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DELIBERAZIONE DELLA GIUNTA REGIONALE 4 marzo 2025, n. 213
Presa d’atto della deliberazione del Direttore Generale di A.Re.S.S. n. 144 del 30/07/2024 recante “Proposta 
di addendum al PDTA della Atrofia Muscolare Spinale (SMA) Proposta di modello organizzativo di gestione 
dell’emergenza-urgenza per il paziente affetto da atrofia muscolare spinale in Regione Puglia”

LA GIUNTA REGIONALE

VISTI:

 − gli artt. 4, 5 e 6 della L.R. 4 febbraio 1997, n. 7;
 − la Deliberazione della Giunta Regionale n. 3261 del 28 luglio 1998;
 − gli artt. 4 e 16 del D.lgs. n. 165 del 30.03.2001 e ss.mm.ii.;
 − gli artt. 43 e 44 dello Statuto della Regione Puglia;
 − il Decreto del Presidente della Giunta regionale 22 gennaio 2021, n. 22 e ss.mm.ii., recante l’Atto di Alta 

Organizzazione “M.A.I.A. 2.0”;
 − il Regolamento interno di questa Giunta;

VISTO il documento istruttorio del Dipartimento Promozione della Salute e del Benessere Animale, Sezione 
Strategie e Governo dell’offerta, Servizio Strategie e Governo dell’assistenza Territoriale – Rapporti Istituzionali 
e Capitale Umano SSR”, concernente l’argomento in oggetto e la conseguente proposta dell’ Assessore alla 
Sanità, Benessere animale, Sport per tutti.

PRESO ATTO

a) delle sottoscrizioni dei responsabili della struttura amministrativa competente, ai fini dell’attestazione 
della regolarità amministrativa dell’attività istruttoria e della proposta, ai sensi dell’art. 6, co. 8 delle 
Linee guida sul “Sistema dei controlli interni nella Regione Puglia”, adottate con D.G.R. 23 luglio 2019, 
n. 1374;

b) della dichiarazione del Direttore di Dipartimento, in merito a eventuali osservazioni sulla proposta di 
deliberazione, ai sensi degli artt. 18 e 20 del Decreto del Presidente della Giunta regionale 22 gennaio 
2021, n. 22 e ss.mm.ii.;

Con voto favorevole espresso all’unanimità dei presenti e per le motivazioni contenute nel documento 
istruttorio che è parte integrante e sostanziale della presente deliberazione.

DELIBERA

 1. di prendere atto della deliberazione del Direttore Generale A.Re.S.S. n. 144 del 30/07/2024, recante “Presa 
d’atto della deliberazione del Direttore Generale di A.Re.S.S. n. 144 del 30/07/2024 recante “Proposta 
di addendum al PDTA della Atrofia Muscolare Spinale (SMA) di cui alla Deliberazione Commissario 
Straordinario (D.C.S.) A.Re.S.S. n. 208/2023 recepita con D.G.R. n. 1366 del 5.10.2023. Approvazione 
del documento dal titolo “Proposta di modello organizzativo di gestione dell’emergenza-urgenza per il 
paziente affetto da atrofia muscolare spinale in Regione Puglia”, di cui all’Allegato A, parte integrante 
e sostanziale del presente provvedimento, con la quale è stato approvato il documento che definisce 
il modello organizzativo per la presa in carico del paziente affetto da SMA in condizioni di emergenza-
urgenza, quale addendum al PDTA SMA adottato con DGR 1366/2023;

 2. di stabilire che le Direzioni Strategiche delle Aziende ed Enti del Servizio Sanitario Regionale diano tempestiva 
attuazione di quanto previsto dal presente provvedimento e che il Dipartimento Promozione della Salute 
e del Benessere Animale, per il tramite delle competenti Sezioni Strategie e Governo dell’Offerta e dalla 
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Sezione Farmaci, Dispositivi Medici e Assistenza Integrativa, avvii l’attività di monitoraggio circa la loro 
applicazione;

 3. di rimandare alle disposizioni in materia di politiche del farmaco impartite dalla competente Sezione 
Farmaci, Dispositivi Medici e Assistenza Integrativa;

