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una modalità detta autosomica recessiva. Le donne, infatti, avendo 
due cromosomi X, anche ereditando un cromosoma “emofilico” da 
un genitore, sono protette dal cromosoma normale, che riesce a 
compensare la copia mutata e produrre una quantità di fattore VIII 
o IX sufficiente per una normale emostasi. L’emofilia può dunque 
presentarsi nelle donne solo in caso siano figlie nate da un padre 
emofilico e una madre portatrice, o in altre condizioni eccezionali.  

Esistono tre possibilità di tra-
smissione genetica dell’emo-
filia:

1) Padre sano e madre porta-
trice: tutti figli maschi hanno 
il 50% di probabilità di essere 
emofilici (ricevono il cromoso-
ma Y dal padre e il cromoso-
ma X normale o quello affet-
to dalla madre); tutte le figlie 
avranno il 50% di probabilità 
di essere portatrici, poiché ri-
cevono sempre il cromosoma 
X del padre e il cromosoma 
normale o quello “emofilico” 
dalla madre (fig. 1).

2) Padre emofilico e madre 
sana. A ogni concepimento i 
maschi saranno sempre sani 
(ricevono il cromosoma Y dal 
padre e un cromosoma X  
normale dalla madre); le figlie 
saranno sempre portatrici (ri-
cevono sempre un cromoso-
ma X normale dalla madre e 
l’altro cromosoma X,  “emofili-
co”, dal padre) (fig. 2). 

l’Emofilia

Cos’è l’emofilia?
Il processo di coagulazione del sangue dipende da una vasta e com-
plessa interazione di enzimi, fattori e inibitori, che culmina nella cre-
azione di un coagulo stabile in grado di fermare l’emorragia, costi-
tuito da piastrine, cellule del sangue e fibrina. 

sotto il nome emofilia si raccolgono una serie di disturbi emorragici 
ereditari dovuti all’assenza parziale o totale di una delle proteine 
indispensabili alla coagulazione del sangue: si parlerà di emofilia di 
tipo A quando è il fattore VIII a essere carente e di tipo B, detta anche 
Malattia di Christmas, quando il deficit interessa il fattore IX. 

Il deficit ereditario della coagulazione clinicamente più importan-
te e frequente è rappresentato dall’emofilia A, con l’85% dei casi e 
una prevalenza di 1 ogni 10.000 persone, sei volte maggiore rispetto 
all’emofilia B, che ha una prevalenza di 1 su 60.000. 
La patologia si manifesta con sintomi emorragici del tutto simili nei 
tipi A e B; a seconda del livello di attività coagulante del fattore ca-
rente si distingue una forma grave, moderata e lieve.

Come si trasmette?
Il carattere ereditario della patologia è stato già riconosciuto in 
tempi biblici; per la sua diffusione tra le famiglie regnanti europee 
in seguito ai matrimoni contratti dai nove discendenti della regina 
Vittoria d’Inghilterra, portatrice sana della patologia, è anche detta 
“malattia regale”.
L’emofilia A e B è una patologia legata al cromosoma X che si tra-
smette esclusivamente dalla madre portatrice al figlio maschio, con 
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fig. 1  Trasmissione ereditaria 
da padre sano e madre portatrice

fig. 2 Trasmissione ereditaria 
da padre emofilico e madre sana
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Le manifestazioni più frequenti sono infatti le emorragie a carico dei 
muscoli scheletrici e delle articolazioni delle caviglie, dei ginocchi o 
dei gomiti (emartri). si possono anche verificare emorragie a carico 
delle narici (epistassi), delle gengive, dell’apparato gastrointestinale, 
urinario (con presenza di sangue nell’urina, l’ematuria) e del cranio.

È importante un controllo accurato dei bambini sia perché sono più 
soggetti a episodi emorragici, sia perché, crescendo, il bambino im-
para a riconoscere un’emorragia e potrebbe nasconderla ai genitori, 
per paura di non poter più giocare e di essere sottoposto all’iniezio-
ne o al ricovero in ospedale. oltre al dolore si dovrà fare attenzione 
anche alle modificazioni della postura o della deambulazione.

