali €
semirestdenziali per soggetti adulti non autosuffiicenti e c¢ittadini affetti da demenza, sono indicati precisi
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standard di personale e minuti di assistenza/ospite oltre che specifiche prestazioni da cropare a carico della
RSA.

I 10% dei posti [etto & riservato a ricoveri temporanei per un massimo di 30 giorni all’anno, che rispondono
ad un bisogno programmato di assistenza, sia per ricoveri di sollievo alla famiglia che per dimissioni protette
dagli ospedali. In particolare quest’ullima, la dimissione protetia dagli ospedali, & un essenziale servizio
assistenziale che permette da una parte di migliorare le condizioni del paziente “fragile” che necessita di un
perindo pits lungo di stabilizzazione prima del rientrare al proprio domicilio ¢ dail’altra di vidurre sia [a durata
incongrua dei ricoveri ¢ Ia frequenza di successivi aceessi impropri al Pronto Soccorso dal domicilio.

Il ricovero in RSA viene effettuato con una procedura autorizzativa ¢ valutativa da parte dall’U. V.1, (Unita di
Valutazione integrata), che definisce il Progetto assistenziale individualizzato-PAlcon obiettivi da
raggiungere.

2.3.b.4 Assistenza Domiciliare per Ia Demenza/Cure domiciliari gia A.D.1.

I sistema di cure domiciliari in Regione Campania & definito con delibera di giunta regionale n.41/2011 ¢ il
decreto conmissariale n, 172013,
It sistema & articolata in vari Hvelli di cure domiciliari a seconda dell'intensiic delle cure e del hisogno
ESPresso

s Cwre domiciliori di Ilivello

v Cure domiciliari di I livello

o Cure dosmicilior di |1 livello

s Cure palliative.
Per Fammissione alle cure domiciliori vale gquanto definito con delibera di givmia regionale n 4172011
Un approfondimenio merita la redazione del pianio assistenziale-p.a.i.-piano di assistenza individualizzato

Per definire il piano csecutivo va utilizzata la scheda profili del DCA n.1/2013, dal responsabile delle
cure domiciliari che pud provvedere alla sua formulazione in modo contestuale alla definizione del progetto di
assistenza.

11 responsabile delie cure domiciliari vaiuta ’elepggibilita del paziente nel Livello di Cure Domiciliari
proposto  (LILIIL o palliative) compila le schede sui profili di cura con I"ausilio dell’équipe, che seguira il
paziente’,

Le caratteristiche di complessita assistenziale dei vari livelli delle cure domiciliari previste nelle
schede sui profili possono essere ricavate con le modalita di seguito riportate:

ay per la patologia, occorre considerare la scheda S.Va.M.A., nella parte dedicata aila scheda
Yalutazione Sanitaria, sezione Cenni Ananmestici e sezione Codifica Patologia;

b} per la funzione ADL, la definizione del relativo punteggio deriva dalla compilazione della specifica
scheda. Si precisa che fa valutazione ADL si pud ricavare correlando la scheda ADL alla scheda
Barlhel ADL ¢ MOB presente nelia scheda A della S.VaMLAL

¢) per lc necessita assisfenziali, occorre considerare {a scheda A serione Assistenza Infermicrisiica della
S8.Va.M.A. ed il relativo allegalo I* {Riepilogo dei fabbisogni assistenziali}, ;

d) per il supporto sociale, occorre considerare ia scheda C della S.Va.M.A.

Per poter giungere alia definizione dei pwofili, come precedentemente indicato occorre corrclare la
scheda redatta ail'atto della dimissione dalla struttura con {a scheda S.vVa.M.A.

¥ Per la scheda profili si rinvia al decrete commissariale 1713 che definisce i profili di cura domiciliari e i relativi costi.
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Definita la collocazione del paziente in un determinato livello di assistenza e profilo, si potrd redigere
il piano esecutivo su base settimanale/mensile per linterc periodo di cura ¢ comunque coerentemente con la
valutazione effettuata dai singoli professionisti.

E' fatto obbligo per l'équipe e per il case manager -individuato in sede di valutazione
multidimensicnale- disporre di un diario unico/cartelia clie deve rimanere a domicilio dell'assistite e deve
riportare tutti gli accessi con indicazioni dei tempi e deila durata,; sulla cartella vanno registrate tutte le
informazioni utili di tipo clinico- medico, le variazioni vsservale, gli episodi occorsi e evenluali manovre,
somminisirazioni di farmaci che si dovessero verificare,

Tale cartella puéd esscre consultata dal medico aspedalicro o caso di ricovero, ¢ dal medico di Centinuité
Assistenziale nel caso di un accesso a easa del paziente, e da tutti gli specialisti e ghi operatori che
concarrono alla realizzazione del pai.

Nel caso siano neecessari  accertamenti  diagnostici o (alfamenii  (erapeulici che devono
vbbligaioriamente essere effettnati in ambiente aspedaliero, nei Centri demenzce viene programmata Ia
consulenza Specialistica in Ospedale, garantendo un accesso preferenziale ed il trasporto in autolettiga
a carico del distretto/ASL.

2.3.b.5 Le Unita di Valutazione Integrata U V.1,

e UVT sono stritture tervitoriali presenti in tutti i Distretti Sanitari e Ambiti Sociali. Le UV sono attivate su
istanza deil® utente, familiari, CDP, Ospedali, Ceniri demenze, MMG, servizi terriloriali sociali, per il tramite
della P.U.A. distrettuale, scecondo le procedure del deereto commissariale 84/12 -gia richiamato {vedasi figura
[}. In sepuito alla diagnosi e conseguente segnalazione del caso viene eleborata una Proposta di Accesso, con
le modalitd giad descritte, nella quale vengono allegate le schede di valutazione del bisogno assistenziale,

Lo strumenta utilizzato in sede di UV, redatto in varie fasi dai diversi professionisti che concorono alla
diagnosi e valutazione € la scheda 8.Va.M.A.(Valutazione sanitaria, sociale, cognitiva e funzionale). 1°U.V.1.
sulla base del bisogno assistenziale emerse e della proposta formulata , redige il Piano di assistenza
individualizzato —P.a.], , indicando il selting scelto (Cure domiciliari, RSA; Centro Diurne, gee), la durata,
obiettivi e la eventuale compartecipazione cconomica.

In questo snodo assistenziale & di grande importanza, nel caso specifico dei pazienti con demenza, it ruole del
CDP, che dovranmo cssere coinvolfi nelle ULV I sia in fase di prima valutazione, si ain fase di rivalutazione e
di monitorapgio del P.AL.

Tutte le procedure di altivazione e altivazione dell’U.V 1. sone definite nella delibera 41/2011; si intende che
nel caso delle demenve, le indicazioni operative qui fornite devono cssere omogeneizzate con i precedenti atti
normativi e repolatori, senza che questo comporti un aggravio per 'utenza. Si rappresenta che pud e deve
essere applicata la procedura di urgenza in particolari casi-che ¢i si augura non si verifichino se & vi
un’efficiente rete di presa in carico e di risposta al bisogno-e fornire adeguata risposta entro le A8k
dall’attivazione dell’u.v.i,, secondo le procedure della delibera 4172011,

2.3.b.6 Wl Progetto di assisfenga individunlizzate e il Piang esecutiva

11 Piano di Assistenza Individuale (PAD), richiamato numerose volte, ¢ il documento di sintesi che raccoglie ¢
descrive in ottica multidisciplinare la valutazione, ¢ di norma viene elaborato dall'll. V.1, {enendo conto dei
bisogni, delte aspettalive e deile priorita dell'assistito e del suo ambito familiare oltre che dei fattori ambientali,
contestuali, personali e familiari,

[JULV.LL & responsabile del P.A.L e ne verifica l'attuazione mediante il responsabile del caso (case manager)
individuato nelle modalitd previste dalla DGRC n.41/2011,

I P.A.L deve definire esplicitamente in maniera analitica:
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1} in rapporio al bisogno accertato, la tipologia di servizi ¢ prestazioni sociali ¢ sanitaric da crogarc,
modalita di erogazione, livello di intensita dell'intervento e le figure professionali impegnate;

2} litolaritd e competenze ¢ responsabilitd di spesa fra sanitd e sociale;

3} le competenze e le funzioni del responsabile della presa in carico e delie figure di riferimento,

4y e compeienze ¢ le lunzione def care giver;

5) datadi avvio ¢ durata def progetto con la previsione di verifica intermediy,

6} obiettivi del PA] saranno quelli del mantenimento della stabilita clinica, del recupero funzionale
raggiunto nefla struttura che dimette o eventuali niteriori recuperi funzionali possibili;

7) consenso della famiglia, o di un tutore giuridico o di altri terzi disponibili, a partecipare al pai,
arrche per l'eventuale quota di compartecipazione della spesa;

Nel P.AL deve essere inserito obiettivo del percorsoftrattaniento riabilitativo che si intende realizzare
durante il ricovera in RSA, Centro dinrno, durante la presa b carvico in Cure domicilior

Per quanio nen specificato in questo documenio vale quanio previsto aella D.G.R.C. n, 41/2011

Sara compito del responsabile dell'UU.V.1. raccoglierc il consenso al pai da parte del familiare al
quale saranno illustrati obicttivi, fasi tempi dcl progetto assistenziale sia in sede di wy.i. sia in ' modo
continnative durante tutta la fase della presa in carico da parte del MMG, dell'équipe individuata per la
presa in carico del pazicie.