 4. di stabilire che l’allegato A, parte integrante e sostanziale del presente provvedimento, possa essere 
modificato con atto dirigenziale da parte della competente Sezione Strategie e Governo dell’Offerta;

 5. di notificare il presente provvedimento, a cura della Sezione Strategie e Governo dell’Offerta, al Direttore 
Generale dell’A.Re.S.S., al Coordinamento Regionale Malattie Rare (Co.Re.Ma.R.), alla Sezione Farmaci, 
Dispositivi Medici e Assistenza Integrativa, alle Aziende Sanitarie Locali, alle Aziende Ospedaliere 
Universitarie e, per per il tramite delle Aziende Sanitarie Locali, ai Distretti e ai medici di Medicina Generale 
nonché ai Ministeri affiancanti (MINSAL e MEF);

 6. di disporre la pubblicazione del presente provvedimento sul Bollettino Ufficiale della Regione Puglia, ai 
sensi della L.R. 18/2023.

Il Segretario Generale della Giunta Il Presidente della Giunta
NICOLA PALADINO RAFFAELE PIEMONTESE
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Presa d’atto

“

gestione dell’emergenzaatrofia muscolare spinale in Regione Puglia”



 241/1990 recante “N

accesso ai documenti amministrativi” e ss.mm.ii.;

 502/1992 e s.m.i., all’art. 2, co. 1, attribuisce alle Regioni l’esercizio delle funzioni legislative 

            



   165/2001 recante “Norme generali sull’ordinamento del lavoro alle dipendenze delle 

amministrazioni pubbliche” e ss. mm. ii.; 

 33/2013 recante “Riordino della disciplina riguardante gli obblighi di pubblicità, trasparenza 

e diffusione di informazioni da parte delle pubbliche amministrazioni”;

   190/2012 recante “Disposizioni per la prevenzione e la repressione della co 

dell’illegalità nella pubblica amministrazione”;

 





 il Decreto ministeriale 2 aprile 2015, n. 70 con cui è stato definito il “Regolamento recante definizione 

      quantitativi relativi all’assistenza ospedaliera”, 

acquisita l’intesa in sede di Conferenza Stato –



  

              



 il Decreto Ministeriale 12 marzo 2019 “Nuovo sistema di garanzia per il monitoraggio dell'assistenza 

sanitaria”;

 la Legge Regionale 28 dicembre 1994, n. 36 “Norme e principi per il riordino del Servizio sanitario 

   

materia sanitaria, a norma dell'articolo 1 della legge 23 ottobre 1992, n. 421”;

 la Legge Regionale 3 agosto 2006, n. 25 “Principi e organizzazione del Servizio sanitario regionale”;

  L.R. Puglia n. 29/2017 recante “Istituzione dell’Agenzia Regionale per la Salute ed il Sociale 

(A.Re.S.S.)”;
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 la D.G.R. del 24 aprile 2018, n. 658 recante “Approvazione del document    

costruire la rete assistenziale pugliese attraverso i Percorsi Diagnostici Terapeutici Assistenziali PDTA”;

  deliberazione di Giunta regionale n. 53 del 23/01/2018 avente ad oggetto: “Approvazione 

Regolamento regionale: “Riordino ospedaliero della Regione Puglia ai sensi del D.M. n. 70/2015 e delle 

n. 7/2017”; 

                 

“Riordino ospedaliero della Regione Puglia ai sensi del D.M. n° 70/2015 e delle Leggi di Stabilità 

2016/2017”, dopo aver acquisito il parere fav

 la deliberazione di Giunta regionale n. 1215 del 31/07/2020, recante: “Approvazione definitiva del 

Regolamento regionale recante: Potenziamento della rete ospedaliera, ai sensi dell’art. 2 del decreto

maggio 2020, n. 34. Modifica e integrazione del Regolamento regionale n. 23/2019”; 

 il Regolamento Regionale 20 agosto 2020, n. 14 recante: “Potenziamento della rete ospedaliera, ai 

sensi dell’art. 2 del decreto        

regionale n. 23/2019”; 

 la deliberazione di Giunta regionale  n. 1466 del 15/09/2021 recante l’approvazione della Strategia 

regionale per la parità di genere, denominata “Agenda di Genere”;