È consigliabile non assumere atteggiamenti eccessivamente protet-
tivi nei confronti dei bambini emofilici e stimolare un’adeguata atti-
vità fisica, in modo da favorire lo sviluppo muscolare e scheletrico a 
maggiore protezione dai traumi e dall’incidenza di episodi emorra-
gici.

Ematomi 
Gli ematomi sono emorragie nel tessuto sottocutaneo o muscolare, 
dovute a un versamento di sangue sotto la cute e nelle masse mu-
scolari a seguito di un trauma. Possono generarsi in qualsiasi mu-
scolo, anche se interessano più frequentemente quelli delle braccia 
e delle gambe, maggiormente sottoposti al movimento e agli inci-
denti. 

si manifestano, soprattutto durante le prime 72 ore dopo l’insorgen-
za, con dolore, gonfiore e calore nella parte lesa, che si presenta più 
o meno dura; può inoltre comparire, nel giro di alcuni giorni, una 
zona livida. 

3) Padre emofilico e madre portatri-
ce. In questo caso, rarissimo, anche 
le figlie possono ammalarsi. I figli 
maschi hanno il 50% di probabilità 
di essere emofilici e le figlie hanno il 
50% di probabilità di essere emofili-
che (X mutato dal padre e dalla ma-
dre) e il 50% di probabilità di essere 
portatrici (X mutato dal padre e X 
normale dalla madre) (fig. 3).

fig. 3 Trasmissione ereditaria da padre emofilico e madre portatrice

Come si manifesta?
tutte le persone subiscono danni minimi nel corso della loro vita 
quotidiana che, nella maggior parte dei casi, sono riparati automa-
ticamente.
 nei soggetti affetti da emofilia, invece, per via del livello insufficiente 
dei fattori di coagulazione, piccole lesioni dei vasi possono continua-
re a sanguinare. 

L’emofilia si manifesta generalmente con episodi emorragici a se-
guito di un trauma o di un intervento chirurgico anche lieve o, nelle 
forme più gravi, con emorragie spontanee, senza cioè una causa 
apparente. Ferite piccole e superficiali non determinano invece per-
dite di sangue.

nella forma grave della malattia i sintomi compaiono, in genere, in-
torno ai 6-9 mesi di età, quando i bambini iniziano a stare seduti 
da soli, a gattonare o a muovere i primi passi: possono formarsi ec-
chimosi (piccole emorragie sottocutanee) nelle parti del corpo in 
cui vengono sollevati o sorretti dai genitori. una tumefazione do-
lorosa o la riluttanza a muovere un braccio o una gamba possono 
essere primi segni di un’emorragia.
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Epistassi 
L’emorragia dal naso nel paziente emofilico è molto frequente, può 
essere provocata da un trauma anche lievissimo e va sempre ge-
stita con competenza, per non aggravarla con manovre improprie, 
giacché il sanguinamento può non essere abbondante ma è di lunga 
durata. 

CoSa faRE
•  Arrestare l’emorragia del naso esercitando una pressione con il 

dito all’esterno della narice, per un tempo fra i 15-20 minuti. 
• Mettere seduto il bambino: non rovesciare la testa all’indietro, 

come verrebbe spontaneo, ma lasciar defluire il sangue su un 
fazzoletto o in una bacinella, in modo che il bambino non lo in-
ghiotta.

• Pulire la narice con un batuffolo di cotone per togliere i coaguli.
• Introdurre nelle narici, con una pinza, un tampone emostatico 

che deve ben penetrare e non deve essere asportato prima di 2 
giorni. In mancanza di tamponi emostatici o in caso di ripetute 
epistassi leggere usare crema emostatica tipo Emofix da inse-
rire nella narice con cotton fioc, soprattutto durante la notte.

• Somministrare due fiale di Ugurol o Tranex.
• Può essere utile applicare ghiaccio sulla narice e porre sulla 

nuca una borsa del ghiaccio.

CoSa NoN faRE mai
1.  NoN inserire tamponi di cotone normali, perché la successiva 

asportazione può provocare il distacco del coagulo e la ripresa 
dell’emorragia.

2. NoN usare cotone giallo. 
3.  NoN cauterizzare la mucosa con nitrato d’argento o termocau-

terizzazione.