Al pai, scguc il piano esceutivo:

azioni specifiche, {ipologia di presiazioni ed infervenio;
guantita durata e frequenza di ogni tipologia di intervento;
fornitura di presidi ¢ materiali;

somministrazione di farmaci;

strumenti e tempi per il monitoraggio del piano

Durata del pai: terpi e modi di rivalutagione.

-

I.a durata del pai ¢ variabile a scconda deli’obictlivo di salute ¢ deghi ouicome definifi , in modo
schematico si definisce la durata del pai in sei ,tre, due mesi per le cure domiciliari a sceconda del profilo ¢
livello di cura nel quale ¢ inserito i*utente. Si stabilisce che la durata per le prestazioni residenziali ¢
semiresidenziali & in tre mest per la residenzialitd ¢ semiresidenzialitd. In caso di disabilitd gravi si indica il
limite temporale in 12 mesi, ma ¢ obbligo delle Unitad operative che curano la presa in carico valutare
periodicamente Putente ¢ conlermare il PAL,  dando comunicazione alle U.V.1. e curandone la annotazione
in cartella clinica, ncl fascicolo personale definito in ULV.T dell’utente ¢ nei fussi informativi dedicali,

seguendo le regole del conferimento dati

Aljo scadere del periodo si sottopone a valutazione il DAL e 'utente; ne pud conseguire la conferma,
a la modilica dell’ intensitd del pai slesso a sceonda se pli obicttivi siano stali raggiunti o si necessita di variare
il piano di assistenza e ridefinire le prestazioni ¢ Iintensita

Ii P.A.L pud essere rivalutato su istanza del care giver ¢/o dei familiari, deli'équipe operativa efo degli
specialisti, in ogni caso al verificarsi di variaziond delle condizioni del paziente,

Saré cura del dircttore del distretto di concerto con il reterente —medico specialista delPu.a,
operativa che prende in carico ( anziani, cure domeiliari...} il medico specialistn del centro demenze
calendarizzare valutazioni periodiche/annmali dei pai per i soggetii affeffi da demenze , con particolare
riguardo per le demenze gravi, senza che ¢io comporti una sospensione dell'erogazione delle prestazioni,
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2.3.0.7 Ospedale ¢ Pronte Soccorse: OB, gsservazione breve intensitd

La maggior parte delle esigenze assistenziali del pasienti con demenza si riferisce a problem: legati
all’Qspedale {ricovero ¢ pronfo soccorso) ed, in particolare all’OBI (osservazione breve intensiva). In tali
condizioni di emergenza il paziente con demenza ha necessitd di ricovero in ambiente ospedalicro cosi come
qualsiasi altro eittadino, ma  le sue condizioni richiedono sensibilitd gestionali maggiori rispetic ad un
soggetto senza disabilitd cognitive. L accesso in Pronto Soccorso (1’5} € per questa tipologia di pazienti molto
difficoltoso, perché a causa del deficit cognitivo non sono in gradoe di fornire informazioni adeguate sui propri
sinfomi ¢ perché il cambiamento di ambicnte induce spesso disturbi comportamentali, D*alire canfo, i pazienti
con (emenza avanzata presentano spesso disturbi psico-comportamentali come unica manifestazione ¢linica di
una malattia somatica, rendendo la diagnosi difficile o ritardandola notevolmente. 1 pazienti dementi, per poter
accedere ai servizi di emergenza, nel easo in cul non signo in imminente pericolo di vita, devono poter
esprimere il consenso informate, facendo emergere problemi gestionali e medico-legali di non poco conto.
[’ospedalizzazione del paziente con demenza dovrebbe essere riservata solo ai easi por i quali vi sia la reale
necessita di prestazioni non altrimenti erogabili, quali per esempio quelle di reparti specialistici di urgenza
{UT1C, Stroke Unit, ecc.) cercando di gestire il resto delie problematiche a domicilio o in strutture socio-
sanitaric adeguatamente organizzate.

In malti casi il ricorso all’ospedalizzazionc non ¢ 1a scelta pi congrua per Panziane fragile demente, per il
quale forme alternative di assistenza a domicilio o in servizi socio-sanitari residenziali sono pitt idonee. B
necessario promuovere e sensibilizzare modalita di gestione dei pazienti conn demenza negli ospedali e nei
reparti di cimergenza, con minimi accorgimenti che potrebbero essere stimolati dalla conoscenza delle
problematiche della malattia. Per ridurre il pitt possibile la durata del ricovero ospedaliero ¢ necessario che gl
ospedali abbiano la possibilita di collegarsi funzionalmente per dimissioni protette in ADI ¢/o in RSA con e
organizzazioni territorialt (PUA) deputate all’accesso ai suddetli servizi.

2.4 La persona con AD ed il siie caregiver

La persona con AD ¢& indilesa, ¢ con il progredire della malaiiia fard sempre pit fatica a capire cid che gli
viene defto e a frovare le parole per comunicare. Questa difficolta provoca grande frustrazione e rischia di
farlo sentire sempre piu isolato perché non- in grado di esprimere compiutamente sentimenti, sensazioni,
timori v malessere, BE* spesso isolala nel suo stesso contesto fumiliare perche la Famiglia non sempre riesce a
riconoscere § sintomi iniziali della malattia ¢, successivamente, si frova impreparata, non avendo avuto la
possibilita di programmarsi in anticipo, a gestire le problematiche che insorgono. 11 tuflo porta,
involontariamente, a ledere la dignita del malato ¢ pud provocare disturbi comportamentali di difficile
gestione,

It Caregiver

il Caregiver (in italiano non esiste un termine altretfanio efficace cd incisive) & Ia seconda vittima della
malattia, Si distingue ii:

Caregiver informale delto anche “primary caregiver”(figlio, coniuge ¢ pil raramente un altro familiare o un
amico);

Caregiver formale {I"infermiere o qualsiasi altro professionista).
Qeni famiglia mette in atio una propria sirategia nella scelta del caregiver. Questa pud dipendere:

s da vicende intergenerazionali;
+ dacondizioni contestuali in cui si manifesta la malattia del proprio congiunto;
+  dai rapporti familiari

Ulteriori elementt che caratterizzano la figura dei caregiversono:
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+  la capacitd di mediazione tra la famiglia ¢ [a rete sociale;

+  [’assenza di alternativa nella scelta;

» la presenza di dinamiche collaborative con i componenti il nucleo familiare;

o [orientamento verso ia padronanza®, ovvero la capacita del parente designato alla cura di dominare
con sicurezza situazione di stress ¢ di inceriezza.

Vi sono, comungue, tendenze prevalent! a segnalare come la gestione del malalo avvenga perlopitt
all’inferno del nucleo familiare risiretto: le persone maggiormente impegnate netia cura sono le donne spesso
coniugate ¢ con figli e gli stessi figli. La famiglia, infatti, rappresenta un valido confributo per preverire
Pistituzionalizzazione del paziente, che & spesso costosa ed inappropriata. La cura al proprio domicilio &
possibile garaniendo Pequilibrio fisico, menlale, alfellivo, la tranquillitd e disponibilitd economica del
caregiver e questo & possibile solo garantendo un adeguato supporto nella gestione del malato. Il carico di
assistenza, infatti,¢ particolarmenre gravose: varia da un minimo di sette ore al giorno per assistenza diretta a
quasi undici ore per la sua sorveglianza, Dail*analisi dei dali del 1° Rapporto AIMA 2012 (“Adzheimer; costi
deli’assistenza e bisogni delle famiglie nella Regione Campania”) emerge forte la volonta da parte deila
famiglia di assumere su di s¢ la gestione di cura dei propri cari senza alcuna delega all’esterno ma con
un’altrettanta forte richiesta di supporto, soprattutto attraverse I’ informazione ¢ consigli nella gestione di cura.