  34 del 15 febbraio 2022 ad oggetto: “Adozione del Piano di 

Potenziamento e Riorganizzazione della Rete Assistenziale Territoriale (ai sensi dell’art.1 decreto

                

–(PNRR). Indicazioni per la Programmazione degli investimenti a valere sulla missione 6”;

 la deliberazione di Giunta Regionale n. 688 dell’11 maggio 2022 ad oggetto “Approvazione Rete 

 –

2022 e della Deliberazione di Giunta Regionale n.134 del 15/02/2022”;

 la deliberazione di Giunta regionale n. 1158 del 31/07/2015, recante “Adozione del modello 

      l’innovazione della macchina amministrativa 

–MAIA. Approvazione atto di alta amministrazione”;

 la deliberazione di Giunta regionale n. 1974 del 07/12/2020, recante “Approvazione Atto di Alta 

Organizzazione. Modello Organizzativo “MAIA 2.0”;

 deliberazione di Giunta regionale n. 1868 del 14/12/2022 avente ad oggetto “Definizione di modelli 

e standard per lo sviluppo dell’assistenza territoriale ai sensi del DM 77/2022”;

 la deliberazione di Giunta regionale n. 302 del 07/03/2022 recante “Valutaz

Sistema di gestione e di monitoraggio”;

 la deliberazione di Giunta regionale n. 1295 del 26/09/2024 recante “Valutazione di Impatto di Genere 

strutturale”

  erazione di Giunta regionale n. 1384 del 03/10/2024 avente ad oggetto “Approvazione 

definitiva Regolamento Regionale “Aggiornamento della Rete ospedaliera ai sensi del D.M. n. 

– Approvazione Schema di Regolamento avente ad oggetto “Modifica e integr 
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Regolamento regionale n. 23/2019 e del R.R. n. 14/2020””. Modifica ed integrazione deliberazione di 

Giunta regionale n. 1119 del 31/07/2024”;

          “Modifica e integrazione del Regolamento 

23/2019 e del R.R. n. 14/2020”;

 la deliberazione di Giunta Regionale n. 1863 del 23/12/2024 recante “Recepimento D.M. 23 giugno 

 – avente ad oggetto: “Definizione delle tariffe dell’assistenza specialistica ambulatoriale e 

protesica”, ai sensi dell’Accordo Stato –          

  

”. 





 Decreto Ministeriale 2 aprile 2015 n. 70 “Regolamento recante definizione degli standard qualitativi, 

strutturali, tecnologici e quantitativi relativi all’assistenza ospedaliera” recepito con Intesa della 







 

           



 con L. R. Puglia n. 29/2017 è stata disposta l’istituzione dell’Agenzia Regionale strategica per la Salute 



             



endo all’abrogazione della L. R. Puglia n. 24/2001 ed 

alla soppressione dell’Agenzia Regionale Sanitaria ivi prevista (A.Re.S.);

 eliberazione di Giunta Regionale n. 658 del 24/04/2018 “Approvazione del Documento Tecnico 

a Rete Assistenziale Regionale Pugliese attraverso i PDTA” è stato approvato 

e recepito il documento tecnico di indirizzo “Costruire la rete assistenziale regionale pugliese 

attraverso i PDTA” di cui alla Deliberazione del Commissario Straordinario A.Re.S.    

dicembre 2017 dando mandato, all’Agenzia Regionale Strategica per la Salute ed il Sociale (A.Re.S.S.), 

 







      n. 202/2023 l’A.Re.S.S. Puglia   

proposta di PDTA dell’Atrofia Muscolare Spinale (SMA) con il documento dal titolo “Proposta di un 



Puglia ”;
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          egione Puglia istituiva presso l’Azienda Ospedaliero 

              



            

l’organizzazione del Centro Specialistico di II Livello per persone affette da Malattie Neuromuscolari 