CoSa faRE
• Applicare ghiaccio sulla parte interessata. 
• Esercitare una compressione per 15-20 minuti. 
• Applicare una pomata o un gel a base di Arnica due volte al gior-

no fino a completo riassorbimento. 
• Applicare Argilla verde due volte al giorno in caso di ematomi 

muscolari importanti.

Emartri 
si tratta di un versamento e accumulo di sangue in una cavità arti-
colare e le sedi più colpite sono il ginocchio, le caviglie e i gomiti, ma 
possono essere interessate anche spalla e anca. 
Così come per gli ematomi, anche quando si verifica un emartro 
la parte si gonfia, diventa calda e compare il dolore, talvolta 
insieme alla febbre; in assenza di trattamento, si manifesta 
una limitazione funzionale, con riduzione dei movimenti 
dell’articolazione.

CoSa faRE
• Usare cautela nella variazione della postura 
 del bambino che accusa dolore al movimento.
• Sollevare l’articolazione più in alto del livello del torace 
 e appoggiarla su qualcosa di morbido.
• Tenere immobile l’articolazione, utilizzando una stecca o una fa-

sciatura, se necessario.
• Bendare come per ematomi profondi facendo una leggera 

compressione.
• Somministrare antidolorifici come Tachipirina, 
 Efferalgan, Co Efferalgan secondo prescrizione medica. 
• NoN somministrare mai Aspirina.

l’Emofilia
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Emorragie delle gengive e della bocca 
I sanguinamenti eccessivi e persistenti che si producono nei tessuti 
molli del cavo orale come le gengive sono molto frequenti nei pa-
zienti affetti da emofilia. Le emorragie della lingua, del pavimento 
orale e del tratto oro-faringeo possono risultare più pericolose, poi-
ché possono ostacolare la respirazione.

 CoSa faRE
in caso di emorragie delle gengive
• Applicare un tampone emostatico ed esercitare una pressione 

con le dita per 15-20 minuti.

• Sostituire il tampone, se necessario.

in caso di emorragie alla lingua, alle guance, o per tagli 
del frenulo linguale o del frenulo delle labbra
• Somministrare due fiale per bocca di Ugurol o Tranex.

in caso di emorragie alla lingua, alle guance, o per tagli 
del frenulo linguale o del frenulo delle labbra
• Tenere sotto controllo gli episodi: queste emorragie poco abbon-

danti ma spesso prolungate possono provocare alla lunga gravi 
anemie.

in caso di emorragie nella parte posteriore della bocca
• Somministrare da 1 a 2 fiale di Ugurol o Tranex (in base al peso), 

e far succhiare piccoli pezzi di ghiaccio.

• Porre la massima attenzione, specie se si nota abbassamento 
della voce e rigonfiamento della lingua, del collo o della gola: può 
esserci il pericolo che venga impedito il passaggio dell’aria. 

Ematuria
nei pazienti con emofilia grave sono frequenti le emorragie delle vie 
urinarie, che possono durare anche 10-15 giorni, non provocano ane-
mia e si manifestano clinicamente con l’ematuria, cioè la presenza 
di sangue nelle urine. 

L’ematuria può essere macroscopica, cioè visibile a occhio nudo 
perché l’urina prende una colorazione rossastra, o microscopica, 
cioè evidenziabile solo mediante tecniche di laboratorio. si manife-
sta anche con senso di peso alle vie urinarie e dolenza ai reni. 

In genere l’ematuria non provoca conseguenze importanti, essendo 
indolore, ad eccezione del caso si formino coaguli di sangue che 
ostruiscono le vie urinarie, provocando coliche ureterali.

CoSa faRE
•  Mettere a riposo il bambino, somministrando 
 abbondante acqua oligominerale ed evitando 
 ogni affaticamento.
• Controllare quotidianamente la quantità e la colorazione 

delle urine.
• Somministrare, previo consiglio medico, supposte antidolori-

fiche, antispastici (tipo Buscopan).
 se l’ematuria continua, avvisare il Centro Emofilia.