Tale fenomeno riscontrabile, soprattutto nel sud Ttalia, pud avere una sua lettura positiva in termini sociali,
psicologici ed economici, ma & realizzabile solo laddove esiste una efficace rete di servizi in grado di fornire la
rispos{a pili appropriala a sostegno della domiciliarita.
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Tabella u.15. Nel grafico il panorama dei bisogni espressi dagli wtenti dell ALMA campana intest come aree di
riferimento e servizi specifici. Le basse percentuali del Supporto Psicolugico (19), Supporto Medico- Legale
(1%8) e Altro (1%} si spiegano tenendo conto che sono delle richieste specifiche e non aree di riferimento, I
principate bisogno emerso & relativo all'area dei Servizi Sociali nella quale il pitt sentito & guello relativo alle
informazioni cirea la patologia e la sta evoluzione.

1 costi sostenuti dai caregiver possono essere suddivisi in 4 aree:

1. Costi occupazionali e finanziari quali spese exira per visite mediche specialistiche, acquisto di farmaci; di
ausili per Pincontinenza, protesi o sostegni che facilitino la deambulazione, prodotti per la medicazione,
prodotti per lligiene, vilaming, integratori; abbattimento di barriere archiletioniche presenti nelle abitazioni;
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maneati guadagni generati dai sempre pit frequente ritiro dal lavoro per svolgere il compito di cura del
paziente; supporte provvislo da infermicri o hadanti {talvolta per 24 ore al giorno). Queste ultime, pur
rappresentando un innegabile sostegno, sembra producano ricadute limitate rispetto agli oneri assistenziali del
familiare carcgiver ¢ sono destinate, in gran parte, all’espletamento di doveri domestici, ail’affiancamento pit
che alla sostituzione del caregiver nella cura e nell’assistenza del malato, anche in virth della poca
speciatizzaziene (Censis,2007);

2. Closti sociali: ritiro ed isclamento sociale, perdita di tempo libero.

3. Costi emotivi: siress emotivo, basso senso di autoefficacia nell’adempiere i compiti di cura, difficolta
nell’accettare ileambiamento dei ruoli nell’ambito familiare, Ia difficolta che si prova

nell’aceettare i cambiamenti dei personalita del paziente,

4.Costi fisici relativi allo stress fisico, insorgenza efo aggravamento i dishubi fisici, somatizzazione di stafi
d’ansia.

In Ttalia, sceondo Puttima indagine AIMA/Censis del 2007, il costo medio annuo, comprensive dei costi
familiari ¢ di quelli a carico della collettivita , & risullalo pari a circa 60,600 Eurc/aune ¢, secondo le stime del
progetto EURODEM (risalenti a circa un decenttic orsono, cotretto in base ai trend inflattivi), & possibile
stimaze in Halia costi diretti di quasi 3 miliardi Euro/anno e costi indiretti cirea il 200-250% superiori a quelli
diretti, essenzialmente sostenuti dalla famiglia, in particolare dal caregiver.

Costi divetti (circa 15.000 euro/paziente/anno): Ja quota decisamenie pid consistente (70%) & a carico della
famiglia mentre & a carico del SSN {diagnosi, farimaci, istituzionalizzazioni ece.) una quota pari a circa il 30%.
Si stima, pertanto, in circa 3 miliardi Buro la spesa sanitaria pubblica attribuibile all’AT) con nn impegno
economico che riguarda una percentuale delie risorse sanitarie pubbliche inforno al 3% (calcolato in rapporto
alla spesa sanitaria pubblica per il 1993 stimata in circa 95.000 miliardi) (Agenzia Sanitaria ltaliana, 1994).
Tale cifra va ovviamente innalzaia del 25% se si considerano i costi derivanii dalle demenze nen di tipo AD.

Costi indiretti {vivca 46.000 curo/pazicnic/anno): ai costi direlti vanno aggiunti quelii indiretii (acquisto di
farmaci e sussidi non a carico del SSN, spese di accudimento, ore lavorative perdute dai familiar, ceel), che
generalmente sono superiori del 200-250% ai costi diretti. Questi, per definizione a carico delia colleftivita,
sono il 75% del (otale ed ampiamente legati agli oneri di assistenza che pesano sul caregiver (quasi il 95% del
totale} ¢ sono anche consequenza di una cospicua perdita di risorse economiche a causa di mancati redditi da
favoro ¢ di costi necessari a sostenere *impiego di personale retribuito.

Costi intangihili: sono quei costi chie si esprimono in termini di sofferenza fisica e psicologica del paziente ¢
dei suoi familiarl. Sebhene non monetizzabili, sono dolali di grande rilevanza sociale ¢ umana.

2.5 Contributo del No-Profit

Ruclo del terzo settote

Nella rete dei servizi assistenziali si possono inserirc anche le attivitd del terzo settore (associazioni di
volontariato, Onlus, associaziooe di familiari, cooperative di tipo A e/o B, fondazioni, banche etiche, ecc.}, che
possonto offrire approcci diversi e, talvolta, anche innovativi, che non sono erogabili dal pubblico e privato
accreditato.
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Nonostante la crisi del Welfare State risalga agli anni *70, in Italia il processo di affermazione e sviluppo
degli organismi No Profit (lerzo sellore o privato sociale) ha inizio dai primi anni 90, a seguito di un
rallentamento della crescita economica e di un crescente deficit e debito pubblico. Si rafforza con la riforma
dello Stalo sociale che prevede Pingresso delle organizzazioni senza fine di luero {per la realizzazione del
sistema integrato di interventi e servizi sociali).

Ancora oggl si avverle forle ta necessitd di iavorare per superare la visicne tradizionale della sanitd come
rimozione delle condizioni di malaltia in favore di un sistema integrato di servizi volto a dare risposte in
termini di “Safute” alla persona ¢ alla famiglia allraverso una politica altiva di prevenzione e di promozione
del benessere, B> previsto il coinvolgimento di tuiti ghi « attori » locali attraverso il passaggio dal Welfare
State ad un Welfare Mix, inteso quaie pluralitd di soggetti che affiancano la Pubblica Amministrazione nella
concreta attuazione delle politiche sociali.

[.a aftuale profonda crisi economica rende difficile all’Ente pubblico fornire da solo risposte adeguale ¢
tempestive ad una domanda sempre pit crescente e complessa, indotta da cambiamenti di ordine demografico,
sociale ed epidemiologico (patologie invalidanti, [ungo-degenza, cure palliafive, ecc.} per inadeguatezza
dell’attuale modello di produzione/erogazionc «ei servizi ¢ per una mancala sosfenibilita cconomico-
finanziaria dello Stato sociale, Tl Libro biance sul futuro del modello sociale, pubblicato nel 2009 dal
Ministero del Lavoro, della Salute e delle Politiche Sociali, contiene significativi riterimenti agli attori sociali
del nuovo sistema di welfare. Tn particolare, al lerzo scltore — intese come comprendenle Associazioni, gruppi
di volontariato, imprese sociali, fondazioni e corpi intermedi — viene riconosciuta “la capacitd d’interpretare i
hisogni dei singoli e di farsene carico, trovando soluzioni innovative in virth della sua pecnliare capacita di
«produrre relazioni e di tessere i fili smarriti della comunita”™, Va oltrepassato “il superamento delia distinzione
tra pubblico e private attraverse il riconoscimento alle formazioni sociali di una soggettivitd di rilieve
pubblico anche nella programmazionc dei servizi” (cfr. Libro Bianco 2009 sul fuluro del modello sociale).

[.a “welfare community” ha una stretta correlazione con la sussidiarictd nclle suc varie declinazioni ed ¢
spesso indicata come “comunita sussidiaria”. Sussidiarietd intesa come garanzia di reciprocitd in {uiti gli
ambiti e livelli e fra tutti gli attori della vita sociale. In questo senso si pud dire che la *“welfare community”
pud rappreseniare ¢ alicrnativa al modello di socictd basato sulf'asse individuo-Staton.

1] Rapporto Mondiale Alzheimer 2012 {“Superare lo stigma della demenza™), diffuso da Alzheimer’s Disease
Interaational {AD]), Alzheimer’s Association USA e, nel nostre paese, da Federazione Alzheimer Ttalia in
oecasione delia XVII Giornata Mondiale Alzheimer - propone dali e messaggi chiave cosi sinfefizzati:
*i] 24% deile persone con demenza e pitt di 1/10 dei loro familiari ammettono di nascondere ta diagnosi,
perché temono di dover affrontare problemi cotrelati aila conoscenza della malattia sul posto di lavoro o
con la scuoia dei figli.
*il 40% delle persone con demenza dichiara di non essere coinvolto nella normale vita quotidiana, e il
60% cirea indica di essere “evifato” dagli amici ¢ anche dai familiari.
*] malati ed i familiari ammettono di avere rinunciato a strinpere relazioni sociali a causa delle difficolta
incontrate,
*istruzione, informazione e sensibilizzazione sono prioritad per ridusre lo stigma legato alla demenza.

