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ferto in queste tumultuo-
se settimane dall’America
trumpiana all’Europa. Colpi
che fanno male, sintomi di la-
cerazione di uno storico rap-
porto e, quel che & piti grave,
diunanonricomponibile con-
cezione dellaliberaldemocra-
zia. Conunsolo colpodi telefo-
no Donald Trump vanifica,
sul piano geopolitico, lastrate-
gianordatlanticaversolaRus-
siadi Vladimir Putin degli ulti-
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ono circa 8.000. Se-
condo le statistiche
colpiscono 1.000 indi-
vidui ogni 50 milioni,
altre fonti parlano di 5 ogni
10.000, altre ancora di 50
bambini su 1.000 condanna-
tifin dallanascita. Disolitole
chiamano conil cognome dei
medici che le hanno indivi-
duate per primi o degli scien-
ziati che le hanno studiate,
senzariuscireaguarirle. Qua-
siun modo per rendercele fa-
miliari: ’anemia di Fanconi,
la sindrome di Aicardi, ’an-
gioedema di Quincke, I’atas-
sia di Friedreich, il morbo di
Paget, la deformazione di Ma-
delung, il glaucoma congeni-
to di Peters, la porpora di
Schonlein-Henoch, la trom-
boastenia di Glanzmann.
Spesso le chiamano con il so-
locognome precedutodall’ar-
ticolo, come usa fra vicini di
casa: il Parkinson, I’Epstein
Barr, la Zollinger-Ellison. Ep-
pure di familiare non hanno
proprio niente. Sono malat-
tie rare. Possono aggredire
chiunque. Per questi pazienti
i medici hanno distillato gli
eufemismi pit ipocriti, che
vanno dalla «patologia seve-
rayalla «prognosi infaustay.
Gli uomini sono fatti cosi,
pensano di esorcizzare la
morte con le parole. Per esem-
pio, hanno chiamato corea di
Huntington - dal greco cho-
réia, danza — la malattia de-
scritta per primo dal medico
newyorkese George Hunting-
tonnel 1872, contrassegnata
dai movimenti involontari
che scuotonoil paziente e che
si accompagnano a una pro-
gressivademenza. Manel Me-
ridione d’Italia la conosceva-
no gia come ballo di San Vito.
Una delle sindromi genetiche
pititragiche édiventatapoeti-
camente Cri du chat, perchéil
neonato appena partorito
emette un flebile gemito simi-
le al miagolio del gatto, anzi-
chéunnormalevagito.
Giuseppe e Anna Baschirot-
to hanno avuto una sfortuna
in piti. Solo dopo un quartodi
secolo s’e scoperto che cosa
avesse ucciso Mauro, il loro
terzogenito: Apeced, acroni-
mo che in inglese sta per po-
liendocrinopatia autoimmu-
ne con candidiasi e displasia
ectodermica. Quando mori,
i119maggio 1987, stava com-
pletando con profitto la pri-
ma classe all’istituto per geo-
metri. Nel 1970 i Baschirotto
avevano perso Silvia, lasecon-
dogenita, tre mesi di vita, per
una broncopolmonite. Oggi
glirestanoduefigliesane.
Qualsiasi altra coppia non
avrebbe resistito a una trage-
dia di queste proporzioni.
Non Baschirotto, originario
diBassano del Grappa, 84 an-
ni il 22 febbraio, barba da
profeta, che ha passato la vi-
taa cercardicapire: prima al-
la facolta di sociologia di
Trento, dove ha avuto per
compagni di studi Romano
Prodi, Francesco Alberoni,
Beniamino Andreatta e Rena-
to Curcio («allora era un
sant'uomoy), poi nelle aule
scolastiche, dove ha insegna-
to materie scientifiche, infi-
ne nella multinazionale Ho-
neywell. Non sua moglie An-
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«Nel ricordo dinostro figlio, morto
a16 anni con 1 capelli bianchi,
cerco cure per 8 milamalattie rare»

Ha creato una fondazione benedetta da Watson, il premio Nobel che scopriil Dna

na, nata a Este, che festeggia
gli 80 il giorno dopo il com-
pleanno del marito, exdocen-
tedilettere, coraggiosacome
sanno esserlo solo le madri
fatte per portareilmondo, co-
strettaa seppellireil suoscric-
ciolo di appena 16 anni con i
capelli gia completamente
bianchi, come se fosse stato
unvecchiodi90, 'estremo ol-
traggiodell’Apeced.

Cosi in una villa cinque-
centesca a Costozza di Lon-
gare, nel Vicentino, hanno
creato in ricordo del figlio
la Fondazione malattie rare
Mauro Baschirotto. E venu-
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DIAGNOSI

Mauro comincit a star
male ad Asiago. La prima
diagnosi fu polinevrite.
Solo dopo 10 anni che
eramorto fu scoperta
I'Apeced, che provoca
problemi endocrini,
ritardo nella crescita

e canizie precoce

TRASFUSIONI

Franco Panizon, noto
primario pediatra
diTrieste, e isuoi
medici quando
esaurivano le scorte

di sangue si praticavano
un salasso per darglielo.
Ma poi sopraggiunse
unameningite

ESPLORATORE

Intelligente, pieno

di curiosita, era il saggio
della famiglia.

Voleva che i medici
sperimentassero

le cure su di lui.

Manon si sentiva

una cavia. Allafine

ci disse: «Sono stanco»

toabenedirlail professor Ja-
mes Watson, premio Nobel
per la medicina, il biologo
di Chicago chenel 1953 sco-
priil Dna. Perché qui siamo
sulla frontiera della geneti-
ca. Cilavorano una ventina
fra medici e ricercatori, «di
preferenza frai28 ei38 an-
ni, ’eta produttiva piti ferti-
le per uno scienziatoy, spie-
ga Baschirotto, «me lo disse
Rita Levi Montalcini». Per
ogni malattia rara sono in
contatto con i migliori cer-
velli del mondo. Non & un
ospedale vero e proprio, an-
che se periodicamente rico-
vera gruppi di pazienti afflit-
ti dal medesimo morbo.
«Forniamo assistenza per
500 malattie rare, in 80 di
queste possiamo considerar-
ciparticolarmente espertiy.
Famale leggere i messaggi
che ogni giorno giungono a
Costozza. Diego: «Sono un pa-
pachehailfiglio affetto dalla
sindrome di Leigh, non cono-
sconiente di questa malattia,
potete aiutarmi?». France-
sca: «Mia figlia € nata con la
microtia dell’orecchio de-
stro. Ho visto che & nella vo-
stra lista delle malformazio-
ni: sono disperata. C’& qual-
cun altro che sia o sia stato
nellastessasituazione?».1ge-
nitori Baschirotto a tutti pos-
sono rispondere: «Noi». E
questo il dolore, & questo il
miracolo.
ProfessorBaschirotto, quan-
dosiammalo Mauro?
«Quando aveva un anno di vi-
ta. Allanascitaerasanoy.
Cheaccadde?
«Passavamo le vacanze d’ago-
sto ad Asiago. Mauro comin-
cio a manifestare difficolta
motorie. Era sempre pitt de-
bole. Lo portammo subito
all’ospedale di Vicenza. La
prima diagnosi fu polinevri-
te. Lo imbottirono di antibio-
tici. Sembro che migliorasse.
Oggi penso che quella cura
sia stata I’evento scatenante,
che abbia destabilizzato il
suo sistema immunitario.
Ma ¢ solo una supposizione,
prove non ne ho. Solo dieci
anni dopo che era morto fu
diagnosticatal’Apeced».
Le cognizioni scientifiche
erano quelle che erano.
«Gia. Tutti parlavano di ma-
lattia autoimmune, cioé di
uno stato patologico per cui
l'organismo produce anticor-
pi che lo danneggiano. Ma
nessunoavevacollegato’au-
toimmunita al difetto di un
unico gene, come fece il pro-
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Giuseppe Baschirotto e Anna Albarello con iricercatori dellaFondazione malattie rare Mauro Baschirotto

fessor Stylianos Antonara-
kis, genetista di Ginevra. Al-
loralachiamavano candidia-
sicronica mucocutanea. Sisa-
peva che dava origine a pro-
blemi endocrini, ritardo nel-
la crescita, malformazione
delle unghie, canizie preco-
ce. La candida, un genere di
funghi normalmente presen-
ti nelle mucose e nella cute
dell’'uvomo, in Mauro scatena-
vareazioni abnormip.

Dachi fupresoincura?
«Dal professor Franco Pani-
zon, noto primario pediatra
di Trieste. Mauro aveva biso-
gno di sangue prelevato da
donatori altamente reattivi
alla candida, congelato e
scongelato sette-otto volte
prima della trasfusione.
Quando le scorte erano esau-
rite, i medici e lo stesso Pani-
zon si praticavano un salasso
per dargli il sangue necessa-
rio. Finché a 8 anni la candi-
daprodusse unameningitey.
Com’e possibile?

«E cio che mi chiesi anch’io.
Al massimo provoca il mu-
ghettoinbocca. Inveceil fun-

go supero la barriera ema-
toencefalica. Era un sabato
mattina. La diagnosi non fu
immediata. Otto specialisti
chiamati a consulto all’ospe-
dale di Vicenza si rifiutarono
di infilare I’ago nel rachide
per paura che la candida en-
trasse nel midollo spinale.
Cercammo invano un elicot-
tero per portare nostro figlio
ormai in coma a Trieste. Alla
fine trovammo un’ambulan-
za, ma nessun medico volle
assumersiil rischio diaccom-
pagnarci: temevano che Mau-
romorisse nel trasportoy.
Pazzesco.

«Solo un’infermiera si offri di
venire, ma fuori dall’orario
di lavoro. Panizon abbando-
no un congresso medico a
Bolzano per precipitarsial ca-
pezzale di Mauro. Alle 10 di
sera, con |’esito dell’ago aspi-
rato in mano, spalanco alcu-
nilibroni e mi disse: “Mi aiuti
acercare qualcosanellalette-
raturascientifica che assomi-
gli a questa immagine”. Era
incerto fra toxoplasmosi e
candida. Alle 3 del mattino,

stremato, concluse: “Per me
é candida”. Decise di inietta-
reinvenail fungizone, unve-
leno. La temperatura sali a
43 gradi. Nonostante il feb-
brone, Mauro tremava dal
freddo. Civollero tre, cinque,
dieci coperte. In questo modo
il professore ci regald nostro
figlio per altri otto anni».
Maurosirendeva contodel
suostato?

«Eccome. Voleva che i medi-
ci sperimentassero le cure su
dilui, chetrovassero unrime-
dio per i coetanei. Si sentiva
un esploratore, non un cavia.
Ogni due mesi era sottoposto
a un’ispezione della mucosa
gastrica. Mentre seguiva la
sonda sul monitor, stringeva
il braccio del ricercatore co-
me per dirgli: “Prelevali”».
Ascuolacomeandava?
«Bene, nonostante lo conside-
rassero un extraterrestre e
fosse costretto ad assenze an-
che di tre mesi. Intelligente,
pieno di curiosita, era il sag-
gio della famiglia, I’ago della
bilancia fralesorelley.
Avevate messo in conto di
poterlo perdere?
«Nonvolevamo pensarci. C’e-
ralasperanza chesaltasse fuo-
riuna cura. Un giorno Mauro
cidisse: “Sonostanco”.
Come giunselafine?
«Polmonite interstiziale. La
candida colonizzo i polmoni.
Imedici ci lasciavano seguir-
loinrianimazione, chiedeva-
no consiglio anoi su che cosa
fare. Fuintubato. Entroin co-
maenonsisveglio pit.
Daallora quanti casidi Ape-
cedhavisto?

«Sette o otto, comprese tre so-
relle di Bassano del Grappa,
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Iricercatori con gli studentiin visita alla Fondazione Mauro Baschirotto a Costozzadi Longare (Vicenza)

duedelle quali poi decedutey.
Vi arrivano molte richieste
diaiuto?