CoSa NoN faRE mai
1. NoN somministrare né Ugurol né Tranex per evitare la for-

mazione di coaguli.

l’Emofilia
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il TRaTTamENTo DEllE 
maNifESTaZioNi EmoRRagiChE

La cura dell’emofilia ha registrato notevoli progressi negli ultimi de-
cenni, da quando, negli anni ‘70, sono diventati disponibili i concen-
trati dei fattori della coagulazione. Attualmente vi sono due modalità 
di trattamento degli episodi emorragici in emofilia: l’infusione on de-
mand e la profilassi primaria e secondaria.

l’infusione on demand 
Questa modalità di trattamento consiste nella somministrazione en-
dovenosa del fattore coagulativo carente al momento che si manife-
sta un episodio emorragico, allo scopo di limitarne l’entità e di con-
durre il paziente alla sua graduale risoluzione. È utilizzato anche per 
controllare il sanguinamento nel corso di un intervento chirurgico. 
La dose del fattore carente e la cadenza delle infusioni sono definite 
in base al tipo di emofilia (grave, moderata, lieve) dalla sede e dal-
la gravità dell’emorragia. Affinché sia efficace, il trattamento on de-
mand deve essere iniziato con la massima tempestività e continuare 
fino alla completa scomparsa del sanguinamento.
 

la profilassi
nel paziente emofilico anche piccoli e innocui sanguinamenti non 
apprezzabili clinicamente possono arrecare danni gravi, soprattutto 
alle articolazioni. Come abbiamo visto, sono sufficienti pochi episodi 
di emartro acuto nella stessa articolazione per innescare la spirale 
dell’artropatia emofilica cronica, che condanna il paziente – giova-
ne o adulto che sia – a una perdita di autonomia e a una disabilità 
permanente. È dunque di primaria importanza poter intervenire in 
modo preventivo, al fine di evitare i problemi causati dai sanguina-

Emorragie dell’apparato 
gastrointestinale
Rappresentano la quarta causa di emorragie spontanee nei pazien-
ti emofilici e di solito sono secondarie a patologie ulcerative, che 
non sono rare nella popolazione emofilica. Possono avere origine in 
qualsiasi punto del tratto gastrointestinale e manifestarsi in modo 
evidente o occulto: i sintomi sono nausea e vomito, feci scure quasi 
nere (melena), a volte con sangue, stanchezza e pallore improvviso.

CoSa faRE
•  Mettere subito a riposo il bambino, somministran-

do abbondante acqua oligominerale ed evitando 
ogni affaticamento.

•  Avvisare il Centro Emofilia.

Emorragie intracraniche
Rappresenta a tutt’oggi il maggior pericolo per il paziente affetto da 
emofilia grave e solo nella metà dei casi è presente nella sua storia 
personale un trauma cranico, spesso anche di lieve entità.
Le emorragie intracraniche si manifestano con anemia, letargia, vo-
mito, ipotensione e shock. All’anemia e pallore possono seguire de-
ficit neurologici con disfunzioni motorie e neurovegetative e afasia. 
Il mal di testa può essere un sintomo grave, ancor più se accompa-
gnato da vomito. In caso di mal testa persistente dopo aver battuto 
la testa o dopo una caduta sulla testa, il bambino deve essere trat-
tato preventivamente con concentrati del fattore VIII o IX ed essere 
osservato attentamente. 

CoSa faRE
•  Applicare del ghiaccio. 
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l’aUToiNfUSioNE 
DomiCiliaRE 

Per fornire un’assistenza sempre adeguata e consentire ai soggetti 
affetti da emofilia di sentirsi il più possibile “normali”, dal 1975 una 
serie di normative regionali hanno sancito la possibilità di trattare 
il paziente emofilico a casa, attraverso la somministrazione endo-
venosa della fattore carente da parte del paziente stesso o di suoi 
“assistenti” da lui delegati, senza la presenza di personale medico. 

La profilassi domiciliare è una pratica che può migliorare la qualità 
della vita della persona affetta da emofilia, apportando una serie di 
vantaggi:

•	Massima precocità possibile nella risoluzione degli episodi 
emorragici

•	Maggiore aderenza del paziente alla terapia
•	Minore mobilità sanitaria: indipendenza dall’ospedale, abolizio-

ne il pendolarismo,
•	Migliori condizioni cliniche: meno accessi alla degenza o all’am-

bulatorio
•	 Evitare l’ospedalizzazione per episodi emorragici minori
•	Migliore qualità della vita: scuola, lavoro, tempo libero, viaggi
•	Risparmio di risorse economiche per il paziente e le strutture 

sanitarie.