I T Rapporto AIMA (“Alzheimer: Costi dell’assistenza e bisogni della Famiglie nella Regione
Campania”, Luciano Editore) [4 emergere una {orle volonta da parle della Famiglia di assumere su di
s¢ la gestione di cura dei propri cari senza alcuna delega totale all’csterno, ma un’attrcttanta forte
richiesta di supporto, soprattutto attraverso ’informazione e i consigli nella gestione della cura. Tra i
bisogni maggionnentc cspressi emergono guelli relativi all’acca dei Servizi Soctali nelta quale 1l pig
sentito & quello relative alle informazioni circa la patologia e la sua evoluzione, seguiti subito dopo
da quelto delPassistenza domiciliare (tab. [5). Tali attividd sono utili per prevenire forme di
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solitudine ¢ depressione del paziente, ma anche di vigilanza e di sostegno alla Famiglia per
contribuire alla riduzione dello stress della stessa ¢ del caregiver.

La selitudine dei malati e delle loro famiglie, infatti, aggrava i problemi rendendoli drammatici e
spesso irrisolvibili. La solitudine significa il divadarsi delle relazioni ¢ il disinteresse degli altri.
Auche sc tanti problemi sono di natura medica, sociale, cconomica bisegna combattere ta solitudine
del malati e non lasciarli soli nel momento della fragilita.

Quanio pud essere amaro 1l lempo della dipendenza, s si € civcondati dall’isolamento!

Difrante allo stigma e all’isclamento ¢’& una cultura da promuovere : dati di Associazioni No Profit,
nell” amicizia con gli anziani hanno accertato la possibilita di sostenere ¢ mantencre gli afletti ed il
calore umana anche negli anziani pit fragili.

11 rapporto interpersonale & al centro dell’inconiro con il malalo. I contatlo con chi € malalo fa
riflettere 1 volontari e le famiglie sulla malattia, esperienza di debolezza e, quindi, di poverta di ogni
essere mano.

Esperienze come del Ceniro Ascolto dedicato, dei Laboratori delle emozioni, di stimolazione
cogniliva, musicArlelerapia, di cucina, gruppr di Auto Muluo Aiulo, Callé Alzheimer, percorsi
educativi, supporto psicosociale alle Famiglie, nonché attivita di giardinaggio, di  cura di mobili
antichi e decoupage svolti e realizzatli generalmente nel pomeriggio o in alcuni giorni festivi, hanno
otteniulo risultati altamente positivi, anche in persone con AD con una forte riduzione delio stress
nelle famiglie.

SEZIONE n. 3 —Aspetti medico-leg:li ed etici

3. 1.- Aspetti medico-legali e di tutela sociale

Il MMG e lo specialista de] CDP, anche in sinergia con la figura dello psicologo, se presente, hanno
il compito di comunicare la diagnosi ed il percorso terapeutico-assistenziale al malato e/o alla sua
famiglia con tuili 1 problemi conseguenti alla capaciia di intendere la gravitd ¢ la progressione
inarrestabile della matattia. Contemporaneamente, oltre alla difficoltd della diagnosi, ¢ di alirettanta
importanza I’impatto sociale ed economico della malattia che impone ai familiari/caregiver scelte
ditficili ¢ complesse. Per questa motivo ¢ importante fornire informazioni, oltre che sulla malattia,
anche su eventuali percorsi di tutela del malato e suila presenza di associazioni di pazienti e familiari,
che possono sostenere il carico assislenzisle anche con un adegualoe accompagnamento, Inflatt, il
deterioramento mentale, causato dalla demenza, induce vari problemi etici, come esprimere la propria
valontd con Passunzione di delega da parte di terzi.
La normaliva aluale prevede vari possibili interventi per pazienti fragili, che hanno bisogno di
sastepno a protezione della persona e della sua volontd. Tl percorso indica una segnalazione alla
Sezione Affari Civili della Procura della Repubblica che, in seguito ad una indagine istrutioria,
segnaly il caso all’Ufficio del Pubblico Tutore del tribunale. Quest’ultimo a sua volta decide la
soluzione pil adeguata atle condiziont detla persona malata.
Le soluzioni possibili sono:
a) L’amministratore di sostegno, Figura innovativa che viene preforita apli istituti
del!’inferdizione e deil’inabilitazione, come-possibilitd in pitt per garantire la {utela senza
Iimitare del wtto la capacita di agire delle persone che necessitano di sostegno, Le
persone, che per motivi lepati ad un’infermita o disabilita fisica o psichica o situazione di
pariicolare disagio, si trovano nell’impossibilita, parziale, temporanea o permanente, di
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provvedere al propri interessi possonc essere assistile da un amministratore di sostegho
nontinato dal giudice tutelare del luogo di residenza.

b) la Procura. Mcccanisimo det nostro ordinamento con il quale un soggetto pud sostituirsi
in attivita giuridicamente rilevanti ad un altro che & titolare delle azioni da compiere. La
procura pud essere speciale, se relativa alla sostituzione del malato in un singolo affare,
tipo una vendita; o generale, se relativa ad ogni tipo di attivita futura che st potra
realizzare. Per realizzare questa operazione deve sussistere estrema fiducia da parte del
malato nei confronti del procuratore ed una buona armonia Familiare al fine i evitare
contrasti futurt nella gestione del suo patrimonio, poiché il procuratore non & sottoposto
ad aleun controllo in tale atiivita, a differenza di quanio accade per 1l {ulore o
IPamministratore di sostegno.

¢) L’Inabilitazione, La procedurgatiualmente desueta, consiste nel consegnare ’apposita
domanda al Tribunale Civile, che valuta se esistono le condizioni per sentenziarc
I’inabilitazione. In tal caso viene nominato un curatore, che non ¢ rappresentante legale,
ma deve firmare gli atti di straordinaria amministrazione insicme atl'inabilitato valutandoli
preventivamente con il giudice. Il curatore ha la funzione di amministrare il patrimonio
assieme alla persona inabilitata ¢ di vegliarlo in tuite le sue decisioni, 11 suo operato ¢ la
sua condotta vengono continuamente controllati dal Tribunale. T.”inabilitato pud compiere
autonomamente solo ghi atti di ordinaria amminis{razione, mentre deve essere affiancato
dal curatore per gli atti di straordinaria amministrazione (un atto scnza la tirma del
curatore ¢ annullabile).

d) L’Inferdizione. Tale procedimento, attualmente desueto, ¢ di grande rilevanza giuridica,
in quanto la persona interdetta non potrd pitt compiere da solo alcun atto, anche banale,
inerente alla propria sfera patrimoniale o personale {(come sposarsi), né potra votare.

3.2.- Diritti e provvidenze economiche
Olire & problematiche di caratiere medico-legale, la demenza ne provoca anche di caratiere
economico, soprattuito quando colpisce soggetti in eta lavorativa rendendo necessario Iattivazione di
ung serie di tutele lavorative ed cconomiche.
T.a Costituzione Italiana riconosce al cittadinoe inabile al lavoro e sprovvisto di mezzi necessari per
vivere il diritto al mantenimento e all’assistenza sociale. In tal modo si intende tutelare la dignita
umana necllo spirito della solidarietd di tutti 1 cittadini verso colora che, per minoraziont cangenite o
acquisite, siano incapaci di svolgere un lavoro proficuo.
Le diverse normative che si sono succedute ¢ aggiornate nel {empo prevedono provvidenze
ceonomiche erogate in forma di pensioni, assegni o indennita e provvidenze non ¢cconomiche:

a) pensione invalidita civile,

b) indennita di accompagnamento,

¢) permessi retribuiti ¢ riconoscimento della persona in condizione di grave “handicap”

grave,

d) assistenza profesica,

¢} agevolazioni fiscali.
Dal 1 gennaio 2010 la domanda di accertamento di invalidita, handicap e disabilita si presenta
all’INPS ¢ non pin alle ASL,
Invalidita ed Tnabilith INPS. La pensione di inabilita ¢ stata istituita dall'art. 12 della T.egge 118 del
30 marzo 1971 "si considerano mutiladi e invalidi civili § cittadini affetti da minorazione congenita
e/0 aequisita (comprendenti) ghi esiti permenenti delle infermitd fisiche e/o psichiche e sensariali che
comportano un damio funzionale permanente, anche a carattere progressivo, ... ... che abbiano subito
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una riduzione permanente della capacita lavorativa non inferiore a un ferzo, ... che abbiano
difficolté persistenti a svolgere i compiti e le funziomi proprie defl’eta.” Spelta agli invalidi civili ai
quali & stata accerlala una totale inabilita al lavore ¢ che si trovine in stato di bisegno ceonomico.
Per questa seconda condizione vengono annualmente fissati limiti di reddito personale che non
devono essere superati dal titolare della pensione di inabilith. La domanda per ottencre il
riconoscimento dellinvalidita civile, dal 1 gennaio 2010, va presentata all'INPS, tramite una
procedura on line disponibile sul sito dell'Istituto. L'eventuale riconoscimento, che viene espresso in
percentuale, comporta la possibilita di godere vari benefiei, quali il percepimento di penstoni,
indennita, agevolazioni fiscali, congedi e permessi lavoralivi, esenzione dal ticket ecc.: “Linvalido
che abbia otienuto il riconoscimento di una percentuale pari come minimo al 67% ha connmgue
divitto ad una serie di prestazioni, come esenzione dai ticket sanitari, ausili relativi alla propria
patologia, ecc.”.

