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A seguito della ricognizione ed analisi della letteratura (assenza di studi

randomizzati) e del confronto con la metodologa € emersa I'impossibilita di
procedere con la formulazione di Linee Guida.

Si e deciso di procedere con la formulazione di «Buone Pratiche Cliniche»

1. Migliorare e standardizzare “la pratica clinica”

2. Offrire al paziente sull’intero territorio nazionale la possibilita della
“migliore cura”

3. Garantire un riferimento basato sull’evidenza per tutti gli stakeholders
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Metodologia
Evidence Based Medicine (EMB)
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| membri del panel hanno formulato le domande/quesiti rispetto all’'argomento
assegnato, attingendo dalla propria esperienza, e hanno riportato il sunto delle
evidenze disponibili, I'argomentazione delle risposte e la bibliografia inerente la
risposta

Grading utilizzato:
grado IB, raccomandazione forte basata su certezze

Questto: di evidenze forti
Literature analysis grado IIA, raccomandazione forte basata su certezze
Authors | Type of study Population Outcomes Notes di evidenze moderate
o) grado 1B, raccomandazione forte basata su certezze
di evidenze moderata-debole
grado lIC, raccomandazione forte basata su certezze
di evidenze debole
grado IlIA, raccomandazione condizionale basata su
certezze di evidenza forte
Cepousion ooty grado I1IB, raccomandazione condizionale basata su
Grado di evidenza: certezze di evidenza moderate
grado IlIC, raccomandazione condizionale basata su
........................................................................................................................................................................ certezze di evidenza deboli
grado IV, raccomandazione condizionale basata sull’

indicazione degli esperti




# di titoli da ricerca bibliografica n =220

(SIGN - Scottish Intercollegiate Guidelines Network,
NICE - National Institute for Clinical Excellence,
Pubmed, Cochrane)

Non in lingua
inglese o studi su
animali n =24

A 4

[ Screening: # di titoli analizzati n =196 ]
Non selezionati per

revisione completa

n=10

Citazioni doppie n =

v 8

[ Eleggibilita: # di studi valutati n =178 ]

Non selezionati,
non rilevanti per
I'argomento n = 63

A 4

Studi inclusi: # inclusi nell’analisi qualitativa
n=115

PRISMA: Preferred Reporting Items for Systematic Reviews and Meta-Analyses
Diagramma di flusso per la valutazione della ricerca bibliografica
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Struttura del documento: macroaeree

1. La gravidanza: legislazione

2. La gravidanza: spazio di incontro multiculturale

3. La gestione della fase pre-concezionale in pazienti con emoglobinopatie

4. La gestione della gravidanza in pazienti con emoglobinopatie

5. La gestione del rischio trombotico durante la gravidanza in pazienti con emoglobinopatie

6. La gestione delle complicanze relate alla gravidanza in pazienti con emoglobinopatie
7. La gestione delle complicanze acute relate all’anemia falciforme durante la gravidanza

8. ll parto: pre-intra-post-partum in donne con emoglobinopatie

9. Puerperio in donne con emoglobinopatie




Struttura del documento: quesiti e flowchart

(codice colore: giallo: talassemia; rosa: anemia falciforme)

Quesito:

Literature analysis

Authors Type of study Population Outcomes Notes
(e.g.: case gollection,

Conclusioni/Ri :_,
Grade di gvidenza:

Quesito:

Literature analysis

Authors Type of study Population Outcomes Notes

(e.g.: case collection,




Fase del processo di produzione

Definizione
GdL

Individuazione- Raccolta Formulazione
attribuzione |etteratura domande-
argomenti risposte  condivisione

interna GdL

Revisione ad
opera di interni e
di rappresentante Editing
pazienti documento

A |
- Roma, 11-13 Settembre

X1V CONGRESSO.NAZIONALE SITE



Collana Scientifica SITE

Gravidanza ed
Emoglobinopatie

Buone Pratiche SITE

(Revisione 02)

%HTE SOCIETA ITALIANA TALASSEMIE

BT — ED EMOGLOBINOPATIE

www.site-italia.org

Settembre 2024; Rev2 Febbraio 2025

X1V CONGRESSO NAZIONALE SITE " y i Rm ,11- ;3 Settembre 2025 " Pontificia Universita Urbaniana



Strategia di organizzazione delle BP

Testo sintetico previlegiando le formulazioni in Flow-chart abbinato ad un codice colore