L’autoinfusione richiede l’educazione terapeutica del paziente e dei 
suoi familiari: va infatti ricordato che l’autorizzazione a tale pratica 
può decadere nelle seguenti circostanze:

menti che sfuggono al controllo clinico. negli ultimi decenni il tratta-
mento degli episodi emorragici nei pazienti con emofilia moderata o 
grave è stato oggetto di un importante cambiamento di prospettiva 
terapeutica: il trattamento mediante profilassi, che punta a prevenire 
l’insorgere di un episodio emorragico ed evitare le sue conseguenze a 
carico delle articolazioni attraverso la somministrazione regolare del 
fattore di coagulazione carente. 
La profilassi mantiene stabili i valori della coagulazione: nelle forme 
gravi di emofilia A, la profilassi aumenta l’attività del fattore VIII da 
meno del 2% a un’attività media del 3-4% del valore normale. tale 
aumento fa sì che il paziente passi da un’emofilia grave a una mode-
rata, con un’attività coagulativa in grado di arrestare un’emorragia 
in atto o di prevenire la formazione di emartri. 
La copertura offerta da tale approccio preventivo da un lato per-
mette ai bambini di partecipare senza interruzioni alle attività sco-
lastiche e praticare attività sportive, dall’altro evita ai genitori l’ansia 
degli episodi emorragici improvvisi. 
La profilassi emofilica si distingue in primaria e secondaria. 

Profilassi primaria 
Prevede infusioni regolari iniziate tra i 12 e i 18 mesi d’età, possibilmen-
te prima della formazione del secondo emartro, cioè quando avviene 
la seconda emorragia articolare. L’inizio della terapia può dipendere 
dalla facilità degli accessi venosi del bambino e dalla disponibilità del-
la famiglia. dal 1994 la profilassi primaria è raccomandata dall’oMs 
come terapia di prima scelta nei bambini affetti da emofilia grave.

Profilassi secondaria
s’inizia dopo i 2 anni di età e/o dopo che l’emergenza di danni arti-
colari, per preservare quanto più possibile dagli emartri un bambino 
in età prescolare. La profilassi secondaria offre l’opportunità di salva-
guardare la funzionalità delle articolazioni “bersaglio” e di rallentare 
in modo significativo il processo degenerativo. 
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• Pericolo per l’incolumità del paziente per mancato rispetto delle 
procedure apprese

• Mancato rispetto delle norme previste dalla legge regionale di 
riferimento

• Mancata comunicazione entro le 24 ore del trattamento domici-
liare al Centro Emofilia e/o al Medico curante

• Incongruenza fra Piano terapeutico e trattamento domiciliare.

È altresì doveroso per il paziente eseguire controllo periodici ogni 
3-6 mesi e compilare il diario infusionale.

Conservazione dei farmaci
I farmaci vanno protetti nella propria confezione; ove raccomanda-
to, vanno conservati in frigorifero (2°- 8°C), ma non devono MAI es-
sere congelati, né utilizzati dopo la data di scadenza indicata.
I farmaci non possono più essere conservati in frigorifero dopo la 
conservazione a temperatura ambiente; una volta ricostituito, il far-
maco non può essere conservato in frigo e deve essere sommini-
strato nel più breve tempo possibile

i materiali necessari 
ogni confezione di fattore contiene al suo interno tutto il materiale 
necessario per infondere in qualsiasi momento e in ogni circostanza:

• Flaconcino con farmaco in polvere
• Flaconcino/siringa con solvente
• Adattatore con filtro per diluizione
• Ago a farfalla
• Tamponcini con soluzione disinfettante
• Cerotti e/o garze 
• Foglietto illustrativo

Consigli e avvertimenti
L’infusione periferica ha bisogno di cooperazione e accettazione da 
parte del bambino e richiede una attenta educazione che si appren-
de velocemente ma che, per applicarla bene, può richiedere anche 

mesi. È dunque normale essere nervosi e apprensivi all’inizio ma, 
con il tempo e con l’aumentare dell’esperienza, la maggior parte del-
le persone che assistono il bambino e l’adulto che si autoinfonde si 
troveranno più a loro agio.
• Rilassatevi!! Createvi un vostro momento dedicato in tranquillità, 

staccate il telefono, spegnete la tV, è più probabile che riusciate a 
fare bene l’infusione se voi genitori e il vostro bambino siete como-
di e rilassati