La legge riconosce per Ia malattia di Alzheimer un danne permanente del 100% (cod, 1101 ¢ 1003
della G.U, 26/2/92, n.43), con tutti i benefici in fermini di varie prestagioni,

Indennitd di aecompagnamento. £’ indipendente dal reddito ¢ ne hanno diritto {utti i ciftading che
presentano una minorazione fisica, psichica o sensoriale, stabilizzata o progressiva, causa di difficolta
di apprendimento, di relazione o di inlegrazionc lavorativa, tale da determinare un processo di
svantaggio sociale o di emarginazione” (legge 11/2/80, n.18) o comunque gl ultra6Semni con
difficoltd persistenti a svolgere compiti € funzioni proprie della loro ela (decreto leg. 23/11/88,
n.509). In parlicolare it 3° comma dell’art, 94 deila legge 289/2002 (Finanziaria 2003) stabilisce che
per accertamento delle condizioni di invaliditd e la conseguente erogazione di indennita secondo la
legge in vigore, alle persone allelte dalla malattia di Alzheimer, lc commissioni deputate sono teaute
ad accoglicre le diagnosi prodotte secondo i criteri del DSM-TV dai medici specialisti del SSN o dalle
Unita di Valutazione Alzhetmer (UVA) su certificazione del medico di base,

La legge 5/2/1992, n 104 prevede una serie di misure ed agevolazioni per chi versa in una situazione
di handicap ¢ a vanlaggio di chi gli presta assistenza. In particolare, permette la riduzione dell'orario
di lavoro (tre giorni lavorativi al mese) se il lavoratore ha un familiare totalmente invalido e la scella
anche della sede di lavoro piQ vicina al proprio domicilio. La lepge 104 si avvale anche dell'opera
degli obicttori di coscienza e dei cittadini di etd superiore ai 18 anni che facciano richiesta di prestare
attivitd volontaria ¢ di organizzazioni di volontariato. La stessa legge 104/92 prevede, inoltre,
agevolazioni fiscali per spese mediche e di assistenza necessaria, per gli oneri contributivi
previdenziali ed assistenziali versati per il personale assunto per 1’assistenza personale o familiare ¢
per le spese sostenule per 'eliminazione di barriere architettoniche all’interno dell’abitazione o in
spazi condominiali comuni. Sono, inolfre, riconosciute agevolazioni per I"acquisto di mezzi di
trasporto destinati alle persone con indennitd di accompagnamento ed alla conseguente esenzione dal
pagamento del bolle auto, cec..

La legge 26/3/.2001 n 151 ¢ la legge 38/8/2000 art. 80, comma 2 —permetle ai lavoratori dipendenti,
anche se a tempo detcrminato, che assistono un familiare convivente riconoscinto invalido civile
nclla misura del 100% e dichiarato persona con handicap ai sensi della L. 104, art.3, comma 3, di
poter fruire di 2 anni di congedo siraordinario. Durante la frvizione del congedo vige il divieta di
svolgere aleun tipo di attivita lavorativa (legge n. 53/2000, art. 4, comma2). T.o spirito e la finalitd
della fegge escludono che if beneficio in argomento sia concedibile se la persona da assistere presti, a
sua volta, attivila lavoraliva nel periodo di godimento del congedo da parte degli aventi diritto (eire.
n. 64/2001, p.3).
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Esenzione ticket sanitari. Ha divifto all’esenzione dal pagamento dei ticket invalido civile con
percentuale eguale o superiore al 67%, ma anche sc affetto, ai sensi del DM 28 maggio 1999, n. 329,
da una malattia cronica cd invalidante. Tta le prestazioni csenti per le demenze ¢ la AD sono previste
la tomogratia assiale computerizzata (TAC) e la risonanza magnetica (RMN) per il solo caso di
sospello disgnostico specifico, clinicamente motivato, esplicitamente documentato e limitatamente ad
una prestazione Panno. T diritto all’esenzione & collepato al rilascio di un attestato da parie di
strutture specialistiche pubbliche.

Assistenza protesica. Su prescrizione del Medico Specialista viene autorizzata presso PUOAR di
competenza la fornitura, nei limiti previsti dal DM 27.08.1999 n. 332, di ausili ortopedici (es.
calzature, protesi); ausili ottici; ausili acustici; protesi mammaric; ausili per la incontinenza; ausili per
la comunicazione; apparceehi attinenti la funzione respiratoria,
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ALLEGATO TECNICO
TABELLE PER | CRITERI] DI DIAGNOSI

Tahella n.1. Criteri di diagnosi di “demenza " secondo NIA-AA del 2011

1. riduzione dell'abilita nel lavoro e nefle connnii attivitd quotidiane; decline da precedanti tivelli di autonontia e
di prestazione;

2. assenza di deliriv o malattie psichiatriche;

3. declino cognitivo diagnosticato dall anammnesi del paziente, dalle informazioni del caregiver e da wna semplice
valutazione dello stato mentale durante la visita. La valutazione nenropsicolagica si esegue quando 7 suddoetti
arfteri indicana mn chiaro declino cognitivo;

Lo il decling cognitive e comportamentale & diagnosticato quando sono colnvalti alimeno due dei seguenti domini:
a.  incapacita di acgurisive ¢ ricordare nuove informazioni, come i porre domande ripetitive, la dimentficanza
of apprntanmienti ed eventi, il disorientamento in spazi conosciuti.
b. declino nel ragionumento ¢ nel gestive azioni complesse, come difficolta ad usare il denaro, incupacita a
prendeve decisioni o programmiare ed eseguive compiti noti o complessi.
¢.  difficaita a riconoseere volti conosciuli od vggelli comuni, a vestirsi in modo corretto.
d peggioramento del Engnaggio, con esitazioni, errovi ortografici o defla parola, difficolta a produrre frasi e
pavole semplici durante la conversazione,
modifiche della personaditt, del compertamento e del carattere, come flutinazioni inspiegabili del tona
dell'wmore, apitazione, alterate motivazioni ed iniziative, apatia, diminuito Interesxe in altiviti
precedentemente seguite, isolmnento sociale, comportamenti ossessivi o compulsivi, perdite dell’'empuatia,
comportanienti soctall inappropriufi.

o

Tabella n. 2. Criteri per la diagnosi per AD secondo il DSM-IV “Manuale diagnostico e statistico dei disturbi mentali"

Svifuppo di deficit cognitivi multipli, manifestati do entrambe le condizioni seguenti:
1. deficit delfa memoria {compromissione defla copacita di apprendere nuove informazioni o di ricordare
informazioni giét acquisite}
2. una {o pilt) delle sequenti alterazioni cognitive:
a} afosia (giterazione del linguaggio)
b} aprassia (alterazione della capacitd di eseguire attivitd matorie nonostante 'integritd delfa funzione
motoria)
¢} agnasia {incapacita di riconoscere o di identificare oggetti nonostante lintegrita delia funzione sensoriale)
d) d} disturbo deile funzieni esecutive {cioé, pianificare, organizzare, ordinare in sequenza, astraree),
Ciascuno dei deficit cognitivi dei Criterf Al e A2 causa una compromissione significativa del funziecnamento seciale o
lavorativa, e rappresenta un significativo declino rispetto ad un precedente liveflo di funzionamento.

i decorsa é caradlerizzoto da insorgenza graduale e declino continuo delle facolia cognitive,

{ deficit cognitivi dei Criteri A1 e A2 non sono dovuti ad afcuno dei sequenti fattori:

1. aftre condizioni del sistema nervoso centrale che causano deficit progressivi defla memoria e defle facoltd
cognitive {per es., molattia cerebrovascofare, malottio di Parkinson, molattio di Huntington, emaloma
sottodurale, idrocefalo normoteso, tumore cerebrale}

2. offezioni sistemiche riconosciute come cousa di demenza (per es., ipotiroidismo, deficienza divitarmina 812 o
acido folico, deficlenza di niacing, Ipercafcemia, neurosifilide, infezione HIV)

3. affezioni indolte da sostanze nocive ol sistemu nervoso cenlrale..