«Se rimango in sede fino alle
10disera, micapitadiriceve-
re telefonate anche a quell’o-
ra. Le famiglie sono vittime
di un’emarginazione terrifi-
cante, hanno un bisogno di-
sperato di parlare. I medici,
non trovando le cure, dopo
un po’ si disaffezionano ai
drammi di questi pazienti.
Eppure le malattie rare rap-
presentanounlaboratoriona-
turale straordinario anche
per le altre patologie. Quan-
do il professor William Ny-
han, che con Michael Lesch
ha dato il nome alla sindro-
me di Lesch-Nyhan, venne
qui nel 1996, ci disse: “Voi
nonvirendete nemmeno con-
todichecosastatefacendo. E
la prima volta che mi capita
di vedere radunati 13 malati
di Lesch-Nyhan”. Lui, il mas-
simo esperto mondiale. Per
la Lesch-Nyhan abbiamo
pubblicato gli studi in vitro
dellaproteina, manon c’¢ an-
corauna terapia definitivay.
QuantisonocolpitiinItalia?
«Noi ne conosciamo 29. E
una sindrome legata al cro-
mosoma X, che ha il 50 per
cento di probabilita d’essere
trasmessa dalla madre al fi-
glio maschio. La mancanza
di un enzima induce autoag-
gressivita in chi ne € colpito.
Almalato, costretto in carroz-
zella, bisogna applicare spe-
ciali tutori per bloccargli le
mani, altrimenti si mangereb-
be le dita. Cid nonostante ca-
pita che si porti via a morsi
pezzi di labbra o mezza lin-
gua, per cui spesso & necessa-

rio estirpargli tutti i denti.
Mai lasciare questi soggetti
vicino al muro o al termosifo-
ne: ci picchierebbero contro
la testa. Il loro istinto prima-
rio é ferirsi. Ma sono ragazzi
intuitivi. Michelino ha sca-
gliato lontano da sé un tiran-
nosauro di gomma che gli
avevano regalato, gridando:
“Naian!”, cioé Nyhan:laden-
tatura del rettile gli ricorda-
valapropria malattiay.

Pero avete conseguito mol-
tisuccessisualtri fronti.
«Laleucodistrofiametacroma-
tica ora si cura con la terapia
genica, iniziata grazie allano-
stra determinata volonta e fi-
nanziata per pittdi 10 anni al
San Raffaele di Milano. Poi
Telethon e alcune industrie
farmaceutiche hanno com-
pletato questo strepitoso pro-
getto. La primogenitura ci e
stata riconosciuta dai profes-
sori Alessandro Aiuti e Luigi
Naldini nel libro La cura ina-
spettata. La grande sfida che
orastiamoaffrontando élate-
rapia genica della malattia di
Lafora. Abbiamo accolto I’ap-

I coniugiBaschirotto sul Ponte degli AlpiniaBassanod

pello di una mamma, un’av-
vocata di Perugia, che hail fi-
glio affetto da questo morbo,
eabbiamo bandito1'undicesi-
ma edizione del nostro pre-
miointernazionale di terapia
genica per un importo di
150.000 euro, assegnato al
gruppo di ricerca madrileno
del professor José Maria Ser-
ratosa Fernandez, in collabo-
razione con la professoressa
Cinzia Costa di Perugia. Inol-
tre il nostro team sta studian-
do due rare malattie in ambi-
tooncologico: la fibromatosi
desmoide e il nevo melanoci-
tico congenito gigantey.

Mai sentite nominare.

«La fibromatosi desmoide €
una rara forma che colpisce
soprattutto le donne in eta
fertile, con neoplasie fibro-
muscolari e riduzione della
motilita articolare , fragilita
delle ossa, possibililesioni in-
traddominali. Nel Veneto ci
sono persone affette da que-
sta forma che hanno subito
molti interventi chirurgici,
in un caso anche pit1 di 50, o
I’amputazione diuna gamba.

R

el Grappa
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Giuseppe Baschirotto, originario di Bassano del Grappa, 84 anni il 22 febbraio. Lamoglie Anna Albarello, nata a Este, ne fara 80l giorno dopo

11 progetto ¢ in collaborazio-
necon!’Unita sarcomiemela-
nomi dell’Istituto oncologico
venetodi Padovaed éstato fi-
nanziato per tre volte dalla
fondazione americana per la
ricerca sul tumore desmoide.
Ilnevo melanocitico congeni-
to gigante € una lesione dei
melanociti. Si sviluppa nel
primo trimestre di gestazio-
ne e alla nascita puo raggiun-
gere dimensioni oltre 20 cen-
timetri. Inevi melanocitici gi-
ganti si presentano come una
lesione marrone, con superfi-
cie piatta, ruvida, sollevata,
ispessita. A volte copre quasi
tutto il corpo come un nero
mantello e non ci sono al mo-
mento terapie risolutive al di
fuori di interventi chirurgici
continui e dolorosi, sostituen-
do pezzi di cute malata con
pelle sana espansa. Una bim-
ba vicentina di 10 anni € gia
stataoperata 10 voltey.
Altriprogressi?
«Attualmente presso il no-
stro laboratorio vengono ef-
fettuati esami genetici per
230 malattie. In particolare
per le malattie neurodegene-
rative sono stati introdotti in
laboratorio nuovi protocolli
diagnostici con sequenzia-
mento per patologie neurode-
generative di origine geneti-
ca: Parkinson, Alzheimer,
sclerosi laterale amiotrofica,
demenza frontotemporale,
malformazione cavernosa ce-
rebrale, paraplegia spastica,
ipertermiamalignay.

Vede molte guarigioni nei
portatoridimalattierare?
«I miracoli noi non li faccia-
mo. Dovrebbero farli i medi-
ci. C’¢ gente che viene qui
conunadiagnosieseneripar-
te con un’altra. A una madre
separata di Rimini avevano
tolto la patria potesta in se-
guito alle ferite riscontrate
sul figlio. Il bimbo era stato
messo in affido. Lei protesta-
va disperata la sua innocen-
za, manessuno voleva crede-
re alla storia delle automuti-
lazioni. E stata un’insegnan-
te di sostegno a intuire che
quelle lesioni potevano esse-
re causate dalla Lesch-Ny-
han. E quantunqueil dirigen-
tescolasticole avesseintima-

Mauro Baschirotto. Morinel 1987

to di non immischiarsi nella
faccenda, lamaestraha consi-
gliato allamadre di venire da
noi. Quando la donna ha vi-
sto altri bambini affetti dalla
stessa sindrome di suo figlio,
escoppiataapiangerey.
Confortonellatragedia.
«Un’altramamma aveva per-
so due gemellini di 3 anni per
la sindrome di Farber, che si
manifesta connoduli alle ma-
ni e poi si espande a tutto il si-
stema nervoso. Dopo aver
adottato un bimbo, é rimasta
nuovamente incinta. L’unico
consiglio che le davano i me-
dici era di abortire. Invece
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FONDAZIONE

Serimangoin sede fino
alle 10 di sera, mi capita
diricevere telefonate
ancheaquell'ora.

Le famiglie, emarginate,
hanno un bisogno
disperato di parlare.

| medici dopo

un po’si disaffezionano

DENTI

Quando William Nyhan,
che hadatoilnome
allasindrome, venne

qui, cidisse: «Voinonvi
rendete nemmeno conto
diche cosa state
facendo». Il primo istinto
di questi pazienti

e quello di automutilarsi

FARMACIORFANI

Pensiamo alla malattia
dei «<bambini della luna»:
lalorolavita@un'unica,
lunghissima notte.

Per sviluppare

un nuovo medicinale che
la curi, servirebbero
da10a15anni

di ricerche: non conviene

T
Giuseppe Baschirotto

noil’'abbiamo affidata al pro-
fessor Luigi Notarangelo, spe-
cialistabresciano del trapian-
todimidolloinutero.Ecosié
nato Pietro, un bellissimo
bambino, non segnato della
sindrome. Fin qui cisiamoar-
rivatiy.

Siete bravi.

«Siamo tenaci. Quando nel
1992 lanciammo il primo
concorso internazionale sul-
la genetica della malattia au-
toimmune, il premio Nobel
Renato Dulbecco mi dissua-
se: “Baschirotto, correte trop-
po! Nessuno al mondo € in
grado di scrivere un progetto
diterapia genica delle malat-
tieautoimmuni”. Ne sono ar-
rivati 13».

Che cosa pensa dell’utiliz-
zo degli embrioni per even-
tuali terapie?

«Se gli embrioni potessero
parlare e mettersi a disposi-
zione dell’'umanita come ca-
vie, allora lo farei. Ma parla-
renon possono.

Come sono assistite dallo
Stato le persone che soffro-
nodipatologieinfrequenti?
«Non sono assistite. Questi
malatinon esistono, non ven-
gono nemmeno considerati
malati. Sono soltanto un pe-
so. Facciamo il caso dello xe-
roderma pigmentoso, che col-
pisce una persona ogni
250.000. Viene chiamata la
malattia dei “bambini della
luna”, giacché perlorolavita
& come un’unica, lunghissi-
ma notte. Daniela Frieri, una
mamma della provincia di Pi-
sa, ebbe i primi sintomi a 10
anni. Ogni volta che prende-
va un po’ di sole, si riempiva
dieritemi. Nonsopportalalu-
ceelesue cellule non sono in
gradodiriparareidanniarre-
cati dai raggi ultravioletti.
Nonhamai vistoil mare, non
€ mai andata in montagna. I
vetri della sua casa e della
sua auto sono schermati.
Quando deve uscire di gior-
no, porta una maschera sul
volto. Finora ha subito una
cinquantinadiinterventi chi-
rurgici per riparare i danni al
visoealla pelle».

Non ci sono cure per le ma-
lattierare?

«Mai sentito parlare dei “far-
maci orfani”? Questi pazien-
ti non esistono neppure per
I'industria farmaceutica. Per
sviluppare un nuovo medici-
nale servono non meno di
800 milioni di euro d’investi-
mento e da 10 a 15 anni di ri-
cerche. Brevettare farmaci
per la cura di poche persone
non € economicamente con-
veniente. Imedici preferisco-
nosmontare e cambiare i pez-
zidel corpoumano. A Leonar-
do Cioce, un giovane di Bari,
hanno trapiantato fegato,
pancreas, intestino, stomaco
erene per cercare di renderlo
immune dalla sindrome di
Gardner. In futuro i pazienti
come lui saranno sottoposti
solo a terapia genica, non c’e
alcundubbio suquestoy.

E giusto che il portatore di
un morbo raro metta al
mondodeifigliarischio?
«Sono scelte personali. Io so-
no contrario all’aborto. Co-
me padre di Mauro, una cosa
posso dirla con certezza: chi
ha avuto un figlio cosi, € ma-
turato di pit».