        

              



           

               



         assistenziale nell’ambito del Sistema Regionale 

dell’Emergenza 



 

e la qualità dell’assistenza, garantendo la sicurezza dei pazienti, di offrire una presa in carico in un 

             



 l’Area Innovazione di Sistema e Qualità dell’A.Re.S.S. Puglia, nella consapevolezza della necessità di 



da SMA e della relativa tempistica, ha prodotto il documento dal titolo “Proposta di Modello 

Organizzativo di Gestione dell’emergenza

in Regione Puglia”

             “Proposta di 

            

  

del documento dal titolo “Proposta di modello organizzativo di gestione dell’emergenza

”, di cui all’



                





            

A.Re.S.S. n. 144 del 30/07/2024 recante “Proposta di addendum al PDTA della Atrofia Muscolare Spinale 
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documento dal titolo “Proposta di modello organizzativo di gestione dell’emergenza  

paziente affetto da atrofia muscolare spinale in Regione Puglia”, con la quale è sta  

               

caregiver un approccio omogeneo e strutturato nella gestione dell’emergenza

     essariamente un’attività di aggiornamento e formazione dedicato 

              





“La pubblicazione sul BURP, nonchéla pubblicazione all’Albo o sul sito istituzionale,  salve le garanzie previste 

               

  





         

      

”. 





L’impatto di genere stimato è











lla presa d’atto

144 del 30/07/2024 recante “Proposta

             

5.10.2023. Approvazione del documento dal titolo “Proposta di modello organizzati  

dell’emergenzaurgenza per il paziente affetto da atrofia muscolare spinale in Regione Puglia”, con la quale è 

    

     approccio omogeneo e strutturato nella gestione dell’emerge  

 





 deliberazione del Direttore Generale A.Re.S.S. n. 144 del 30/07/2024, recante “Presa 

d’atto della deliberazione del Direttore Generale di A.Re.S.S. n. 144 del 30/07/2024 recante “Proposta di 
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documento dal titolo “Proposta di modello organizzativo di gestione dell’emergenza

ia muscolare spinale in Regione Puglia”, di cui all’Allegato A, parte integrante e sostanziale 

              

   



    



della Salute e del Benessere Animale, per il tramite delle competenti Sezioni Strategie e Governo dell’Offerta 

 ezione Farmaci, Dispositivi Medici e Assistenza Integrativa, avvii l’attività di monitoraggio circa la 



              



    l’          

dirigenziale da parte della competente Sezione Strategie e Governo dell’Offerta;

  vedimento, a cura della Sezione Strategie e Governo dell’Offerta, al Direttore 

Generale dell’A.Re.S.S., al Coordinamento Regionale Malattie Rare (Co.Re.Ma.R.), alla Sezione Farmaci, 

           





 





I sottoscritti attestano la regolarità amministrativa dell'attività istruttoria e della proposta, ai sensi dell’art. 6, 
  delle Linee guida sul “Sistema dei controlli interni nella Regione Puglia”, adottate con 



IL RESPONSABILE E.Q. “Nuovo Sistema di Garanzia ed Attività di Monitoraggio”: 



“Strategie e Governo dell’Assistenza Territoriale
Umano SSR”



“Strategie e Governo dell’Offerta”










Nicola Girardi
13.02.2025
10:23:41
GMT+02:00

Antonella Caroli
15.02.2025 18:48:19
GMT+01:00

Mauro
Nicastro
16.02.2025
11:10:30
GMT+02:00

Vito Montanaro
17.02.2025 10:05:10
GMT+01:00
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L’              





le l’adozione del presente atto.