• Assicuratevi che il bambino beva, sia ben idratato
• Coprire braccio e mano con asciugamano caldo per qualche minuto
• Picchiettare leggermente o massaggiare la zona intorno alla vena
• Per i bambini applicare una crema anestetica (EMLA) sulla cute 

mezz’ora prima di inserire l’ago per diminuire il dolore della puntu-
ra (crema magica). L’effetto anestetico si mantiene per 2 ore dopo 
la rimozione della crema

• Gratificare il bambino per la collaborazione nello svolgere un lavo-
ro ben fatto! Una ricompensa dopo l’infusione è sempre importan-
te, può essere giocare con il gioco preferito, guardare un program-
ma in tV, un nuovo adesivo, una figurina, una coccola speciale….

l’aUToiNfUSioNE DomiCiliaRE 

VaNTaggi
•	È il metodo più facile da usare, rispetto al CVC, quando  la fami-

glia ha imparato la procedura 
•	 Il tipo di trattamento richiede meno tempo degli altri
•	Ha bisogno di minor cura prima e dopo il trattamento in con-

fronto al CVC
•	Rischio di infezioni più basso.
•	

SVaNTaggi
•	Eventi avversi: disponibilità di anti-istaminici e steroidi e.v.
•	sottostima dei segni e sintomi delle emorragie: rischio emorragie
•	sovrastima dei segni e sintomi delle emorragie: eccesso di terapia
•	Fuga dal Centro specialistico: perdita di informazioni, rarefazione 

del follow up
•	Mancata notifica al Centro del trattamento domiciliare
•	Mancata segnalazione di eventi avversi.

+
-
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aRT. 4. PERSoNalE aDDETTo ai CoRSi E RElaTiVi ComPiTi
L’unità locale socio-sanitaria nomina i docenti medici e paramedici dei corsi di 
addestramento, su proposta del responsabile della divisione di ematologia o del 
centro autorizzati per il trattamento dell’emofilia. tali docenti, unitamente al suddet-
to responsabile, che svolge funzioni di presidente, e a un componente della locale 
associazione per l’emofilia, ove presente, costituiscono una commissione avente i 
seguenti compiti:
- ammissione al corso dei pazienti e/ o candidati “assistenti”, previo accertamento 

dei requisiti necessari;
- valutazione, al termine del corso, della idoneità del candidato a eseguire la tera-

pia domiciliare e conseguente rilascio del relativo attestato contenente la autoriz-
zazione all’esercizio della terapia domiciliare ai sensi della presente legge. 

del rilascio dell’autorizzazione all’infusione, la Commissione deve dare comunica-
zione al medico curante dell’emofilico. 
I programmi dei corsi, che saranno deliberati dalla Giunta regionale, dovranno pre-
vedere una parte pratica attinente alla valutazione dell’episodio emorragico, alla 
preparazione degli emoderivati liofilizzati specifici e alla loro infusione. Gli insegna-
menti potranno essere impartiti, anche in modo informale, attraverso la frequenza 
dei candidati alle attività della divisione o del Centro. 
La durata del corso è stabilita per ogni singolo allievo a giudizio del dirigente della 
divisione o Centro, sentito il personale che partecipa all’addestramento.

aRT. 5. ammiSSioNE al CoRSo
Le domande di ammissione al corso di cui al precedente articolo devono essere 
presentate al Comitato di Gestione dell’unità locale socio-sanitaria competente e 
devono contenere: 
1) generalità del paziente e/ o dell’“assistente”; 
2) la dichiarazione di accettazione dell’“assistente” da parte del paziente, o in caso 

di minore o di incapace da parte di chi ne esercita la patria potestà o la tutela; 
3) dichiarazione in cui il medico curante attesta di essere a conoscenza della ri-

chiesta del paziente di partecipare al corso per la terapia domiciliare contenente 
altresì eventuali rilievi in merito.