©MARSILIOEDITORI
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ono circa 8.000. Se-
condo le statistiche
colpiscono 1.000 indi-
vidui ogni 50 milioni,
altre fonti parlano di 5 ogni
10.000, altre ancora di 50
bambini su 1.000 condanna-
tifin dallanascita. Disolitole
chiamano conil cognome dei
medici che le hanno indivi-
duate per primi o degli scien-
ziati che le hanno studiate,
senzariuscireaguarirle. Qua-
siun modo per rendercele fa-
miliari: ’anemia di Fanconi,
la sindrome di Aicardi, ’an-
gioedema di Quincke, I’atas-
sia di Friedreich, il morbo di
Paget, la deformazione di Ma-
delung, il glaucoma congeni-
to di Peters, la porpora di
Schonlein-Henoch, la trom-
boastenia di Glanzmann.
Spesso le chiamano con il so-
locognome precedutodall’ar-
ticolo, come usa fra vicini di
casa: il Parkinson, I’Epstein
Barr, la Zollinger-Ellison. Ep-
pure di familiare non hanno
proprio niente. Sono malat-
tie rare. Possono aggredire
chiunque. Per questi pazienti
i medici hanno distillato gli
eufemismi pit ipocriti, che
vanno dalla «patologia seve-
rayalla «prognosi infaustay.
Gli uomini sono fatti cosi,
pensano di esorcizzare la
morte con le parole. Per esem-
pio, hanno chiamato corea di
Huntington - dal greco cho-
réia, danza — la malattia de-
scritta per primo dal medico
newyorkese George Hunting-
tonnel 1872, contrassegnata
dai movimenti involontari
che scuotonoil paziente e che
si accompagnano a una pro-
gressivademenza. Manel Me-
ridione d’Italia la conosceva-
no gia come ballo di San Vito.
Una delle sindromi genetiche
pititragiche édiventatapoeti-
camente Cri du chat, perchéil
neonato appena partorito
emette un flebile gemito simi-
le al miagolio del gatto, anzi-
chéunnormalevagito.
Giuseppe e Anna Baschirot-
to hanno avuto una sfortuna
in piti. Solo dopo un quartodi
secolo s’e scoperto che cosa
avesse ucciso Mauro, il loro
terzogenito: Apeced, acroni-
mo che in inglese sta per po-
liendocrinopatia autoimmu-
ne con candidiasi e displasia
ectodermica. Quando mori,
i119maggio 1987, stava com-
pletando con profitto la pri-
ma classe all’istituto per geo-
metri. Nel 1970 i Baschirotto
avevano perso Silvia, lasecon-
dogenita, tre mesi di vita, per
una broncopolmonite. Oggi
glirestanoduefigliesane.
Qualsiasi altra coppia non
avrebbe resistito a una trage-
dia di queste proporzioni.
Non Baschirotto, originario
diBassano del Grappa, 84 an-
ni il 22 febbraio, barba da
profeta, che ha passato la vi-
taa cercardicapire: prima al-
la facolta di sociologia di
Trento, dove ha avuto per
compagni di studi Romano
Prodi, Francesco Alberoni,
Beniamino Andreatta e Rena-
to Curcio («allora era un
sant'uomoy), poi nelle aule
scolastiche, dove ha insegna-
to materie scientifiche, infi-
ne nella multinazionale Ho-
neywell. Non sua moglie An-

e
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«Nel ricordo dinostro figlio, morto
a16 anni con 1 capelli bianchi,
cerco cure per 8 milamalattie rare»

Ha creato una fondazione benedetta da Watson, il premio Nobel che scopriil Dna

na, nata a Este, che festeggia
gli 80 il giorno dopo il com-
pleanno del marito, exdocen-
tedilettere, coraggiosacome
sanno esserlo solo le madri
fatte per portareilmondo, co-
strettaa seppellireil suoscric-
ciolo di appena 16 anni con i
capelli gia completamente
bianchi, come se fosse stato
unvecchiodi90, 'estremo ol-
traggiodell’Apeced.

Cosi in una villa cinque-
centesca a Costozza di Lon-
gare, nel Vicentino, hanno
creato in ricordo del figlio
la Fondazione malattie rare
Mauro Baschirotto. E venu-

o6

DIAGNOSI

Mauro comincit a star
male ad Asiago. La prima
diagnosi fu polinevrite.
Solo dopo 10 anni che
eramorto fu scoperta
I'Apeced, che provoca
problemi endocrini,
ritardo nella crescita

e canizie precoce

TRASFUSIONI

Franco Panizon, noto
primario pediatra
diTrieste, e isuoi
medici quando
esaurivano le scorte

di sangue si praticavano
un salasso per darglielo.
Ma poi sopraggiunse
unameningite

ESPLORATORE

Intelligente, pieno

di curiosita, era il saggio
della famiglia.

Voleva che i medici
sperimentassero

le cure su di lui.

Manon si sentiva

una cavia. Allafine

ci disse: «Sono stanco»

toabenedirlail professor Ja-
mes Watson, premio Nobel
per la medicina, il biologo
di Chicago chenel 1953 sco-
priil Dna. Perché qui siamo
sulla frontiera della geneti-
ca. Cilavorano una ventina
fra medici e ricercatori, «di
preferenza frai28 ei38 an-
ni, ’eta produttiva piti ferti-
le per uno scienziatoy, spie-
ga Baschirotto, «me lo disse
Rita Levi Montalcini». Per
ogni malattia rara sono in
contatto con i migliori cer-
velli del mondo. Non & un
ospedale vero e proprio, an-
che se periodicamente rico-
vera gruppi di pazienti afflit-
ti dal medesimo morbo.
«Forniamo assistenza per
500 malattie rare, in 80 di
queste possiamo considerar-
ciparticolarmente espertiy.
Famale leggere i messaggi
che ogni giorno giungono a
Costozza. Diego: «Sono un pa-
pachehailfiglio affetto dalla
sindrome di Leigh, non cono-
sconiente di questa malattia,
potete aiutarmi?». France-
sca: «Mia figlia € nata con la
microtia dell’orecchio de-
stro. Ho visto che & nella vo-
stra lista delle malformazio-
ni: sono disperata. C’& qual-
cun altro che sia o sia stato
nellastessasituazione?».1ge-
nitori Baschirotto a tutti pos-
sono rispondere: «Noi». E
questo il dolore, & questo il
miracolo.
ProfessorBaschirotto, quan-
dosiammalo Mauro?
«Quando aveva un anno di vi-
ta. Allanascitaerasanoy.
Cheaccadde?
«Passavamo le vacanze d’ago-
sto ad Asiago. Mauro comin-
cio a manifestare difficolta
motorie. Era sempre pitt de-
bole. Lo portammo subito
all’ospedale di Vicenza. La
prima diagnosi fu polinevri-
te. Lo imbottirono di antibio-
tici. Sembro che migliorasse.
Oggi penso che quella cura
sia stata I’evento scatenante,
che abbia destabilizzato il
suo sistema immunitario.
Ma ¢ solo una supposizione,
prove non ne ho. Solo dieci
anni dopo che era morto fu
diagnosticatal’Apeced».
Le cognizioni scientifiche
erano quelle che erano.
«Gia. Tutti parlavano di ma-
lattia autoimmune, cioé di
uno stato patologico per cui
l'organismo produce anticor-
pi che lo danneggiano. Ma
nessunoavevacollegato’au-
toimmunita al difetto di un
unico gene, come fece il pro-

/
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Giuseppe Baschirotto e Anna Albarello con iricercatori dellaFondazione malattie rare Mauro Baschirotto

fessor Stylianos Antonara-
kis, genetista di Ginevra. Al-
loralachiamavano candidia-
sicronica mucocutanea. Sisa-
peva che dava origine a pro-
blemi endocrini, ritardo nel-
la crescita, malformazione
delle unghie, canizie preco-
ce. La candida, un genere di
funghi normalmente presen-
ti nelle mucose e nella cute
dell’'uvomo, in Mauro scatena-
vareazioni abnormip.

Dachi fupresoincura?
«Dal professor Franco Pani-
zon, noto primario pediatra
di Trieste. Mauro aveva biso-
gno di sangue prelevato da
donatori altamente reattivi
alla candida, congelato e
scongelato sette-otto volte
prima della trasfusione.
Quando le scorte erano esau-
rite, i medici e lo stesso Pani-
zon si praticavano un salasso
per dargli il sangue necessa-
rio. Finché a 8 anni la candi-
daprodusse unameningitey.
Com’e possibile?

«E cio che mi chiesi anch’io.
Al massimo provoca il mu-
ghettoinbocca. Inveceil fun-

go supero la barriera ema-
toencefalica. Era un sabato
mattina. La diagnosi non fu
immediata. Otto specialisti
chiamati a consulto all’ospe-
dale di Vicenza si rifiutarono
di infilare I’ago nel rachide
per paura che la candida en-
trasse nel midollo spinale.
Cercammo invano un elicot-
tero per portare nostro figlio
ormai in coma a Trieste. Alla
fine trovammo un’ambulan-
za, ma nessun medico volle
assumersiil rischio diaccom-
pagnarci: temevano che Mau-
romorisse nel trasportoy.
Pazzesco.

«Solo un’infermiera si offri di
venire, ma fuori dall’orario
di lavoro. Panizon abbando-
no un congresso medico a
Bolzano per precipitarsial ca-
pezzale di Mauro. Alle 10 di
sera, con |’esito dell’ago aspi-
rato in mano, spalanco alcu-
nilibroni e mi disse: “Mi aiuti
acercare qualcosanellalette-
raturascientifica che assomi-
gli a questa immagine”. Era
incerto fra toxoplasmosi e
candida. Alle 3 del mattino,

stremato, concluse: “Per me
é candida”. Decise di inietta-
reinvenail fungizone, unve-
leno. La temperatura sali a
43 gradi. Nonostante il feb-
brone, Mauro tremava dal
freddo. Civollero tre, cinque,
dieci coperte. In questo modo
il professore ci regald nostro
figlio per altri otto anni».
Maurosirendeva contodel
suostato?

«Eccome. Voleva che i medi-
ci sperimentassero le cure su
dilui, chetrovassero unrime-
dio per i coetanei. Si sentiva
un esploratore, non un cavia.
Ogni due mesi era sottoposto
a un’ispezione della mucosa
gastrica. Mentre seguiva la
sonda sul monitor, stringeva
il braccio del ricercatore co-
me per dirgli: “Prelevali”».
Ascuolacomeandava?
«Bene, nonostante lo conside-
rassero un extraterrestre e
fosse costretto ad assenze an-
che di tre mesi. Intelligente,
pieno di curiosita, era il sag-
gio della famiglia, I’ago della
bilancia fralesorelley.
Avevate messo in conto di
poterlo perdere?
«Nonvolevamo pensarci. C’e-
ralasperanza chesaltasse fuo-
riuna cura. Un giorno Mauro
cidisse: “Sonostanco”.
Come giunselafine?
«Polmonite interstiziale. La
candida colonizzo i polmoni.
Imedici ci lasciavano seguir-
loinrianimazione, chiedeva-
no consiglio anoi su che cosa
fare. Fuintubato. Entroin co-
maenonsisveglio pit.
Daallora quanti casidi Ape-
cedhavisto?

«Sette o otto, comprese tre so-
relle di Bassano del Grappa,
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Iricercatori con gli studentiin visita alla Fondazione Mauro Baschirotto a Costozzadi Longare (Vicenza)

duedelle quali poi decedutey.
Vi arrivano molte richieste
diaiuto?

«Se rimango in sede fino alle
10disera, micapitadiriceve-
re telefonate anche a quell’o-
ra. Le famiglie sono vittime
di un’emarginazione terrifi-
cante, hanno un bisogno di-
sperato di parlare. I medici,
non trovando le cure, dopo
un po’ si disaffezionano ai
drammi di questi pazienti.
Eppure le malattie rare rap-
presentanounlaboratoriona-
turale straordinario anche
per le altre patologie. Quan-
do il professor William Ny-
han, che con Michael Lesch
ha dato il nome alla sindro-
me di Lesch-Nyhan, venne
qui nel 1996, ci disse: “Voi
nonvirendete nemmeno con-
todichecosastatefacendo. E
la prima volta che mi capita
di vedere radunati 13 malati
di Lesch-Nyhan”. Lui, il mas-
simo esperto mondiale. Per
la Lesch-Nyhan abbiamo
pubblicato gli studi in vitro
dellaproteina, manon c’¢ an-
corauna terapia definitivay.
QuantisonocolpitiinItalia?
«Noi ne conosciamo 29. E
una sindrome legata al cro-
mosoma X, che ha il 50 per
cento di probabilita d’essere
trasmessa dalla madre al fi-
glio maschio. La mancanza
di un enzima induce autoag-
gressivita in chi ne € colpito.
Almalato, costretto in carroz-
zella, bisogna applicare spe-
ciali tutori per bloccargli le
mani, altrimenti si mangereb-
be le dita. Cid nonostante ca-
pita che si porti via a morsi
pezzi di labbra o mezza lin-
gua, per cui spesso & necessa-

rio estirpargli tutti i denti.
Mai lasciare questi soggetti
vicino al muro o al termosifo-
ne: ci picchierebbero contro
la testa. Il loro istinto prima-
rio é ferirsi. Ma sono ragazzi
intuitivi. Michelino ha sca-
gliato lontano da sé un tiran-
nosauro di gomma che gli
avevano regalato, gridando:
“Naian!”, cioé Nyhan:laden-
tatura del rettile gli ricorda-
valapropria malattiay.