 

Raffaele
Piemontese
25.02.2025
17:09:02
GMT+02:00
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“Proposta di addendum al PDTA della Atrofia Muscolare Spinale (SMA) di cui alla 
          
  to dal titolo “Proposta di modello organizzativo di 
gestione dell’emergenza       
spinale in Regione Puglia”
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dell’Emergenza‐Urgenza
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dell’emergenza
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–

LA GESTIONE DELL’EMERGENZA URGENZA
























–sidi ospedalieri hub regionali e spoke territoriali identificati per l’avvio della 



  –  ll’atrofia muscolare spinale in medicina d’emergenza/urgenza –
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L’A             
            
   




   
            
            
          


          
all’interno della Rete Regionale della Malattie Rare (       
              




        





              
strutturato nella gestione dell’emergenza urgenza a livello regionale, in cui risultino    
             
 
necessariamente un’a
              






                
“Il Filo di Arianna”

neuromuscolari presso l’Azienda Ospedaliero Universitaria Conso

DELIBERAZIONE DELLA GIUNTA REGIONALE 28 ottobre 2014, n. 2251 Riorganizzazione della Rete dell’Emergenza‐Urgenza della 
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 –    

            


              


 
             


             

l’Azienda Ospedaliero Universitaria Consorziale Policlinico di Bari 

               –
 –        “118” 


 
gennaio 2017 “Definizione e aggiornamento dei livelli essenziali di assistenza di cui all’art. 1, 
comma 7, del d.lgs. n. 502/92” 
Nodi della Rete Regionale Pugliese (RERP) accreditati per le malattie rare”. Modifiche e 


 
          
         
             


   
              
malattie rare e delle famiglie “Il Filo di Arianna”

            
dell’Emergenza‐Urgenza della Regione Puglia

 
regionale per l’Emergenza

 
             


 Legge n. 175 del 10 novembre 2021 “Disposizioni per la cura delle malattie rare e per il sostegno 
uzione dei farmaci orfani”

                 
dell’articolo 9,commi 1 e 3, della legge 10 novembre 2021, n. 175, sul “Piano nazionale malattie 
–2026” e sul“Riordino della rete nazionale delle malattie rare”. Rep. 
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dell’Accordo  – Regione n. 121/CSR del 24 maggio 2023, recante “Acco  
dell’articolo 9, commi 1 e 3,    
Bolzano, sul “Piano nazionale malattie rare 2023 –2026” e sul 
documento per il “Riordino della retee delle malattie rare”

 Deliberazione della Giunta Regionale pugliese n. 1757 del 30 novembre 2023, recante: “Presa 
d’atto della     
Malattie Rare”, che ha d

 Deliberazione della Giunta Regionale n. 30 del 29 gennaio 2024, recante “Attuazione dell’Accordo 
tra il Governo, le Regioni e le Provincie Autonome di Treno e Bolzano”. Rep. Atti n. 121/CSR 2023 
sul “Piano Nazionale perle Malattie Rare (PNMR)” e sul “Documento di riordino della Rete Malattie 
Rare”. Adempimenti al 31.01.2024. Individuazione centri di eccellenza e funzioni centro di 









Nell’ultima decade, l’evoluzione delle conoscenze scientifiche sulla storia naturale della atrofia muscolare 
spinale (SMA), associata all’impatto delle nuove terapie sulla progressione della malattia e sulla 
sopravvivenza dei pazienti, ha rivoluzionato l’a      
              
            
 


L’insufficienza respiratoria acuta è la principale causa di ospedalizzazione in emergenz 
             
             
  





     
unanime il consenso da parte degli esperti del settore alla adozione di una “strategia anticipatoria” anche 
nel setting dell’emergenza

   
conclamata o che presentino condizioni cliniche a potenziale rapida evolutività verso l’insufficienza 
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–


dell’–   
           
          





 

 
         

           


     
qualificazione legate all’emergenza, tra cui la cardiochirurgia, la neurochirurgia, la terapia intensiv
           





La Rete dell’Emergenza e Urgenza della Reg
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–

Il presente documento, partendo da un’analisi del contesto organizzativo e delle attuali risorse del sistema 
 


Alla rete viene affidato il compito di rispondere alle esigenze che negli anni sono emerse in quest’ambito di 
cure, in primis quella di ottimizzare la tempestività e la qualità dell’assistenza




La rete si articola secondo un modello hub and spoke e la sua efficienza richiede un’attività 



                