aRT. 6. DoVERi DEi PaZiENTi E DEgli aSSiSTENTi
I pazienti e i loro “assistenti”, riconosciuti idonei al termine degli appositi corsi, sono 
autorizzati a eseguire anche a domicilio le pratiche di autoinfusione o infusione 
degli emoderivati e dei medicinali consentiti, nel rispetto delle istruzioni e delle 
tecniche apprese. nel più breve tempo possibile, e comunque non oltre le 24 ore 
dall’effettuazione del trattamento domiciliare, il paziente o l’“assistente” deve darne 
comunicazione, anche telefonica, alla divisione o al Centro presso i quali il paziente 
è seguito. L’emofilico in trattamento domiciliare deve sottoporsi a visita di controllo 
e a eventuali esami di laboratorio presso la divisione o il Centro di cui al precedente 

Riferimenti normativi 
per il trattamento domiciliare 
dell’emofilia

legge Regione Veneto 31 luglio 1984, n. 37 (BUR n. 35/1984)

aRT. 1. fiNaliTà.
Con la presente legge la Regione Veneto detta norme per l’esercizio del trattamento 
domiciliare dell’emofilico, mediante la somministrazione endovenosa di medicinali 
consentiti, da parte del paziente stesso o di suoi “assistenti”, senza la presenza di 
personale medico, in ordine a una più adeguata assistenza e a un migliore recupero 
sociale dei soggetti affetti.

aRT. 2. moDaliTà DEl TRaTTamENTo
La somministrazione degli emoderivati per via venosa può essere effettuata nelle 
seguenti evenienze: 
a) all’atto d’insorgenza di un’emorragia spontanea; 
b) in occasione di un evento traumatico; 
c) in esecuzione di un particolare programma terapeutico formulato dal responsabile 

della divisione o del Centro di cui all’art. 3, in accordo con il medico curante del paziente. 
nel caso in cui il paziente sia minore di anni 18 o incapace, è obbligatoria la presen-
za dell’“assistente” riconosciuto idoneo ai sensi del seguente art. 4.
aRT. 3. iSTiTUZioNE CoRSi Di aDDESTRamENTo
La Giunta regionale autorizza le unità locali socio-sanitarie, sedi di presidi ospeda-
lieri con divisioni di ematologia o con centri per il trattamento dell’emofilia, che ne 
facciano richiesta, a svolgere corsi gratuiti di addestramento al trattamento domi-
ciliare per gli emofilici e/o loro “assistenti”.

il CaTETERE VENoSo CENTRalE

DaTa REgioNE SEDE

12.06.1975 lomBaRDia CENTRi TRaSfUSioNali

25.11.1976 PUglia CENTRi TRaSfUSioNali

20.04.1977 Emilia RomagNa CENTRi TRaSfUSioNali 
SERViZi CoagUlaZioNE

16.05.1979 PiEmoNTE DEa

28.09.1979 laZio CENTRo Emofilia/
EmaTologia

07.01.1980 ligURia CENTRo Emofilia

24.05.1980 ToSCaNa CENTRi TRaSfUSioNali

31.07.1984 VENETo CENTRi Emofilia
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il DiaRio 
iNfUSioNalE

Il diario è uno strumento pratico e agile che per-
mette al paziente emofilico di registrare la propria 
storia clinica passata e presente, rendendogli meno 
problematico anche il compito di ottemperare alle 
normative di legge che impongono la registrazione 
dei farmaci utilizzati.

Questo strumento è stato ideato per essere un vali-
do supporto non soltanto al paziente emofilico, ma 
anche al clinico che lo ha in cura che, basandosi sui 
dati scritti dal paziente, avrà facilitato il compito di 
registrazione dei dati infusionali nella propria cartel-
la clinica ospedaliera e potrà, a sua volta, inserire i 
dati dei check-up annuali creando così una cartella 
clinica che rimarrà al paziente, a sua disposizione 
per ogni evenienza.

Infine, siccome non tutti hanno l’abitudine di gestire 
sistemi elettronici e questi possono variare da Cen-
tro a Centro o da stato a stato, abbiamo scelto di re-
alizzarlo su supporto cartaceo. una piccola agenda 
facilmente compilabile e trasportabile rappresenta 
la migliore e più flessibile soluzione per tutti. 