Pero avete conseguito mol-
tisuccessisualtri fronti.
«Laleucodistrofiametacroma-
tica ora si cura con la terapia
genica, iniziata grazie allano-
stra determinata volonta e fi-
nanziata per pittdi 10 anni al
San Raffaele di Milano. Poi
Telethon e alcune industrie
farmaceutiche hanno com-
pletato questo strepitoso pro-
getto. La primogenitura ci e
stata riconosciuta dai profes-
sori Alessandro Aiuti e Luigi
Naldini nel libro La cura ina-
spettata. La grande sfida che
orastiamoaffrontando élate-
rapia genica della malattia di
Lafora. Abbiamo accolto I’ap-

I coniugiBaschirotto sul Ponte degli AlpiniaBassanod

pello di una mamma, un’av-
vocata di Perugia, che hail fi-
glio affetto da questo morbo,
eabbiamo bandito1'undicesi-
ma edizione del nostro pre-
miointernazionale di terapia
genica per un importo di
150.000 euro, assegnato al
gruppo di ricerca madrileno
del professor José Maria Ser-
ratosa Fernandez, in collabo-
razione con la professoressa
Cinzia Costa di Perugia. Inol-
tre il nostro team sta studian-
do due rare malattie in ambi-
tooncologico: la fibromatosi
desmoide e il nevo melanoci-
tico congenito gigantey.

Mai sentite nominare.

«La fibromatosi desmoide €
una rara forma che colpisce
soprattutto le donne in eta
fertile, con neoplasie fibro-
muscolari e riduzione della
motilita articolare , fragilita
delle ossa, possibililesioni in-
traddominali. Nel Veneto ci
sono persone affette da que-
sta forma che hanno subito
molti interventi chirurgici,
in un caso anche pit1 di 50, o
I’amputazione diuna gamba.

R

el Grappa
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Giuseppe Baschirotto, originario di Bassano del Grappa, 84 anni il 22 febbraio. Lamoglie Anna Albarello, nata a Este, ne fara 80l giorno dopo

11 progetto ¢ in collaborazio-
necon!’Unita sarcomiemela-
nomi dell’Istituto oncologico
venetodi Padovaed éstato fi-
nanziato per tre volte dalla
fondazione americana per la
ricerca sul tumore desmoide.
Ilnevo melanocitico congeni-
to gigante € una lesione dei
melanociti. Si sviluppa nel
primo trimestre di gestazio-
ne e alla nascita puo raggiun-
gere dimensioni oltre 20 cen-
timetri. Inevi melanocitici gi-
ganti si presentano come una
lesione marrone, con superfi-
cie piatta, ruvida, sollevata,
ispessita. A volte copre quasi
tutto il corpo come un nero
mantello e non ci sono al mo-
mento terapie risolutive al di
fuori di interventi chirurgici
continui e dolorosi, sostituen-
do pezzi di cute malata con
pelle sana espansa. Una bim-
ba vicentina di 10 anni € gia
stataoperata 10 voltey.
Altriprogressi?
«Attualmente presso il no-
stro laboratorio vengono ef-
fettuati esami genetici per
230 malattie. In particolare
per le malattie neurodegene-
rative sono stati introdotti in
laboratorio nuovi protocolli
diagnostici con sequenzia-
mento per patologie neurode-
generative di origine geneti-
ca: Parkinson, Alzheimer,
sclerosi laterale amiotrofica,
demenza frontotemporale,
malformazione cavernosa ce-
rebrale, paraplegia spastica,
ipertermiamalignay.

Vede molte guarigioni nei
portatoridimalattierare?
«I miracoli noi non li faccia-
mo. Dovrebbero farli i medi-
ci. C’¢ gente che viene qui
conunadiagnosieseneripar-
te con un’altra. A una madre
separata di Rimini avevano
tolto la patria potesta in se-
guito alle ferite riscontrate
sul figlio. Il bimbo era stato
messo in affido. Lei protesta-
va disperata la sua innocen-
za, manessuno voleva crede-
re alla storia delle automuti-
lazioni. E stata un’insegnan-
te di sostegno a intuire che
quelle lesioni potevano esse-
re causate dalla Lesch-Ny-
han. E quantunqueil dirigen-
tescolasticole avesseintima-

Mauro Baschirotto. Morinel 1987

to di non immischiarsi nella
faccenda, lamaestraha consi-
gliato allamadre di venire da
noi. Quando la donna ha vi-
sto altri bambini affetti dalla
stessa sindrome di suo figlio,
escoppiataapiangerey.
Confortonellatragedia.
«Un’altramamma aveva per-
so due gemellini di 3 anni per
la sindrome di Farber, che si
manifesta connoduli alle ma-
ni e poi si espande a tutto il si-
stema nervoso. Dopo aver
adottato un bimbo, é rimasta
nuovamente incinta. L’unico
consiglio che le davano i me-
dici era di abortire. Invece
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FONDAZIONE

Serimangoin sede fino
alle 10 di sera, mi capita
diricevere telefonate
ancheaquell'ora.

Le famiglie, emarginate,
hanno un bisogno
disperato di parlare.

| medici dopo

un po’si disaffezionano

DENTI

Quando William Nyhan,
che hadatoilnome
allasindrome, venne

qui, cidisse: «Voinonvi
rendete nemmeno conto
diche cosa state
facendo». Il primo istinto
di questi pazienti

e quello di automutilarsi

FARMACIORFANI

Pensiamo alla malattia
dei «<bambini della luna»:
lalorolavita@un'unica,
lunghissima notte.

Per sviluppare

un nuovo medicinale che
la curi, servirebbero
da10a15anni

di ricerche: non conviene

T
Giuseppe Baschirotto

noil’'abbiamo affidata al pro-
fessor Luigi Notarangelo, spe-
cialistabresciano del trapian-
todimidolloinutero.Ecosié
nato Pietro, un bellissimo
bambino, non segnato della
sindrome. Fin qui cisiamoar-
rivatiy.

Siete bravi.

«Siamo tenaci. Quando nel
1992 lanciammo il primo
concorso internazionale sul-
la genetica della malattia au-
toimmune, il premio Nobel
Renato Dulbecco mi dissua-
se: “Baschirotto, correte trop-
po! Nessuno al mondo € in
grado di scrivere un progetto
diterapia genica delle malat-
tieautoimmuni”. Ne sono ar-
rivati 13».

Che cosa pensa dell’utiliz-
zo degli embrioni per even-
tuali terapie?

«Se gli embrioni potessero
parlare e mettersi a disposi-
zione dell’'umanita come ca-
vie, allora lo farei. Ma parla-
renon possono.

Come sono assistite dallo
Stato le persone che soffro-
nodipatologieinfrequenti?
«Non sono assistite. Questi
malatinon esistono, non ven-
gono nemmeno considerati
malati. Sono soltanto un pe-
so. Facciamo il caso dello xe-
roderma pigmentoso, che col-
pisce una persona ogni
250.000. Viene chiamata la
malattia dei “bambini della
luna”, giacché perlorolavita
& come un’unica, lunghissi-
ma notte. Daniela Frieri, una
mamma della provincia di Pi-
sa, ebbe i primi sintomi a 10
anni. Ogni volta che prende-
va un po’ di sole, si riempiva
dieritemi. Nonsopportalalu-
ceelesue cellule non sono in
gradodiriparareidanniarre-
cati dai raggi ultravioletti.
Nonhamai vistoil mare, non
€ mai andata in montagna. I
vetri della sua casa e della
sua auto sono schermati.
Quando deve uscire di gior-
no, porta una maschera sul
volto. Finora ha subito una
cinquantinadiinterventi chi-
rurgici per riparare i danni al
visoealla pelle».

Non ci sono cure per le ma-
lattierare?

«Mai sentito parlare dei “far-
maci orfani”? Questi pazien-
ti non esistono neppure per
I'industria farmaceutica. Per
sviluppare un nuovo medici-
nale servono non meno di
800 milioni di euro d’investi-
mento e da 10 a 15 anni di ri-
cerche. Brevettare farmaci
per la cura di poche persone
non € economicamente con-
veniente. Imedici preferisco-
nosmontare e cambiare i pez-
zidel corpoumano. A Leonar-
do Cioce, un giovane di Bari,
hanno trapiantato fegato,
pancreas, intestino, stomaco
erene per cercare di renderlo
immune dalla sindrome di
Gardner. In futuro i pazienti
come lui saranno sottoposti
solo a terapia genica, non c’e
alcundubbio suquestoy.

E giusto che il portatore di
un morbo raro metta al
mondodeifigliarischio?
«Sono scelte personali. Io so-
no contrario all’aborto. Co-
me padre di Mauro, una cosa
posso dirla con certezza: chi
ha avuto un figlio cosi, € ma-
turato di pit».

©MARSILIOEDITORI
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LEIDEE

RENZO GUOLO

L’OCCIDENTE
NELL'ERA \
DELLABRUTALITA

ntriploschiaffo, quelloin-

ferto in queste tumultuo-
se settimane dall’America
trumpiana all’Europa. Colpi
che fanno male, sintomi di la-
cerazione di uno storico rap-
porto e, quel che ¢ piu grave,
diunanonricomponibile con-
cezione dellaliberaldemocra-
zia. Conunsolo colpodi telefo-
no Donald Trump vanifica,
sul piano geopolitico, lastrate-
gianordatlantica versolaRus-
siadi Vladimir Putin degli ulti-
mitreanni./PAGINA4

INDAGINE CISL-ISTAT: PENALIZZATI SOPRATTUTTO GLI ADDETTI DELLA RISTORAZIONE E DELLA SANITA, ALLE PRESE CON CONTRATTI PRECARI E PART-TIME

LaMarcadellavoropovero

Un dipendente su quattro, nel settore privato, guadagna meno di ventimila euro lordi all'anno

Lavorare per guadagnare meno di
20milaeurolordi all’annodistipen-
dio, e tentare di vivere nel modo
pitidignitoso possibile, nonostante
inflazione, aumento dei costi delle
bollette e del carrello della spesa. E
la condizione dei nuovi poveri, la-

voratori che, con il loro stipendio,
faticano ad arrivare a fine mese so-
prattutto ora cheiprezzi ei costi so-
no alle stelle. Nella Marca hanno
raggiunto quota 80 mila, tra loro ci
sono soprattutto operatori socio sa-
nitari, camerieri e lavapiatti, colf e
badanti.RAFFAELLO/PAGINA 24

RAID SUI COLLIDEL FELETTANO
Quindici furti
in poche ore:
colpite villette
e cantine

Nottedipaurasulle colline del Felet-
tano: filmati tre malviventi, arrivati
dai vigneti e spariti subito dopo il
colpo.BORTOLOTTO/PAGINA30

GINO CECCHETTIN RICORDA
LA MAMMA MORTA
«GIULIA, UN COLPO DURO»

FERRETTI/PAGINA15
R

INCIDENTE A VITTORIO VENETO

Travolto in moto
da un’auto pirata
Diciassettenne
graveinospedale

Lo schianto all’altezza del Lago
Morto sul Fadalto: si cerca una
Panda grigia che avrebbe investi-
toil giovane. DALMAS / PAGINA 33

MARCOZATTERIN

SEL’ITALIA
NON DISCUTE
DI ECONOMIA

D i cosa parliamo quando I’e-
conomia va male? Non
dell’economia che va male, non
almeno dalle nostre parti. L’at-
tualita impone temi gravi, biso-
gna misurarsi con guerre globa-
li e totali, quelle contro i popoli
equelle commerciali. / PAGINA 6

PEPPINO ORTOLEVA

ALLA RICERCA
DELLAPRIVACY
PERDUTA

C i troviamo spesso a dove-
re esprimere la nostra
“manifestazione di consenso”
all’'uso, anzi al “trattamento”
dei nostri dati, nelle pit varie
occasioni. E spesso una un for-
mularioda firmare. /PAGINA4

UNITED RUGBY CHAMPIONSHIP: | LEONI S'IMPONGONO 34-19 CONTRO | NORDIRLANDESI, MONIGO FA FESTA

Benetton ora farima con pIayoff battuto Ulster

Snymanraccoglie unatouche davanti al pubblico diMonigo nel match contro'Ulster PASSERINIENALESSO/PAGINE 42 E43