DONNA CON SCD CHE DESIDERA UNA

GRAVIDANZA
DONNA CON TALASSEMIA CHE DESIDERA |
UNA GRAVIDANZA ‘ ' |
| SCREENING DEL PARTNER VALUTAZIONE
VALUTAZIONE DEI FATTORI PER EMOGLOBINOPATIE ANAMI\AIESTICA
TALASSEMIA RELATI [ ' I I I
T
I | | T | Emocromo, bilirubina T A < _
i i itrocitari nemmest Storia di Malattia
SCREENING DEL PARTNER A G PROFILO ., ANAMNESI “"T/:;‘:;"’:f_‘::‘;":”' vaccinale I@ farmacologica :
TROMBOE! # 2 %
PER EMO(ISLOBlNOPATlA : IMBO[ ICO ERITROCITARIO FARMAC?LOC[CA elettroforesi delle Hb*,
enotipo materno
Emocromo, Conta Splenectomia * Screening | « Ferrochelanti g it
Rc!icol_ocimria, Bilirubina trombofilico™* Wi + Luspatercept
tot/f(a_znonata, LDH, 'I_'sat‘%:, + Valutazione dettagli compl BO, + ACEi, ARBs Portatore Non No s Fenotipizzazione Feriodhaisi + VOC/ACS * Dipendenza da:
Ferritina, Hb patologiche del rischio trombotico Rh, Kell, Duffy, . iure: Portatore completa: Rh, Kell, . * Storiadi fumo/alcol/
A Idrossiurea ortatore Idrossiurea ioidi
Kidd, MNs + Terapia anticoagulante Duffy, Kidd, MNs 2 TYEEE oppioidi
| | onlop(‘:c w1rfar§:'awilch AL AR = Qoo * Upertensione:
[ Portitore | I T | s | I No | _Splencctomia aci‘epa;rina; S An;xcoagu!anh f)lrall pregressi f‘s/lfé)lei:\uria;
. - armaci per
I T + Farmaci per il metabolismo Counselling genetico e s 2
i e z di esperto di metabolismo osseo
osseo (bisfosfonati, e pe At
Counselling genetico e f"t:" ollo ?lel:o. denosumab, teriparatide) patologia III (bisfos| unf’t" L.‘nosumab,
di esperto di patologia Sc:mslv;!mnate, * Ipoglicemizzanti orali Controllo dello e ter{parallc%e).
dzrc?;‘:n = (switch ad inuslina) status vaccinale; Agenti antisickling
vaccinale CardioASA WS ool Pt
*HPLC/elettroforesi Hb; 100 mg deloice
se condizione patologica, *HPLC/elettroforesi Hb; vaccinale ** https://www site-italia.org/scienza-e-
procedere ad analisi se condizione patologica, : formazione/buone-pratiche-site/75-le-
molecolari di Il livello per . procedere ad analisi Sosl.pen.smne 3 complicanze-nefrologiche-nelle-
i geni globinici **aPL, https://www.site- . V'ah'nazume . Sospensione 3-6 mesi molecolari di Il livello per mesi prima del emoglobinopatie-buone-pratiche-
fattore V Leiden, italia.org/documento_asplenia.php multidisciplinare per terapia prima del concepimento i geni globinici concepimento site.html
mutazioni del fattore I antiaggregante e/o profilassi (vedi testo)
(protrombina) anti-trombotica
Flow-chart 1.1 Donna con Talassemia: valutazione fattori di rischio talassemia-relati Flow-chart Il.1 Donna con Anemia Falciforme: valutazione
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Abstract: Backg; d- Hered

F itary hemoglobin disorders are the most common globally
distributed monogemc red cell diseases. The rights of women with thalassemia or sickle
cell disease (SCD) to motherhood need to be protected by creating a roadmap to guide
her, and her family network along all the phases of the event. In fact, pregnancy in these
vulnerable pati special ion and guidelines from the g stage
(giving mformahon aboul the special requirement and risks posed by their pregnancy
with respect to the general population) the pre-conception stage, the early and mid-late
pregnancy stage, to labor and lactation. The biocomplexity of these diseases requires a
multidisciplinary team synergizing with gy logists and obstetricians. In addition, the
presence of a multicultural scenario req workers to overcome stereotypes
and adopt appropriate anthropological tools that might help them integrate the different
cultural models of disease and motherhood. Methods: The M: l« ittee of the

Society for Thal iaand F lobinopathies (SITE) selected and brought together a
multidisciplinary and mu]hprofesswna] group made up of experts in hemoglobinopathies
and experts in anthropology, flanked along with by experts with methodological and
organizational expertise in order to create recommendations based on the integration of
available scientific evidence ther with expert opinion. Results: The panelists critically
analyzed the literature, combining in a single document practices developed over several

health

J. Clin. Med. 2025, 14, 948
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