comma ogni qualvolta gliene venga fatta richiesta dalla divisione o dal Centro stes-
si e in ogni caso con frequenza almeno quadrimestrale. 
I pazienti e gli “assistenti” inoltre debbono dare segnalazione immediata ai sani-
tari della divisione o del Centro di qualsiasi situazione che appaia anormale o di 
incidenti di qualsiasi entità che si dovessero verificare in occasione del trattamento 
domiciliare. È fatto obbligo al medico curante di indicare sulla scheda personale del 
paziente la quantità degli emoderivati prescritta. 
Ciascun emofilico in trattamento domiciliare deve sottoporsi almeno ogni 6 mesi a 
visita medica generale e a eventuali esami di laboratorio di controllo da eseguirsi 
presso la divisione o Centro che ha rilasciato l’autorizzazione al trattamento domi-
ciliare. È fatto obbligo ai pazienti di attenersi scrupolosamente alle istruzioni dettate.

aRT. 7.  DECaDENZa DEll’aUToRiZZaZioNE al TRaTTamENTo DomiCiliaRE
Il responsabile della divisione o del Centro autorizzato dichiara decaduto il pazien-
te e gli “assistenti” dalla idoneità a eseguire il trattamento domiciliare, qualora le 
modalità di attuazione dello stesso possano risultare pregiudizievoli per l’emofilico. 
L’avvenuta decadenza, adeguatamente motivata, deve essere trascritta sulla car-
tella clinica personale e deve essere comunicata tempestivamente al paziente, allo 
“assistente” interessato e al medico curante.

aRT. 8.  DoVERi DEllE DiViSioNi E DEi CENTRi aUToRiZZaTi
Le divisioni o i Centri autorizzati devono curare lo aggiornamento periodico delle 
cartelle cliniche dei pazienti in carico. devono altresì eseguire accertamenti clinici 
e laboratoristici periodici e fornire ogni aggiornamento terapeutico ai singoli pa-
zienti.

aRT. 9. CoPERTURa aSSiCURaTiVa
Le unità locali socio-sanitarie che organizzano il corso di addestramento al tratta-
mento domiciliare provvedono alla copertura assicurativa dei danni eventualmente 
sofferti dai pazienti o dai loro assistenti durante la attività di addestramento e du-
rante l’esercizio del trattamento stesso. 
Le unità locali socio-sanitarie non rispondono dei danni derivati dalla inosservanza 
delle disposizioni contenute nella presente legge. 
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medico di riferimento

dr. .........................................................................................................................................

..................................................................................................................................................

tel. .........................................................................................................................................

cell. .....................................................................................................................................

e-mail .............................................................................................................................

dr. .........................................................................................................................................

..................................................................................................................................................

tel. ........................................................................................................................................

cell. .....................................................................................................................................

e-mail .............................................................................................................................

persone a cui fare riferimento

...........................................................tel. ............................................................................

...........................................................tel. ............................................................................

in cura presso

.................................................................................................................................................  

.................................................................................................................................................

Indirizzo .....................................................................................................................

.................................................................................................................................................

direttore: dr./Prof. ........................................................................................

.................................................................................................................................................

tel. .......................................................................................................................................

cell. ....................................................................................................................................

e-mail ............................................................................................................................

dati personali

il DiaRio iNfUSioNalE
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storia inibitore

data primo riscontro di inibitore ..........................................

titolo al primo riscontro (unità Bethesda) ...........

Picco massimo (unità Bethesda) .........................................

data ...................................................................................................................................

trattamento di immunotolleranza:  sì    no

tipo di protocollo .........................................................................................

dal ........................................................................................................................................

Al ............................................................................................................................................

successo:  sì  no

diagnosi

tipo di emofilia ...............................................................................................

Gruppo sanguigno ....................................................................................

................................................................................................

dosaggio fattore carente residuo ................................ %

Età alla diagnosi di emofilia ........................................................

data della diagnosi di emofilia ...............................................

Familiarità emofilica:  sì  no

Inibitore anti Fattore carente: 

  no  sì tipo di inibitore:

  transitorio

  alto responder

  basso responder

Inibitore tuttora presente:  sì  no

situazione clinica

il DiaRio iNfUSioNalE
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lotto ora 
emorragia

––– : –––
ore   min

ora 
infusione

––– : –––
ore   min

risposta2 giorni di 
assenza3

1
2
3
4
5
6
7
8
9
10
11
12
13
14
15
16
17
18
19
20
21
22
23
24
25
26
27
28
29
30
31

tot.1 se profilassi apporre      
  una crocetta. 
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