L’ACCORDO SUL DOPING

ILCOMMENTO
FABRIZIO BRANCOLI

SINNER
E LE RAGIONI
DELLO STOP

Jannik Sinner

e carte ora sono scoper-
te. Per Sinner era diven-
tato difficile ottenere
un’assoluzione piena ma an-

che per la Wada era delicato
accanirsi. / PAGINA 45

Sanremo, trarime e cantautori

Antonello Venditti con Carlo Conti

eésalito sul palco dell’Ariston aritirare
il premio alla carriera. Una carriera
lunga oltre mezzo secolo.
quant’anni di successi nati “sotto il se-
gnodeipesci”, diracconti e diemozio-
ni su un’Italia che cambia, che si tra-
sformaechevive./PAGINE36E37
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ono circa 8.000. Se-
condo le statistiche
colpiscono 1.000 indi-
vidui ogni 50 milioni,
altre fonti parlano di 5 ogni
10.000, altre ancora di 50
bambini su 1.000 condanna-
tifin dallanascita. Disolitole
chiamano conil cognome dei
medici che le hanno indivi-
duate per primi o degli scien-
ziati che le hanno studiate,
senzariuscireaguarirle. Qua-
siun modo per rendercele fa-
miliari: ’anemia di Fanconi,
la sindrome di Aicardi, ’an-
gioedema di Quincke, I’atas-
sia di Friedreich, il morbo di
Paget, la deformazione di Ma-
delung, il glaucoma congeni-
to di Peters, la porpora di
Schonlein-Henoch, la trom-
boastenia di Glanzmann.
Spesso le chiamano con il so-
locognome precedutodall’ar-
ticolo, come usa fra vicini di
casa: il Parkinson, I’Epstein
Barr, la Zollinger-Ellison. Ep-
pure di familiare non hanno
proprio niente. Sono malat-
tie rare. Possono aggredire
chiunque. Per questi pazienti
i medici hanno distillato gli
eufemismi pit ipocriti, che
vanno dalla «patologia seve-
rayalla «prognosi infaustay.
Gli uomini sono fatti cosi,
pensano di esorcizzare la
morte con le parole. Per esem-
pio, hanno chiamato corea di
Huntington - dal greco cho-
réia, danza — la malattia de-
scritta per primo dal medico
newyorkese George Hunting-
tonnel 1872, contrassegnata
dai movimenti involontari
che scuotonoil paziente e che
si accompagnano a una pro-
gressivademenza. Manel Me-
ridione d’Italia la conosceva-
no gia come ballo di San Vito.
Una delle sindromi genetiche
pititragiche édiventatapoeti-
camente Cri du chat, perchéil
neonato appena partorito
emette un flebile gemito simi-
le al miagolio del gatto, anzi-
chéunnormalevagito.
Giuseppe e Anna Baschirot-
to hanno avuto una sfortuna
in piti. Solo dopo un quartodi
secolo s’e scoperto che cosa
avesse ucciso Mauro, il loro
terzogenito: Apeced, acroni-
mo che in inglese sta per po-
liendocrinopatia autoimmu-
ne con candidiasi e displasia
ectodermica. Quando mori,
i119maggio 1987, stava com-
pletando con profitto la pri-
ma classe all’istituto per geo-
metri. Nel 1970 i Baschirotto
avevano perso Silvia, lasecon-
dogenita, tre mesi di vita, per
una broncopolmonite. Oggi
glirestanoduefigliesane.
Qualsiasi altra coppia non
avrebbe resistito a una trage-
dia di queste proporzioni.
Non Baschirotto, originario
diBassano del Grappa, 84 an-
ni il 22 febbraio, barba da
profeta, che ha passato la vi-
taa cercardicapire: prima al-
la facolta di sociologia di
Trento, dove ha avuto per
compagni di studi Romano
Prodi, Francesco Alberoni,
Beniamino Andreatta e Rena-
to Curcio («allora era un
sant'uomoy), poi nelle aule
scolastiche, dove ha insegna-
to materie scientifiche, infi-
ne nella multinazionale Ho-
neywell. Non sua moglie An-

e
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«Nel ricordo dinostro figlio, morto
a16 anni con 1 capelli bianchi,
cerco cure per 8 milamalattie rare»

Ha creato una fondazione benedetta da Watson, il premio Nobel che scopriil Dna

na, nata a Este, che festeggia
gli 80 il giorno dopo il com-
pleanno del marito, exdocen-
tedilettere, coraggiosacome
sanno esserlo solo le madri
fatte per portareilmondo, co-
strettaa seppellireil suoscric-
ciolo di appena 16 anni con i
capelli gia completamente
bianchi, come se fosse stato
unvecchiodi90, 'estremo ol-
traggiodell’Apeced.

Cosi in una villa cinque-
centesca a Costozza di Lon-
gare, nel Vicentino, hanno
creato in ricordo del figlio
la Fondazione malattie rare
Mauro Baschirotto. E venu-
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DIAGNOSI

Mauro comincit a star
male ad Asiago. La prima
diagnosi fu polinevrite.
Solo dopo 10 anni che
eramorto fu scoperta
I'Apeced, che provoca
problemi endocrini,
ritardo nella crescita

e canizie precoce

TRASFUSIONI

Franco Panizon, noto
primario pediatra
diTrieste, e isuoi
medici quando
esaurivano le scorte

di sangue si praticavano
un salasso per darglielo.
Ma poi sopraggiunse
unameningite

ESPLORATORE

Intelligente, pieno

di curiosita, era il saggio
della famiglia.

Voleva che i medici
sperimentassero

le cure su di lui.

Manon si sentiva

una cavia. Allafine

ci disse: «Sono stanco»

toabenedirlail professor Ja-
mes Watson, premio Nobel
per la medicina, il biologo
di Chicago chenel 1953 sco-
priil Dna. Perché qui siamo
sulla frontiera della geneti-
ca. Cilavorano una ventina
fra medici e ricercatori, «di
preferenza frai28 ei38 an-
ni, ’eta produttiva piti ferti-
le per uno scienziatoy, spie-
ga Baschirotto, «me lo disse
Rita Levi Montalcini». Per
ogni malattia rara sono in
contatto con i migliori cer-
velli del mondo. Non & un
ospedale vero e proprio, an-
che se periodicamente rico-
vera gruppi di pazienti afflit-
ti dal medesimo morbo.
«Forniamo assistenza per
500 malattie rare, in 80 di
queste possiamo considerar-
ciparticolarmente espertiy.
Famale leggere i messaggi
che ogni giorno giungono a
Costozza. Diego: «Sono un pa-
pachehailfiglio affetto dalla
sindrome di Leigh, non cono-
sconiente di questa malattia,
potete aiutarmi?». France-
sca: «Mia figlia € nata con la
microtia dell’orecchio de-
stro. Ho visto che & nella vo-
stra lista delle malformazio-
ni: sono disperata. C’& qual-
cun altro che sia o sia stato
nellastessasituazione?».1ge-
nitori Baschirotto a tutti pos-
sono rispondere: «Noi». E
questo il dolore, & questo il
miracolo.
ProfessorBaschirotto, quan-
dosiammalo Mauro?
«Quando aveva un anno di vi-
ta. Allanascitaerasanoy.
Cheaccadde?
«Passavamo le vacanze d’ago-
sto ad Asiago. Mauro comin-
cio a manifestare difficolta
motorie. Era sempre pitt de-
bole. Lo portammo subito
all’ospedale di Vicenza. La
prima diagnosi fu polinevri-
te. Lo imbottirono di antibio-
tici. Sembro che migliorasse.
Oggi penso che quella cura
sia stata I’evento scatenante,
che abbia destabilizzato il
suo sistema immunitario.
Ma ¢ solo una supposizione,
prove non ne ho. Solo dieci
anni dopo che era morto fu
diagnosticatal’Apeced».
Le cognizioni scientifiche
erano quelle che erano.
«Gia. Tutti parlavano di ma-
lattia autoimmune, cioé di
uno stato patologico per cui
l'organismo produce anticor-
pi che lo danneggiano. Ma
nessunoavevacollegato’au-
toimmunita al difetto di un
unico gene, come fece il pro-

/
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Giuseppe Baschirotto e Anna Albarello con iricercatori dellaFondazione malattie rare Mauro Baschirotto

fessor Stylianos Antonara-
kis, genetista di Ginevra. Al-
loralachiamavano candidia-
sicronica mucocutanea. Sisa-
peva che dava origine a pro-
blemi endocrini, ritardo nel-
la crescita, malformazione
delle unghie, canizie preco-
ce. La candida, un genere di
funghi normalmente presen-
ti nelle mucose e nella cute
dell’'uvomo, in Mauro scatena-
vareazioni abnormip.

Dachi fupresoincura?
«Dal professor Franco Pani-
zon, noto primario pediatra
di Trieste. Mauro aveva biso-
gno di sangue prelevato da
donatori altamente reattivi
alla candida, congelato e
scongelato sette-otto volte
prima della trasfusione.
Quando le scorte erano esau-
rite, i medici e lo stesso Pani-
zon si praticavano un salasso
per dargli il sangue necessa-
rio. Finché a 8 anni la candi-
daprodusse unameningitey.
Com’e possibile?

«E cio che mi chiesi anch’io.
Al massimo provoca il mu-
ghettoinbocca. Inveceil fun-

go supero la barriera ema-
toencefalica. Era un sabato
mattina. La diagnosi non fu
immediata. Otto specialisti
chiamati a consulto all’ospe-
dale di Vicenza si rifiutarono
di infilare I’ago nel rachide
per paura che la candida en-
trasse nel midollo spinale.
Cercammo invano un elicot-
tero per portare nostro figlio
ormai in coma a Trieste. Alla
fine trovammo un’ambulan-
za, ma nessun medico volle
assumersiil rischio diaccom-
pagnarci: temevano che Mau-
romorisse nel trasportoy.
Pazzesco.

«Solo un’infermiera si offri di
venire, ma fuori dall’orario
di lavoro. Panizon abbando-
no un congresso medico a
Bolzano per precipitarsial ca-
pezzale di Mauro. Alle 10 di
sera, con |’esito dell’ago aspi-
rato in mano, spalanco alcu-
nilibroni e mi disse: “Mi aiuti
acercare qualcosanellalette-
raturascientifica che assomi-
gli a questa immagine”. Era
incerto fra toxoplasmosi e
candida. Alle 3 del mattino,

stremato, concluse: “Per me
é candida”. Decise di inietta-
reinvenail fungizone, unve-
leno. La temperatura sali a
43 gradi. Nonostante il feb-
brone, Mauro tremava dal
freddo. Civollero tre, cinque,
dieci coperte. In questo modo
il professore ci regald nostro
figlio per altri otto anni».
Maurosirendeva contodel
suostato?

«Eccome. Voleva che i medi-
ci sperimentassero le cure su
dilui, chetrovassero unrime-
dio per i coetanei. Si sentiva
un esploratore, non un cavia.
Ogni due mesi era sottoposto
a un’ispezione della mucosa
gastrica. Mentre seguiva la
sonda sul monitor, stringeva
il braccio del ricercatore co-
me per dirgli: “Prelevali”».
Ascuolacomeandava?
«Bene, nonostante lo conside-
rassero un extraterrestre e
fosse costretto ad assenze an-
che di tre mesi. Intelligente,
pieno di curiosita, era il sag-
gio della famiglia, I’ago della
bilancia fralesorelley.
Avevate messo in conto di
poterlo perdere?
«Nonvolevamo pensarci. C’e-
ralasperanza chesaltasse fuo-
riuna cura. Un giorno Mauro
cidisse: “Sonostanco”.
Come giunselafine?
«Polmonite interstiziale. La
candida colonizzo i polmoni.
Imedici ci lasciavano seguir-
loinrianimazione, chiedeva-
no consiglio anoi su che cosa
fare. Fuintubato. Entroin co-
maenonsisveglio pit.
Daallora quanti casidi Ape-
cedhavisto?