LA GESTIONE DELL’EMERGENZA URGENZA



 che richiedono l’attivazione della Rete di 
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L’operatore della Centrale Operativa del Servizio Sanitario di Urgenza ed Emergenza Medica –  
         l’immissione delle generalità del paziente sul 
   –            
è già integrato con l’Area Emergenza di Edotto e 
        
all’anagrafica
   per la “patient summary”     


l’ossigeno

               
            

           
l’operatore di Centrale provvederà a trasmetterle al personale del mezzo di soccorso:

             


In tal caso verrà inviato il mezzo più vicino (Victor, India o medicalizzato) che, verificata l’effettiva stabilità 
dei parametri vitali (con il supporto del caregiver, in grado di intercettare variazioni rispetto alla “norma” 

territoriale o l’



            




 
 




 



               
Centrale operativa i dati clinici osservati all’arrivo ed il successivo percorso:
         

   


        , il personale del mezzo attenderà l’auto 
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e oppure l’

Fatta eccezione per le condizioni cliniche di criticità estrema, come il coma, l’arresto respiratorio o cardio

ll’ambulanza durante il trasporto e porterà con sé le apparecchiature elettromedicali in dotazione 
             



     
necessità di allertare l’equipe del reparto di riani

percorso assistenziale, sarà possibile mettere in rete l’equipe 118 presente 
sul luogo dell’evento ed il centro di riferimento SMA/specialista che ha in cura il paziente mediante tele




L’equipe del DEA , affiancata dall’equipe del reparto di rianimazione, procederà come 


 prima dell’arrivo del paziente, colloquio con l’equipe SMA di riferimento o con lo specia
            


 all’arrivo del paziente,  
supporto ventilatorio (NIV se non già in corso, evitando l’ossigeno
     


  ≤ 


         


 

            
l’indicazione all’intubazione va posta tenendo conto di eventuali DAT/PCC o, in as
con l’equipe SMA/specialista curante e con il 

Confermata l’indicazione al ricovero in ambiente rianimatorio, il paziente afferito al DEA 
preso in carico dall’equipe rianimatoria e trasferito in repa




   
codice rosso/giallo, previo inquadramento clinico e stabilizzazione delle funzioni vitali, nell’arco di 3 ore 
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anamnestici e di laboratorio e l’indicazione alla centralizzazione







   impedimenti insormontabili alla centralizzazione presso l’  

                
Rianimazione dell’ospedale più vicino. In quest’ultimo caso, il trasporto secondario sarà effettuato 
dall’equipe di Rianimazione del presidio ospedaliero         
               



                
            
laddove possibile, in questi casi è comunque auspicabile la centralizzazione presso l’ 




            
             
centro hub regionale, dotato dell’expertise necessaria alla gestione dei pazienti   
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 L’Unità di Terapia Intensiva Respiratoria/UO di Pneumologia 

 

   
  




 

SMA ed assegnazione di uno specifico “codice di potenziale criticità SMA”,

 


         


 
            


 

   
il supporto dell’equipe di 


       
con l’equipe SMA di riferimento del      
curante, prima dell’arrivo del paziente, dopo allerta da parte del servizio 


 e valutazione immediata all’arrivo del paziente
         


  


           



    
  
upporto dell’equipe di 


       
con l’equipe SMA di riferimento del paziente o con il suo specialista 
curante, prima dell’arrivo del paziente, dopo allerta da parte del servizio 


 e valutazione immediata all’arrivo del paziente
         


  


           



L’UO di Rianimazione del    
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  Valutazione dell’      

        
          


           

         
          


        
        



L’UO di Rianimazione del 


           
         


   


 


L’Unità di Terapia 
 



 




   





– 

…….

–




…….






…….
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…….






…….

 

…….










…….


           


               




Passaggi del percorso indispensabili all’avvio         


 


 introduzione del “Codice di potenziale criticità SMA”,
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-      




- 
            


- 
          
    


-             
             
        


-               
        


-              


-                
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  –         
l’avvio della fase I del 

- 
  








 













–





–
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–












- 
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  – Gestione dell’atrofia muscolare spinale in medicina 
d’emergenza/urgenza –
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