1 deficit non si presentano esclusivamente durante i decorso di un delirium.,
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Tabella n. 3. Criteri per la diagnosi di AD del NINCDS-ADRDA (1984)

Malattia di Afzheimer probabile

Demenza stabifita dall'esame clinica e documentata da scale di valutazione che indogano afcuni aspetti del
comportamento fcome la Dementia Blessed Scale oppure da punteggl medio bassi a test atti @ misurare lo
presenza di decodimenta cognitivo, come il Mini Mental Stote Examination (MNMSE] o da esami simili e con
la conferma di tali risultati deficitari ad aftri test neuropsicologici,

-Deficit di 2 a pit aree cognitive qualf if linguaggio, it ragionamento, la capacita di giudizio, ecc
-Peggioramento progressivo defla memoria e di altre funzioni cognitive

-Assenza di disturbi di cosclenza

-Esordio tra i 40 e { 30 anni, pitr spesso dopo i 65

-Assenza di patologie sistemiche ¢ di altre malattic cerebralf responsabili di deficit cognitivi e amnesici di
tipo progressiva.

La dlagnost di AD probablie & supportata da:

-Deterioramenta progressive di funzioni cognitive specifiche quali il finguaggio {afasia), o gestualild
{uprassiaj, fa percezione (agnosia)

-Compromissione delfe attivitd quotidiane ed alterate caratteristiche di comportamento.

-Farmifiarité positiva per analoghi disturbi, soprattutto se confermati neuropatalogicamente.

La diagnosi di Aizheimer probabile é supportata da risultati neilo norma a test strumentali ed esami di
laboratorio gquali, ad esempio: tracciato EEG normale ¢/o con aumento aspecifico delf'attivita cerebrale
lemta, atrofia cerebraie visibile attraverso una TAC e che peggiora visibilmente quando si effettuano ulteriori
esami a distanza di tempo l'uno dall'altro, assenza di infezioni nel liquor cerebrospinale,

Altre caratteristiche cliniche compatibili con la dingnosi di AD probabile, dopo aver escluso couse
alternotive (i demenza:

-Plateau nella progressione defla molattia

-Sintorni associati quali depressione. insannia, disturbi di personalita, incontinenza sfinterica, reazioni verbali
emotive o fisiche di tipo catastrofico. -Disturbi sessuali, cafo ponderale.

-Altre anomalie neurologiche. soprattutto nei casi con malfattia in fase avanzata, comprendenti segni motari
quali ipertono, mioclonie, disturbi della marcia.

-Crisi epifettiche in fase avanzata di malattia.

-TAC normale per I’ etd.

Caratteristiche che rendono la diagnosi di AD probabile incerta:

-Inizic Improvviso ed eclatante dei disturbi cognitivi: gid in una fase precoce delfla malattia sono presenti
segni neurologici focalf come, ud esempio, emiparesi, emianestesie, emianopsio, disturbi del cammino
ofl'esordio ¢ in fase iniziale,

-Disturbi delfa marcia all'esordio o in fase iniziale.

Malattia di Alzheimer possibile:

Presenza di sintomi tipici della demenza senza che vi siano altri disturbi neurologici, psichiatrici o sistemici
{ad esempio malattia di Parkinson, schizofrenia, idrocefalo...) che possano causare demenza e in presenza df
variazioni nell'esordio, nellu presentazione o nel decorso clinico. Presenza di una patologio neurologica o
sistemica concomitante sufficiente a produrre demenza, ma non considerata la vera cqusa delfa demenza
{coesistono altre patologie oltre quelia dementigena come ad esempio uno squilibrio tiroideo o un disturbo
nevroendocrino),

Malattic di Alzheimer certa:

Presenza dei criteri ciinici per la diagnosi di AD probabile e presenza di accumulo di proteing tou e beta
amiloide nel cervello {placche e gomitoli neurofibritlari) insolubili e visibili solo mediante autopsia
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Tabella n. 4. Criteri per la diagnosi di AD secondo NTA-AA (2011)
Probabile AD
E diagnostica quande il paziente soddisfa i criteri di diagnosi di “demenza’ (tabella | ) con Pageiuna delle
seguenli wierion! caratleristiche:
a.  insorgenza insidiosa nel give di mesi od anni.
b, chiara storia di peggioramento cognitivo evidente o riportato insieme
- declino cognitivo con presentazione anmesica (difficolta all'apprendimento e di memoria con
altheno wio dei domind prima descritti compromessi)
- con presentazione non amnesica (deficit del linguaggio, viso-spaziale o disesecutivo).
¢ Assenza di alive forme di dewmenza primitiva o secondaria {pregresso ictus, demenza nudti-
infartuale).
La presenza di mutazioni in specifici geni,quali fo proteina precursore delf amiloide {APP)la preseniling 1
{PSENI),e la presenilina 2 (PSEN2Z),) sostiene una maggiore probabilité di AD.
L'evidenza dell’alleleed deffapolipoproteina E, nato per essere predisponente i’ AD, non sembra dore una
certezza specifica di malattia,

Possibile AD
aj Il soggetto soddisfa i criteri clinici per la diagnosi di AD ma Vinsorgenza del declino cognitivo é rapido
o mancane dettagli clinici ed amnestict di un progressiva deficit cognitivo.
b} Presentazione misto in guanto sono presenti segni di vascofopatio cerebrale ( ictus, infarti muitiph,
leucoaraiosi), di alire demenze primitive o di uso di farmaci che possono indurre declino cognitivo.

Probabile AD con evidenza di biomarcatori

Soggetti che rispondono ai criteri di diagnosi di probabife AD e presentano evidenza di positivé per specifici
bio marcotori (bassi dosaggi di ABsx amiloide e/oalti livelli di proteina tau totute/fosforilata nel liquor),
vafutazione PET can traccianti per fa 8-amiloide e/ rilevazione di ipametaholismo nella corteccia temporo-
porietale alla ¥FDG-PET e riscontro alfa MRI di atrofia nelie aree mediale, basale e laterale del lobo
tempora!e e nella corteccia parietale mediale)

Possibile AD con evidenza di biomarcatori

Soggetti che rispondono ai criteri ciinici di diagnosi di demenze non-AD, ma presentano evidenza di malattia
con blomuarcatori positivi. {es. pazienti con diagnosi di demenza di Lewy Body o FTD, ma con positivita per AD
in entrambi i biomarcatori liquoraii e di neuroimaging).
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Tabella n. 5. Criteri per la diagnosi di behavioral variant FTD { bvFTD)

L Malattie nenrodegenerative
Progressivo deterioramento del comportamento e/o delle capacita cognitive, riferite da un famifiare o
persona a consocenza del disturbo.

IL. Posxibite bvFT'D
Almeno ire dei sequenti sintomi cognitivi o comportamentali (A-F) (persistenti o ricorrenti, ma non
occasionali) devono essere presenti:

A) Precoce disinibizione del comportamento (almeno un sintomo presente):

a1} comportamento sociale inappropriato

a2} perdita di decoro o di modi

a3) impulsivita, temerarietd od azioni imprudenti

B} precoce apatia od inerzia (almeno wi sintomao).

b1) apatia

b2} inerzia
() Precoce perdita di simpatia o empatia (almeno wn sintomo):
¢1) diminuito interesse per i bisogni e sentimenti altrui
c2) diminuito interesse sociale, di rapporti interpersonali e di partecipazione

D) Precoce compartamento perseverativo, stereotipato o compulsivo falmeno un sintomo):

d1) semplici movimenti ripetitivi

d2} comportamenti complessi rituali o compulsivi

L) Iperoraliti e cambiamenti della dieta {clmerio wn sintomo):

el) modificate preferenze alimentari

e2) manglare in modo frenetico

e3) meltere in boccn o mangiare oggetti non alimentari

F} Deficit esecutivi con manienule velative capacita mnesiche e viso-spaziali (tutti - sintomi devono

exsere presenti);

[f1) deficit disesecutivi

F2) refativa conservazione defle memoria episodica

f31 relativa conservazione delle capacitd viso-spoziali

Hi. probabile bvFTD

{tutti { criteri {A-C) devona essere presenti:

A) T sinfomi corvispondono ad una diagnosi di bvFTD

B) Declino significative delle autonomie

C) “imaging” consistente per diagnosi di byIFTD (almeno unaj:

ci} atrofia defla corteccia frontale e/o temporale anteriore con esame TAC 0 MRI

IV. bvEFTD con evidente patolegia FTT):

{criteri A + B o C presenti):

A) eriteri per possibile o probabife FTD

B) evidenza di FTD istopatologica post-maortem o con biopsia
(0) presenza di una mutazione genetica

V. criteri di exclusione df FTD:

{criteri A e B negativi per diagnosi di FTD. Criterio C positivo per possibile bvFTD ma negativo per
prababile bvFID):

A) | deficit sono pit frequentt in altre patologie neurologiche o malattic internistiche

B) [ disturbi del comportamento sono propri di malattie psichiatriche

C) L'esame dei biomarcatori indica AD o altra patologie newrodegenerativa




Tabella n. 6, Criteri pér la diagnosi della variante nonfluente/agrammatica di PPA {nfvPPA). 2011

I Diagnosi clinica:
Almeno 1 dei seguenti aspetli deve essere presente;

1 Agranunatismo nel laguaggio
2. Lingnaggio faticoso, interrotto con errori e distorsione del tono (aprassia def lingriaggio)
Almenn 2 dei 3 seguenti aspetti deve essere presente!

1. Errata comprensione di frasi sintatticamente coniplesse
2. Comprensione di singofe parole
3. Comprensione degli oggeiti

IT Tmaging: entrambi { seguenti eriteri devonn essere presenti
1. Diagnosi clinica di nfvF P4
2. Limaging deve 1 o pit dei seguenti aspelti:
a.  atrofia predominante in areq fronto-insulire posteriore sinistra al MRI o
b, ipoperfusione o ipometabolismoe afla SPECT o PET in area fronto-insulare posieriore sa

i Conferma neuropatologica: criterio 1 e criterio 2 0 3:

1. Diagnosi elinica nfyPPA

2. Evidenza istopatologica di specifica neiropatologia degenerativa (vedi sopra)
3. Presenza di nota mutazione genctica

Tabella 7. Criteri per la diagnosi di PPA semantica {svPPA}:

I Entrambi i seguenti aspetti devono essere presenti:
1. Alterata denominazione di oggetli
2. Alterata comprensione i singole parole

Almeno 3 dei seqguenti aspetti devono essere presenti:

1. Errato riconoscimento di oggetti, in parficolare per aggelli di scarsa flequenza d’uso o basso
rapporto familiare

Dislessia o disgrafia

Ripetizione conservalta

Praduzione di parole conservala (granunatica e motoria)

ST N

IT. Imaging: enirambi i criteri devono essere presenii
Diagrosi clinica di svPPA
2. I o 2del seguenti risultati:
a.  atrofia predominante del lobo temporale anteriore
b. ivoperfusione o ipometabolismo alla SPECT o PET del lobo temporale anteriore

bl

{1, Conferma newropatologica: criterio I ¢ criterio 2 3:
1. Diagnosi clinfca di svPr4
2. Evidenza istopatologica di specifica newropatelogia degenerativa
3. Presenza i nola nudazione genelica
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Tabella 8, Criteri per la diagnosi di variante logopenica di PPA

T Rutrambi i seguenti aspelti devono essere presenti:
1. Alterato recupero di una singola parola nel linguaggio spontaneo e nella denominazione
2. Alterata ripetizione di sentenze ¢ frasi
Almena 3 dei 4 seguenti aspetti devong essere presenti:

1. Errori fonologici nel linguaggio spontaneo e nella denominazione

2. Conservata coniprensione di una singola parola e riconascimento di oggetti
3. Conservata capacitd motoria nel linguaggio

4, Assenza di chiari agrammatismi

I tmaging: entrambi | criterf devono essere presenti:
1. diagnosi clinica di variante logopewica di PPA
2. Abneno 1 dei seguenti risulioli:
a, Atrafia predominante perisifviana o parietale posteriore sinistra
b, Ipoperfusione o ipometabolismo alla SPECT o PET dell area pervisilviana o parietale
posieriore sinistra

1. Conferma newapatologica: criferio | e criterio 2 0 3:

1. Diagnosi clinica di variante logopenica PPA

2. Evidenza istopatologica di specifica neuropatologia degenerativa (vedi sopra)
3. Presenza di nota mulazione gesrelica
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Tabella n. 9. Criteri del NINDS-SPSP per [a diagnosi di PSP

psp Criteri necessari di inclusione Criteri di supporto Criteri di esclusione necessari
Malattia graduaimente Acinesia simmetrica o Recente storia di encefulite.
pragressiva, rigidita, piti prossimale che
distale. Sindrome dell’arto alieno,
Esordio a 40 anni o oitre. deficit corticale sensoriale,
Postura del colto anomuaia atrofia focale frontale o
Paralisi sopranucleare {retrocolfis}. temporo-parietale.
verticale {squardo verso Falto
e verso if bassoj o Scarsa o assente risposta Allucinazioni o deliri non dovuti
roffentamento delle saccadi alla terapia con L-DOPA. alla terapia dopaminergica
Possibile verticali e notevole instabilita | Precoce disfagia o disartrig.
posturale con cadute durante | Esordio precoce del Demenza corticale tipo
it primo anno di esordio defla decadimento cognitivo che | Alzheimer [grave amnesia e
malattia. include aimeno due dei afusio o agnosia, secondo §
seguenti sintomi: apatid, criteri del NINCDS-ADRDA).
Mancanza di evidenza di aftre | disturbo di astrazione,
malattie che possono spiegare | ridotta fluenza verbale, Notevoli, precoci sintomi
le folg ecedenti caratteristiche, comportarmento di cerebeliari o notevole precoce
come indicato dai criteri utilizzazione a imitazione, o | inspiegabile disautonomia
necessari di esclusione segni di liberazione frontale. | {marcata inotensione e disturbi
urinari}
Malattia gradualmente Gravi asimmetrici segni
progressiva, parkinsoniani {ad es.,
bradicinesia).
Esordio a 40 anni o oltre.
Evidenza neuroradicfogica di
Paralisi sopranucleare rilevante anormalitl strutturale
verticale {squardo verso Falto (ad es., infarti ai gangli deila
e verso if basso) e grave base o del tronco cerebrole,
Prohabile { instabilitd posturale con atrafia lobare),
cadute durante il primo anno Malattia di Whipple,
di esordio della malattia. confermata daflu reazione di
pofimerasi a catena (PCR), se
Mancanzo di evidenza di aftre indicata.
malattie che possono spiegare
le precedenti caratteristiche,
come indicato dai criteri
necessari di esclusione.
PSP clinicamente prohabile o
Certa possibile ed evidenza

istopatologica di PSP tipica
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Tabella n. 10 Criteri per [a diagnosi di CBD

Criteri di Toronto

Criteri di inclusione

- Rigidita pitr un segno
corticale faprassia, perdity
delle funzioni corticali
sensariali o

fenomeno dell'arto alicno)
oppure

- Rigidita asimmetrica,
distonia e riflesso mioclonico
asimmetrico.

Criteri di esclusione
lemenza precoce

Bl Paralisi deflo squardo
verticale ad esordio precoce
# Tremore a riposo

& Bisautonomie severe

P Risposta alfa terapia con L-
DOPA prolungata e sostenuta
Lesioni riscontrabifi
all'imaging che indicano un
aliro processo patologico
responsabile delia
sintomatologio

Criterl della Mayo Clinic

Caratteristiche principali

@ Esordic insidioso ed andamento progressivo

Non altre cause identificabili {ad es. ictus, neoplasia)

@ Alterazion] delle funzioni corticali

- Aprassia ideomotoria focale o asimmeotrica

- Fenomeno dell'ario alieno

- Perdita delle funzioni corticali

- Emineglect sensitive o visuale

- Mioclono focale o asimmetrico

- Aprassia del linguaggio/afasia non fluente

[ Alterazioni extrapiramidali {almeno uno dei seguenti):

- Rigidita focale o asimmetrica, in assenza di risposta alla levodopa marcata
¢ prolungata

- Distonia focale o asimmetrica

Caratteristiche di supporto

Disfunzioni cognitive lateralizzate o focali di diverso grado, con relativa
conservazione della memoria e delle capacitd di apprendimento ai test
neuropsicomeatrici

Atrofia focale o asimmetrica visibile alla TC o alla MRI, prevalente
soprattutto a carico della corteccia parietofrontale

Wl Ipoperfusione focale o asimmetrica visibiie alia PET o alla SPECT,
prevalente soprattutio a livelle della corteccia parietofrontale e/o dei
gangli della base e/o del talamo.