«Sette o otto, comprese tre so-
relle di Bassano del Grappa,
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Iricercatori con gli studentiin visita alla Fondazione Mauro Baschirotto a Costozzadi Longare (Vicenza)

duedelle quali poi decedutey.
Vi arrivano molte richieste
diaiuto?

«Se rimango in sede fino alle
10disera, micapitadiriceve-
re telefonate anche a quell’o-
ra. Le famiglie sono vittime
di un’emarginazione terrifi-
cante, hanno un bisogno di-
sperato di parlare. I medici,
non trovando le cure, dopo
un po’ si disaffezionano ai
drammi di questi pazienti.
Eppure le malattie rare rap-
presentanounlaboratoriona-
turale straordinario anche
per le altre patologie. Quan-
do il professor William Ny-
han, che con Michael Lesch
ha dato il nome alla sindro-
me di Lesch-Nyhan, venne
qui nel 1996, ci disse: “Voi
nonvirendete nemmeno con-
todichecosastatefacendo. E
la prima volta che mi capita
di vedere radunati 13 malati
di Lesch-Nyhan”. Lui, il mas-
simo esperto mondiale. Per
la Lesch-Nyhan abbiamo
pubblicato gli studi in vitro
dellaproteina, manon c’¢ an-
corauna terapia definitivay.
QuantisonocolpitiinItalia?
«Noi ne conosciamo 29. E
una sindrome legata al cro-
mosoma X, che ha il 50 per
cento di probabilita d’essere
trasmessa dalla madre al fi-
glio maschio. La mancanza
di un enzima induce autoag-
gressivita in chi ne € colpito.
Almalato, costretto in carroz-
zella, bisogna applicare spe-
ciali tutori per bloccargli le
mani, altrimenti si mangereb-
be le dita. Cid nonostante ca-
pita che si porti via a morsi
pezzi di labbra o mezza lin-
gua, per cui spesso & necessa-

rio estirpargli tutti i denti.
Mai lasciare questi soggetti
vicino al muro o al termosifo-
ne: ci picchierebbero contro
la testa. Il loro istinto prima-
rio é ferirsi. Ma sono ragazzi
intuitivi. Michelino ha sca-
gliato lontano da sé un tiran-
nosauro di gomma che gli
avevano regalato, gridando:
“Naian!”, cioé Nyhan:laden-
tatura del rettile gli ricorda-
valapropria malattiay.

Pero avete conseguito mol-
tisuccessisualtri fronti.
«Laleucodistrofiametacroma-
tica ora si cura con la terapia
genica, iniziata grazie allano-
stra determinata volonta e fi-
nanziata per pittdi 10 anni al
San Raffaele di Milano. Poi
Telethon e alcune industrie
farmaceutiche hanno com-
pletato questo strepitoso pro-
getto. La primogenitura ci e
stata riconosciuta dai profes-
sori Alessandro Aiuti e Luigi
Naldini nel libro La cura ina-
spettata. La grande sfida che
orastiamoaffrontando élate-
rapia genica della malattia di
Lafora. Abbiamo accolto I’ap-

I coniugiBaschirotto sul Ponte degli AlpiniaBassanod

pello di una mamma, un’av-
vocata di Perugia, che hail fi-
glio affetto da questo morbo,
eabbiamo bandito1'undicesi-
ma edizione del nostro pre-
miointernazionale di terapia
genica per un importo di
150.000 euro, assegnato al
gruppo di ricerca madrileno
del professor José Maria Ser-
ratosa Fernandez, in collabo-
razione con la professoressa
Cinzia Costa di Perugia. Inol-
tre il nostro team sta studian-
do due rare malattie in ambi-
tooncologico: la fibromatosi
desmoide e il nevo melanoci-
tico congenito gigantey.

Mai sentite nominare.

«La fibromatosi desmoide €
una rara forma che colpisce
soprattutto le donne in eta
fertile, con neoplasie fibro-
muscolari e riduzione della
motilita articolare , fragilita
delle ossa, possibililesioni in-
traddominali. Nel Veneto ci
sono persone affette da que-
sta forma che hanno subito
molti interventi chirurgici,
in un caso anche pit1 di 50, o
I’amputazione diuna gamba.

R

el Grappa
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Giuseppe Baschirotto, originario di Bassano del Grappa, 84 anni il 22 febbraio. Lamoglie Anna Albarello, nata a Este, ne fara 80l giorno dopo

11 progetto ¢ in collaborazio-
necon!’Unita sarcomiemela-
nomi dell’Istituto oncologico
venetodi Padovaed éstato fi-
nanziato per tre volte dalla
fondazione americana per la
ricerca sul tumore desmoide.
Ilnevo melanocitico congeni-
to gigante € una lesione dei
melanociti. Si sviluppa nel
primo trimestre di gestazio-
ne e alla nascita puo raggiun-
gere dimensioni oltre 20 cen-
timetri. Inevi melanocitici gi-
ganti si presentano come una
lesione marrone, con superfi-
cie piatta, ruvida, sollevata,
ispessita. A volte copre quasi
tutto il corpo come un nero
mantello e non ci sono al mo-
mento terapie risolutive al di
fuori di interventi chirurgici
continui e dolorosi, sostituen-
do pezzi di cute malata con
pelle sana espansa. Una bim-
ba vicentina di 10 anni € gia
stataoperata 10 voltey.
Altriprogressi?
«Attualmente presso il no-
stro laboratorio vengono ef-
fettuati esami genetici per
230 malattie. In particolare
per le malattie neurodegene-
rative sono stati introdotti in
laboratorio nuovi protocolli
diagnostici con sequenzia-
mento per patologie neurode-
generative di origine geneti-
ca: Parkinson, Alzheimer,
sclerosi laterale amiotrofica,
demenza frontotemporale,
malformazione cavernosa ce-
rebrale, paraplegia spastica,
ipertermiamalignay.

Vede molte guarigioni nei
portatoridimalattierare?
«I miracoli noi non li faccia-
mo. Dovrebbero farli i medi-
ci. C’¢ gente che viene qui
conunadiagnosieseneripar-
te con un’altra. A una madre
separata di Rimini avevano
tolto la patria potesta in se-
guito alle ferite riscontrate
sul figlio. Il bimbo era stato
messo in affido. Lei protesta-
va disperata la sua innocen-
za, manessuno voleva crede-
re alla storia delle automuti-
lazioni. E stata un’insegnan-
te di sostegno a intuire che
quelle lesioni potevano esse-
re causate dalla Lesch-Ny-
han. E quantunqueil dirigen-
tescolasticole avesseintima-

Mauro Baschirotto. Morinel 1987

to di non immischiarsi nella
faccenda, lamaestraha consi-
gliato allamadre di venire da
noi. Quando la donna ha vi-
sto altri bambini affetti dalla
stessa sindrome di suo figlio,
escoppiataapiangerey.
Confortonellatragedia.
«Un’altramamma aveva per-
so due gemellini di 3 anni per
la sindrome di Farber, che si
manifesta connoduli alle ma-
ni e poi si espande a tutto il si-
stema nervoso. Dopo aver
adottato un bimbo, é rimasta
nuovamente incinta. L’unico
consiglio che le davano i me-
dici era di abortire. Invece
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FONDAZIONE

Serimangoin sede fino
alle 10 di sera, mi capita
diricevere telefonate
ancheaquell'ora.

Le famiglie, emarginate,
hanno un bisogno
disperato di parlare.

| medici dopo

un po’si disaffezionano

DENTI

Quando William Nyhan,
che hadatoilnome
allasindrome, venne

qui, cidisse: «Voinonvi
rendete nemmeno conto
diche cosa state
facendo». Il primo istinto
di questi pazienti

e quello di automutilarsi

FARMACIORFANI

Pensiamo alla malattia
dei «<bambini della luna»:
lalorolavita@un'unica,
lunghissima notte.

Per sviluppare

un nuovo medicinale che
la curi, servirebbero
da10a15anni

di ricerche: non conviene

T
Giuseppe Baschirotto

noil’'abbiamo affidata al pro-
fessor Luigi Notarangelo, spe-
cialistabresciano del trapian-
todimidolloinutero.Ecosié
nato Pietro, un bellissimo
bambino, non segnato della
sindrome. Fin qui cisiamoar-
rivatiy.

Siete bravi.

«Siamo tenaci. Quando nel
1992 lanciammo il primo
concorso internazionale sul-
la genetica della malattia au-
toimmune, il premio Nobel
Renato Dulbecco mi dissua-
se: “Baschirotto, correte trop-
po! Nessuno al mondo € in
grado di scrivere un progetto
diterapia genica delle malat-
tieautoimmuni”. Ne sono ar-
rivati 13».

Che cosa pensa dell’utiliz-
zo degli embrioni per even-
tuali terapie?

«Se gli embrioni potessero
parlare e mettersi a disposi-
zione dell’'umanita come ca-
vie, allora lo farei. Ma parla-
renon possono.

Come sono assistite dallo
Stato le persone che soffro-
nodipatologieinfrequenti?
«Non sono assistite. Questi
malatinon esistono, non ven-
gono nemmeno considerati
malati. Sono soltanto un pe-
so. Facciamo il caso dello xe-
roderma pigmentoso, che col-
pisce una persona ogni
250.000. Viene chiamata la
malattia dei “bambini della
luna”, giacché perlorolavita
& come un’unica, lunghissi-
ma notte. Daniela Frieri, una
mamma della provincia di Pi-
sa, ebbe i primi sintomi a 10
anni. Ogni volta che prende-
va un po’ di sole, si riempiva
dieritemi. Nonsopportalalu-
ceelesue cellule non sono in
gradodiriparareidanniarre-
cati dai raggi ultravioletti.
Nonhamai vistoil mare, non
€ mai andata in montagna. I
vetri della sua casa e della
sua auto sono schermati.
Quando deve uscire di gior-
no, porta una maschera sul
volto. Finora ha subito una
cinquantinadiinterventi chi-
rurgici per riparare i danni al
visoealla pelle».

Non ci sono cure per le ma-
lattierare?

«Mai sentito parlare dei “far-
maci orfani”? Questi pazien-
ti non esistono neppure per
I'industria farmaceutica. Per
sviluppare un nuovo medici-
nale servono non meno di
800 milioni di euro d’investi-
mento e da 10 a 15 anni di ri-
cerche. Brevettare farmaci
per la cura di poche persone
non € economicamente con-
veniente. Imedici preferisco-
nosmontare e cambiare i pez-
zidel corpoumano. A Leonar-
do Cioce, un giovane di Bari,
hanno trapiantato fegato,
pancreas, intestino, stomaco
erene per cercare di renderlo
immune dalla sindrome di
Gardner. In futuro i pazienti
come lui saranno sottoposti
solo a terapia genica, non c’e
alcundubbio suquestoy.

E giusto che il portatore di
un morbo raro metta al
mondodeifigliarischio?
«Sono scelte personali. Io so-
no contrario all’aborto. Co-
me padre di Mauro, una cosa
posso dirla con certezza: chi
ha avuto un figlio cosi, € ma-
turato di pit».

©MARSILIOEDITORI
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Lanostracartaproviene
damaterialiriciclati o daforeste
gestiteinmaniera sostenibile

Mostro di Udine, 45 anni di misteri

La sorella di una vittima da sei anni in attesa dell'esito dell'esame del Dna
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LA DIRETTRICE DELL'UFFICIO SCOLASTICO REGIONALE HA SCRITTO A DIRIGENTI E COORDINATORI. NON RISPETTATE LE INDICAZIONI MINISTERIALI
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NELL'ERA \ | «Zainitroppo pesanti e mole eccessiva dicompitia casa. Sirischia la disaffezione allo studio»
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ntriploschiaffo, quelloin- InFriuli VeneziaGiulialeraccoman- =~ —

ferto in queste tumultuo- dazioni del 2009sullascuola, firma-  pURANTE LA PARTITA JUNIORES TRA IL SAN GIOVANNI E LA MANZANESE CHIUSAFORTE
se settimane dall’America te dal Consiglio superiore di sanita, . .
trumpiana all’Europa. Colpi nonsarebberorispettate. Il peso del- Arre StO C ard]aC 0) S ClatO re tI'aVOItO
che fanno male, sintomi di la- lo zaino scolastico «non dovrebbe .
cerazione di uno storico rap- superareil 10-15 per centodelpeso 111 Camp() da una Valanga
porto e, quel che ¢ pil grave, corporeo dell’alunnoy, ma nei fatti . . .
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no Donald Trump vanifica,
sul piano geopolitico, la strate-
gianordatlantica versola Rus-
siadi Vladimir Putin degli ulti-
mi treanni. / PAGINA8

toadirigentiscolastici e coordinato-
ri didattici 'invito a contenere il pe-
so e arichiedere meno compitia ca-
sa «per prevenire la disaffezione al-
lostudio». BALLICO/PAGINA?2

Ieri alle 14 uno sciatore austriaco
trentenne é stato travolto da una
valanga. Provvidenzialela presen-
zadell’airbag. ROSSO/PAGINA28

Uno scontro di gioco durante una
partita di calcio juniores ieri sera ha
rischiato di trasformarsi in una tra-
gedia. SARTI/PAGINA3T

Isoccorsi sul campo dagioco

MARCOZATTERIN L’AGGRESSORE, SIRIANO, HA SFERRATO COLTELLATE INPIENO CENTRO. INVESTITO DAUN CONNAZIONALE E ARRESTATO
SE L’TTALIA
NON DISCUTE ILCOMMENTO
DI ECONOMIA FABRIZIO BRANCOLI

i cosa parliamo quando I’e-
D cononll)ia va Ircllale? Non SINNER
dell’economia che va male, non E LE RAGIONI
almeno dalle nostre parti. L’at-
tualita impone temi gravi, biso- DELLO STOP

gnamisurarsi con guerre globa-
li, quelle controipopoli e quelle
commerciali./ PAGINA10

PEPPINO ORTOLEVA

ALLA RICERCA
DELLAPRIVACY
PERDUTA

C i troviamo spesso a dove-
re esprimere la nostra
“manifestazione di consenso”
all’'uso, anzi al “trattamento”
dei nostri dati, nelle piu1 varie
occasioni. E spesso una un for-
mularioda firmare. / PAGINAS

Jannik Sinner

e carte ora sono scoper-
te. Per Sinner era diven-
tato difficile ottenere
un’assoluzione piena ma an-

che per la Wada era delicato
accanirsi. / PAGINA 44

Attentato aVillaco,una V|tt|ma di 14 annie 4fer|t|

Primi soccorsi eindaginiin centro a Villaco dopo I'attentato (Foto KLZ/Wiesflecker Kleine Zeitung) DI BLAS/ PAGINE 4E 5

INTERVISTA A GIUSEPPEBASCHIROTTO

CONCLUSOILFESTIVAL

SPECIALE PREVENZIONE

TEST GRATUITO

«Hopersomiofiglio Sanremo, gran finale

pe,’ EQUILIBRIO ° °
gg?]%eélca(i;%tggﬁgre» (AUTO-TEST PER PREVENIRE LE CADUTE) tra rme e Cantauu)rl
S TEFANO LORENZETTO TOLMEZZO srupio maico

poMANI LUNEDI 17 FEBBRAIO

dalle 8.30 alle 13.00
Via Morgagni, 37/39
Tel. 0433 41956

S ono circa8.000. Secondo le statisti-
che colpiscono 1.000 individui
ogni 50 milioni, altre fonti parlanodi 5
ogni 10.000, altre ancora di 50 bambi-
ni su 1.000 condannati fin dalla nasci-
ta./PAGINET6E17
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ono circa 8.000. Se-
condo le statistiche
colpiscono 1.000 indi-
vidui ogni 50 milioni,
altre fonti parlano di 5 ogni
10.000, altre ancora di 50
bambini su 1.000 condanna-
tifin dallanascita. Disolitole
chiamano conil cognome dei
medici che le hanno indivi-
duate per primi o degli scien-
ziati che le hanno studiate,
senzariuscireaguarirle. Qua-
siun modo per rendercele fa-
miliari: ’anemia di Fanconi,
la sindrome di Aicardi, ’an-
gioedema di Quincke, I’atas-
sia di Friedreich, il morbo di
Paget, la deformazione di Ma-
delung, il glaucoma congeni-
to di Peters, la porpora di
Schonlein-Henoch, la trom-
boastenia di Glanzmann.
Spesso le chiamano con il so-
locognome precedutodall’ar-
ticolo, come usa fra vicini di
casa: il Parkinson, I’Epstein
Barr, la Zollinger-Ellison. Ep-
pure di familiare non hanno
proprio niente. Sono malat-
tie rare. Possono aggredire
chiunque. Per questi pazienti
i medici hanno distillato gli
eufemismi pit ipocriti, che
vanno dalla «patologia seve-
rayalla «prognosi infaustay.
Gli uomini sono fatti cosi,
pensano di esorcizzare la
morte con le parole. Per esem-
pio, hanno chiamato corea di
Huntington - dal greco cho-
réia, danza — la malattia de-
scritta per primo dal medico
newyorkese George Hunting-
tonnel 1872, contrassegnata
dai movimenti involontari
che scuotonoil paziente e che
si accompagnano a una pro-
gressivademenza. Manel Me-
ridione d’Italia la conosceva-
no gia come ballo di San Vito.
Una delle sindromi genetiche
pititragiche édiventatapoeti-
camente Cri du chat, perchéil
neonato appena partorito
emette un flebile gemito simi-
le al miagolio del gatto, anzi-
chéunnormalevagito.
Giuseppe e Anna Baschirot-
to hanno avuto una sfortuna
in piti. Solo dopo un quartodi
secolo s’e scoperto che cosa
avesse ucciso Mauro, il loro
terzogenito: Apeced, acroni-
mo che in inglese sta per po-
liendocrinopatia autoimmu-
ne con candidiasi e displasia
ectodermica. Quando mori,
i119maggio 1987, stava com-
pletando con profitto la pri-
ma classe all’istituto per geo-
metri. Nel 1970 i Baschirotto
avevano perso Silvia, lasecon-
dogenita, tre mesi di vita, per
una broncopolmonite. Oggi
glirestanoduefigliesane.
Qualsiasi altra coppia non
avrebbe resistito a una trage-
dia di queste proporzioni.
Non Baschirotto, originario
diBassano del Grappa, 84 an-
ni il 22 febbraio, barba da
profeta, che ha passato la vi-
taa cercardicapire: prima al-
la facolta di sociologia di
Trento, dove ha avuto per
compagni di studi Romano
Prodi, Francesco Alberoni,
Beniamino Andreatta e Rena-
to Curcio («allora era un
sant'uomoy), poi nelle aule
scolastiche, dove ha insegna-
to materie scientifiche, infi-
ne nella multinazionale Ho-
neywell. Non sua moglie An-

e
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«Nel ricordo dinostro figlio, morto
a16 anni con 1 capelli bianchi,
cerco cure per 8 milamalattie rare»

Ha creato una fondazione benedetta da Watson, il premio Nobel che scopriil Dna

na, nata a Este, che festeggia
gli 80 il giorno dopo il com-
pleanno del marito, exdocen-
tedilettere, coraggiosacome
sanno esserlo solo le madri
fatte per portareilmondo, co-
strettaa seppellireil suoscric-
ciolo di appena 16 anni con i
capelli gia completamente
bianchi, come se fosse stato
unvecchiodi90, 'estremo ol-
traggiodell’Apeced.

Cosi in una villa cinque-
centesca a Costozza di Lon-
gare, nel Vicentino, hanno
creato in ricordo del figlio
la Fondazione malattie rare
Mauro Baschirotto. E venu-
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DIAGNOSI

Mauro comincit a star
male ad Asiago. La prima
diagnosi fu polinevrite.
Solo dopo 10 anni che
eramorto fu scoperta
I'Apeced, che provoca
problemi endocrini,
ritardo nella crescita

e canizie precoce

TRASFUSIONI

Franco Panizon, noto
primario pediatra
diTrieste, e isuoi
medici quando
esaurivano le scorte

di sangue si praticavano
un salasso per darglielo.
Ma poi sopraggiunse
unameningite

ESPLORATORE

Intelligente, pieno

di curiosita, era il saggio
della famiglia.

Voleva che i medici
sperimentassero

le cure su di lui.

Manon si sentiva

una cavia. Allafine

ci disse: «Sono stanco»

toabenedirlail professor Ja-
mes Watson, premio Nobel
per la medicina, il biologo
di Chicago chenel 1953 sco-
priil Dna. Perché qui siamo
sulla frontiera della geneti-
ca. Cilavorano una ventina
fra medici e ricercatori, «di
preferenza frai28 ei38 an-
ni, ’eta produttiva piti ferti-
le per uno scienziatoy, spie-
ga Baschirotto, «me lo disse
Rita Levi Montalcini». Per
ogni malattia rara sono in
contatto con i migliori cer-
velli del mondo. Non & un
ospedale vero e proprio, an-
che se periodicamente rico-
vera gruppi di pazienti afflit-
ti dal medesimo morbo.
«Forniamo assistenza per
500 malattie rare, in 80 di
queste possiamo considerar-
ciparticolarmente espertiy.
Famale leggere i messaggi
che ogni giorno giungono a
Costozza. Diego: «Sono un pa-
pachehailfiglio affetto dalla
sindrome di Leigh, non cono-
sconiente di questa malattia,
potete aiutarmi?». France-
sca: «Mia figlia € nata con la
microtia dell’orecchio de-
stro. Ho visto che & nella vo-
stra lista delle malformazio-
ni: sono disperata. C’& qual-
cun altro che sia o sia stato
nellastessasituazione?».1ge-
nitori Baschirotto a tutti pos-
sono rispondere: «Noi». E
questo il dolore, & questo il
miracolo.
ProfessorBaschirotto, quan-
dosiammalo Mauro?
«Quando aveva un anno di vi-
ta. Allanascitaerasanoy.
Cheaccadde?
«Passavamo le vacanze d’ago-
sto ad Asiago. Mauro comin-
cio a manifestare difficolta
motorie. Era sempre pitt de-
bole. Lo portammo subito
all’ospedale di Vicenza. La
prima diagnosi fu polinevri-
te. Lo imbottirono di antibio-
tici. Sembro che migliorasse.
Oggi penso che quella cura
sia stata I’evento scatenante,
che abbia destabilizzato il
suo sistema immunitario.
Ma ¢ solo una supposizione,
prove non ne ho. Solo dieci
anni dopo che era morto fu
diagnosticatal’Apeced».
Le cognizioni scientifiche
erano quelle che erano.
«Gia. Tutti parlavano di ma-
lattia autoimmune, cioé di
uno stato patologico per cui
l'organismo produce anticor-
pi che lo danneggiano. Ma
nessunoavevacollegato’au-
toimmunita al difetto di un
unico gene, come fece il pro-
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Giuseppe Baschirotto e Anna Albarello con iricercatori dellaFondazione malattie rare Mauro Baschirotto

fessor Stylianos Antonara-
kis, genetista di Ginevra. Al-
loralachiamavano candidia-
sicronica mucocutanea. Sisa-
peva che dava origine a pro-
blemi endocrini, ritardo nel-
la crescita, malformazione
delle unghie, canizie preco-
ce. La candida, un genere di
funghi normalmente presen-
ti nelle mucose e nella cute
dell’'uvomo, in Mauro scatena-
vareazioni abnormip.

Dachi fupresoincura?
«Dal professor Franco Pani-
zon, noto primario pediatra
di Trieste. Mauro aveva biso-
gno di sangue prelevato da
donatori altamente reattivi
alla candida, congelato e
scongelato sette-otto volte
prima della trasfusione.
Quando le scorte erano esau-
rite, i medici e lo stesso Pani-
zon si praticavano un salasso
per dargli il sangue necessa-
rio. Finché a 8 anni la candi-
daprodusse unameningitey.
Com’e possibile?