Tabella n. 11 Criteri per la di-au'gnosi di CBD

Criteri di Cambridge
Criteri obbligatori

Esordio insidioso e progressione graduale L
Risposta di breve durata alla levodopa L

Criteri maggiori e minori
@ SEGNI MOTORI

Sindrome acinetico-ipertonica
Mioclone focale o segmentale

Distonia asimmetrica

SEGNI CORTICALI SENSITIVC-MOTORI

Aprassia artuale
Fenomeno dell’arto alieno

Perdita delle funzioni sensitive corticali o discalculia

B IMPAIRMENT COGNITIVD

Alterazioni della parola e del linguaggio
Alterazioni delle funzioni eseculive frontali

Deficit visuospaziali

Per la diagnosi di CBS il paziente deve soddisfare
tutti i criteri obbligatori, due criteri

maggiori e due criteri minori.

Criteri di Litvan 1997

{ criteri individuati da Litvan sono i seguenti:

Aprassia ideomotoria asimmetrica

Distonia di un arto

0 Sindrome extrapivamidale asimmetrica
(rigidite, hradicinesia, tremore).

O Assenza di disturbi di equilibrio e di
andatiira

LU Mioclone foesie

1V Coinvolgimento corficale suggerito da
Jenomeno dell'ario alieno, perdita della
sensibilita corticale sensoriale, neglect emis

0 Neuroimaging: afrofia emisferica grave e
asimmeirica, controlaterale ai sintomi
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Tab. 12 Criteri per la diagnosi di demenza a corpi di Lewy {da McKeith ef al, 2005, mod.}.

Caratteristica centrale (essenziole per la diognosi di DLB possibile o probobile)

Demenza, intesa come un decadimento cognitive progressivo di entiti tale da interferive con e normali
attivita sociali o lavorative; un marcato deficit mnesico pud non essere presente nelle fasi iniziali di malattia
ma é generalmente presente con la sua progressione; puo essere presenie un preminente deficit attentiva,
delle funzioni esecutive, defle abilitd visua-spaziali

Caratteristiche “core” [due delle sequenti caratteristiche sono sufficienti, insieme alla caratteristica centrale,

per lo divgnosi di DLE probabile, una per lo diagnosi di DB possibife)

- Fluttuazioni cognitive con marcate variazione di attenzione e vigifanza

- Allucinazioni visive ricorrenti, generalmente complesse e ben strutturate
- Parkinsonismo

Caralteristiche suggestive {in presenza di una o piti di queste caratteristiche, in associazione ad una o pitl
caratteristiche “core”, si pud porre diagnosi di LB probabile; se non sono presenti caratteristiche "core”,
una o pitl caratteristiche suggestive permettone di porre diagnosi di DLB possibile; la diagnosi di DLB
probabife non pud essere posta sulla base delie sole caratteristiche suggestive)

- Disturbi del sonno REM

- Spiccata sensibilitl ai neurclettici

- Diminuito uptake del trasportatore defla dopaming a livello dei nuclei delta base dimostrato tramite PET
SPECT

Caratteristiche di supporto {presenti frequentemente ma prive attualmente di specificité diagnostica)
- Cadute e sincopi ricorrenti
- Transitorie perdite di coscienza non altrimenti giustificabifi
- Disfunzione autenomica di grado severo (ipotensione ortostatica, incontinenza urinaria)
- Allucinazioni non visive
- Depressione
- Relativa integrita defle strutture temporali mediali (TC o RMN]
- Uptake di traccionti di perfusione {SPECT/PET) diffusamente diminuito con ridotta attivitd a livello
occipitale
- Anomalie afla scintigrafia miocardia con MIBG
Caratteristiche che rendono meno verosimile la diagnosi i DLB,
- Malattia cerebrovascolare
- Presenzo di altre malattie che possano giustificare if guodre clinico
- Comparsa dei segni extrapiramidali nelle fasi avanzate di malottia

AU
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Tabella n. 13 Criteri pet;'l'é diagnosi di PD-D

1. Aspetti principali
1. Diagnosi di malattia di Parkinson (PD) secondo i criteri del Quecen Brain Bank
2. Demenza con inizia insidiose ¢ lenta progressione, che si sviluppa nel contesto di PD:
a.  Deficit in I o pitt domini cognitivi.
b Declino rispelto alle condizioni eognitive precedenti
e.  Perdita delle autonomie quotidiane, non dipendente daf disturbi motori della PD
IL Aspetti clinici associnti
1. Capacita cognitive
a.  Attenzione: alterazione delf 'attenzione con veniazioni che possano fluttuare durante i giorno
o tra giorai
h.  Funzioni esecutive. alterata capacita nelle funzioni esecutive; bradifienia
Funzioni viso-spaziali: disturbi nell’orientamento viso-spaziale, percezione o costruzione
d. Memoriar disturbi nella memoria a breve fermine, in compiti che vichiedono
Vapprendimento di nuove informazioni; fo memoria migliora con wun suggerimento ed il
riconascimernto é migliore del richiamo.
e. Lingraggio: preservato nella gran parte dei casi.,
2. Disturbi def comporiamento
a.  Apatia, perdita di motivazione, di interesse e diminuita sponianeitd
b, Cambi della personeditce con sintowni depressivi e di ansia
¢, Allucinazioni: di solito visive, complesse di persone, cose ed animali
d. Delusioni: di soffto paranoidi, come infedelta, fontasmi
e. Fecessiva sonnolenza diurna

L]

LI, Aspetti che non escludaio PD-D, nur rendone la dingnosi non certa
1. Coesisteniza di altre patologie causa di decline cognitive, come diagnosi clinica e
strumentade di cerebrovaseulopatia cronica
2. Incerta sequenza cronologica dei disturbi motori — cognitivi

IV, Aspetti clie resdone impossibile la dingnosi di PD-D Depressione maggiore secondo i eriteri del
DEM-TV
I.  Disturbi cognitivi ¢ comportamentali in presenza di malattie sistemiche o di intossicazione
da farmaci
2. Aspetti compatibili con diggnosi di demenza vaseolare
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La nota AIFA n. 85;:

La prescrizione a carico del SSN dei farmaci Inibitori delle colinesterast (ChEI) (donepezil,
rivastigmia ¢ galantamina) e degli Antagonisti dei recetlori N-melil D-aspartalo (NMDA)
(mcmantina) ¢ regolamentata dalla nota 85 dell’ Agenzia Ttaliana del Farmaco {ATFA) che stabilisce
che per il pazienti con AD di grado lieve (MMSL tra 21 ¢ 26) siano utilizzabili donepezil,
galantaming e rivastigmina, ¢ nei pazienti di grado moderato (MMSE {tra 10-20) inveee donepezil,
galantamina e rivastigmina ¢ niemantina.
La memantina ¢ registrata per il trattamento della AD “da moderata a grave”.
Secondo 1a nota ATFA 85, inoltre, la risposta clinica dovrad essere monitorata ad intervalli regolari
dall’inizio della lerapia:
e a1 mese, per la valutazione degli effetti collaterali ¢ per I'aggiustamento del piano terapeutico
e a 3 mesi, per una prima valutazione della risposta e per il monitoraggio della tollerabilita: Ia
rimborsabilita del trattamento oltre 1 3 inesi ¢ la deeisione di proscguire il trattamento deve
basarsi sul non peggioramento dello stato cognitivo del paziente valutato tramite MMSE ed
esame clinico.
o ogni 6 mesi per successive valutazioni della risposta e della tollerabilita
In aggiunia a cid & opportuno ricordarc che il fratfantento deve essere interrotto nel caso di scarsa
tollerabilitd o scarsa “compliance” e in tutti i casi in cui, secondo il giudizio dello specialista, il
beneficio clinico sia insuificiente per giustilicare una conlinuazione della terapia o la comparsa di
ctfetti collaterali.

I trattamento deve csscre, comunque, interrotto quando il punteggio MMSE abbia raggiunto un
valore uguale o inferiore a 10.

La prescrivibilita e I’ autorizzazione all’uso di tali farmaci & limitata solo ai casi di ADD, in tuiti gli altri
la somministrazione ¢ off-label ¢ pertanto praticabile solo nel rispetio nelle aliuali procedure e
normative in materia,

Di recente, il donepezil ¢ la rivastigming, nella sola presentlazione in eapsule, sono reperibili in
farmaci generici ¢ non hanno pill necessita del libretto individuate di terapia per la lore prescrizione.
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