«E cio che mi chiesi anch’io.
Al massimo provoca il mu-
ghettoinbocca. Inveceil fun-

go supero la barriera ema-
toencefalica. Era un sabato
mattina. La diagnosi non fu
immediata. Otto specialisti
chiamati a consulto all’ospe-
dale di Vicenza si rifiutarono
di infilare I’ago nel rachide
per paura che la candida en-
trasse nel midollo spinale.
Cercammo invano un elicot-
tero per portare nostro figlio
ormai in coma a Trieste. Alla
fine trovammo un’ambulan-
za, ma nessun medico volle
assumersiil rischio diaccom-
pagnarci: temevano che Mau-
romorisse nel trasportoy.
Pazzesco.

«Solo un’infermiera si offri di
venire, ma fuori dall’orario
di lavoro. Panizon abbando-
no un congresso medico a
Bolzano per precipitarsial ca-
pezzale di Mauro. Alle 10 di
sera, con |’esito dell’ago aspi-
rato in mano, spalanco alcu-
nilibroni e mi disse: “Mi aiuti
acercare qualcosanellalette-
raturascientifica che assomi-
gli a questa immagine”. Era
incerto fra toxoplasmosi e
candida. Alle 3 del mattino,

stremato, concluse: “Per me
é candida”. Decise di inietta-
reinvenail fungizone, unve-
leno. La temperatura sali a
43 gradi. Nonostante il feb-
brone, Mauro tremava dal
freddo. Civollero tre, cinque,
dieci coperte. In questo modo
il professore ci regald nostro
figlio per altri otto anni».
Maurosirendeva contodel
suostato?

«Eccome. Voleva che i medi-
ci sperimentassero le cure su
dilui, chetrovassero unrime-
dio per i coetanei. Si sentiva
un esploratore, non un cavia.
Ogni due mesi era sottoposto
a un’ispezione della mucosa
gastrica. Mentre seguiva la
sonda sul monitor, stringeva
il braccio del ricercatore co-
me per dirgli: “Prelevali”».
Ascuolacomeandava?
«Bene, nonostante lo conside-
rassero un extraterrestre e
fosse costretto ad assenze an-
che di tre mesi. Intelligente,
pieno di curiosita, era il sag-
gio della famiglia, I’ago della
bilancia fralesorelley.
Avevate messo in conto di
poterlo perdere?
«Nonvolevamo pensarci. C’e-
ralasperanza chesaltasse fuo-
riuna cura. Un giorno Mauro
cidisse: “Sonostanco”.
Come giunselafine?
«Polmonite interstiziale. La
candida colonizzo i polmoni.
Imedici ci lasciavano seguir-
loinrianimazione, chiedeva-
no consiglio anoi su che cosa
fare. Fuintubato. Entroin co-
maenonsisveglio pit.
Daallora quanti casidi Ape-
cedhavisto?

«Sette o otto, comprese tre so-
relle di Bassano del Grappa,
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Iricercatori con gli studentiin visita alla Fondazione Mauro Baschirotto a Costozzadi Longare (Vicenza)

duedelle quali poi decedutey.
Vi arrivano molte richieste
diaiuto?

«Se rimango in sede fino alle
10disera, micapitadiriceve-
re telefonate anche a quell’o-
ra. Le famiglie sono vittime
di un’emarginazione terrifi-
cante, hanno un bisogno di-
sperato di parlare. I medici,
non trovando le cure, dopo
un po’ si disaffezionano ai
drammi di questi pazienti.
Eppure le malattie rare rap-
presentanounlaboratoriona-
turale straordinario anche
per le altre patologie. Quan-
do il professor William Ny-
han, che con Michael Lesch
ha dato il nome alla sindro-
me di Lesch-Nyhan, venne
qui nel 1996, ci disse: “Voi
nonvirendete nemmeno con-
todichecosastatefacendo. E
la prima volta che mi capita
di vedere radunati 13 malati
di Lesch-Nyhan”. Lui, il mas-
simo esperto mondiale. Per
la Lesch-Nyhan abbiamo
pubblicato gli studi in vitro
dellaproteina, manon c’¢ an-
corauna terapia definitivay.
QuantisonocolpitiinItalia?
«Noi ne conosciamo 29. E
una sindrome legata al cro-
mosoma X, che ha il 50 per
cento di probabilita d’essere
trasmessa dalla madre al fi-
glio maschio. La mancanza
di un enzima induce autoag-
gressivita in chi ne € colpito.
Almalato, costretto in carroz-
zella, bisogna applicare spe-
ciali tutori per bloccargli le
mani, altrimenti si mangereb-
be le dita. Cid nonostante ca-
pita che si porti via a morsi
pezzi di labbra o mezza lin-
gua, per cui spesso & necessa-

rio estirpargli tutti i denti.
Mai lasciare questi soggetti
vicino al muro o al termosifo-
ne: ci picchierebbero contro
la testa. Il loro istinto prima-
rio é ferirsi. Ma sono ragazzi
intuitivi. Michelino ha sca-
gliato lontano da sé un tiran-
nosauro di gomma che gli
avevano regalato, gridando:
“Naian!”, cioé Nyhan:laden-
tatura del rettile gli ricorda-
valapropria malattiay.

Pero avete conseguito mol-
tisuccessisualtri fronti.
«Laleucodistrofiametacroma-
tica ora si cura con la terapia
genica, iniziata grazie allano-
stra determinata volonta e fi-
nanziata per pittdi 10 anni al
San Raffaele di Milano. Poi
Telethon e alcune industrie
farmaceutiche hanno com-
pletato questo strepitoso pro-
getto. La primogenitura ci e
stata riconosciuta dai profes-
sori Alessandro Aiuti e Luigi
Naldini nel libro La cura ina-
spettata. La grande sfida che
orastiamoaffrontando élate-
rapia genica della malattia di
Lafora. Abbiamo accolto I’ap-

I coniugiBaschirotto sul Ponte degli AlpiniaBassanod

pello di una mamma, un’av-
vocata di Perugia, che hail fi-
glio affetto da questo morbo,
eabbiamo bandito1'undicesi-
ma edizione del nostro pre-
miointernazionale di terapia
genica per un importo di
150.000 euro, assegnato al
gruppo di ricerca madrileno
del professor José Maria Ser-
ratosa Fernandez, in collabo-
razione con la professoressa
Cinzia Costa di Perugia. Inol-
tre il nostro team sta studian-
do due rare malattie in ambi-
tooncologico: la fibromatosi
desmoide e il nevo melanoci-
tico congenito gigantey.

Mai sentite nominare.

«La fibromatosi desmoide €
una rara forma che colpisce
soprattutto le donne in eta
fertile, con neoplasie fibro-
muscolari e riduzione della
motilita articolare , fragilita
delle ossa, possibililesioni in-
traddominali. Nel Veneto ci
sono persone affette da que-
sta forma che hanno subito
molti interventi chirurgici,
in un caso anche pit1 di 50, o
I’amputazione diuna gamba.

R

el Grappa

3 o I A A 4 7 ti1]
Giuseppe Baschirotto, originario di Bassano del Grappa, 84 anni il 22 febbraio. Lamoglie Anna Albarello, nata a Este, ne fara 80l giorno dopo

11 progetto ¢ in collaborazio-
necon!’Unita sarcomiemela-
nomi dell’Istituto oncologico
venetodi Padovaed éstato fi-
nanziato per tre volte dalla
fondazione americana per la
ricerca sul tumore desmoide.
Ilnevo melanocitico congeni-
to gigante € una lesione dei
melanociti. Si sviluppa nel
primo trimestre di gestazio-
ne e alla nascita puo raggiun-
gere dimensioni oltre 20 cen-
timetri. Inevi melanocitici gi-
ganti si presentano come una
lesione marrone, con superfi-
cie piatta, ruvida, sollevata,
ispessita. A volte copre quasi
tutto il corpo come un nero
mantello e non ci sono al mo-
mento terapie risolutive al di
fuori di interventi chirurgici
continui e dolorosi, sostituen-
do pezzi di cute malata con
pelle sana espansa. Una bim-
ba vicentina di 10 anni € gia
stataoperata 10 voltey.
Altriprogressi?
«Attualmente presso il no-
stro laboratorio vengono ef-
fettuati esami genetici per
230 malattie. In particolare
per le malattie neurodegene-
rative sono stati introdotti in
laboratorio nuovi protocolli
diagnostici con sequenzia-
mento per patologie neurode-
generative di origine geneti-
ca: Parkinson, Alzheimer,
sclerosi laterale amiotrofica,
demenza frontotemporale,
malformazione cavernosa ce-
rebrale, paraplegia spastica,
ipertermiamalignay.

Vede molte guarigioni nei
portatoridimalattierare?
«I miracoli noi non li faccia-
mo. Dovrebbero farli i medi-
ci. C’¢ gente che viene qui
conunadiagnosieseneripar-
te con un’altra. A una madre
separata di Rimini avevano
tolto la patria potesta in se-
guito alle ferite riscontrate
sul figlio. Il bimbo era stato
messo in affido. Lei protesta-
va disperata la sua innocen-
za, manessuno voleva crede-
re alla storia delle automuti-
lazioni. E stata un’insegnan-
te di sostegno a intuire che
quelle lesioni potevano esse-
re causate dalla Lesch-Ny-
han. E quantunqueil dirigen-
tescolasticole avesseintima-

Mauro Baschirotto. Morinel 1987

to di non immischiarsi nella
faccenda, lamaestraha consi-
gliato allamadre di venire da
noi. Quando la donna ha vi-
sto altri bambini affetti dalla
stessa sindrome di suo figlio,
escoppiataapiangerey.
Confortonellatragedia.
«Un’altramamma aveva per-
so due gemellini di 3 anni per
la sindrome di Farber, che si
manifesta connoduli alle ma-
ni e poi si espande a tutto il si-
stema nervoso. Dopo aver
adottato un bimbo, é rimasta
nuovamente incinta. L’unico
consiglio che le davano i me-
dici era di abortire. Invece

o6

FONDAZIONE

Serimangoin sede fino
alle 10 di sera, mi capita
diricevere telefonate
ancheaquell'ora.

Le famiglie, emarginate,
hanno un bisogno
disperato di parlare.

| medici dopo

un po’si disaffezionano

DENTI

Quando William Nyhan,
che hadatoilnome
allasindrome, venne

qui, cidisse: «Voinonvi
rendete nemmeno conto
diche cosa state
facendo». Il primo istinto
di questi pazienti

e quello di automutilarsi

FARMACIORFANI

Pensiamo alla malattia
dei «<bambini della luna»:
lalorolavita@un'unica,
lunghissima notte.

Per sviluppare

un nuovo medicinale che
la curi, servirebbero
da10a15anni

di ricerche: non conviene

T
Giuseppe Baschirotto

noil’'abbiamo affidata al pro-
fessor Luigi Notarangelo, spe-
cialistabresciano del trapian-
todimidolloinutero.Ecosié
nato Pietro, un bellissimo
bambino, non segnato della
sindrome. Fin qui cisiamoar-
rivatiy.

Siete bravi.

«Siamo tenaci. Quando nel
1992 lanciammo il primo
concorso internazionale sul-
la genetica della malattia au-
toimmune, il premio Nobel
Renato Dulbecco mi dissua-
se: “Baschirotto, correte trop-
po! Nessuno al mondo € in
grado di scrivere un progetto
diterapia genica delle malat-
tieautoimmuni”. Ne sono ar-
rivati 13».

Che cosa pensa dell’utiliz-
zo degli embrioni per even-
tuali terapie?

«Se gli embrioni potessero
parlare e mettersi a disposi-
zione dell’'umanita come ca-
vie, allora lo farei. Ma parla-
renon possono.

Come sono assistite dallo
Stato le persone che soffro-
nodipatologieinfrequenti?
«Non sono assistite. Questi
malatinon esistono, non ven-
gono nemmeno considerati
malati. Sono soltanto un pe-
so. Facciamo il caso dello xe-
roderma pigmentoso, che col-
pisce una persona ogni
250.000. Viene chiamata la
malattia dei “bambini della
luna”, giacché perlorolavita
& come un’unica, lunghissi-
ma notte. Daniela Frieri, una
mamma della provincia di Pi-
sa, ebbe i primi sintomi a 10
anni. Ogni volta che prende-
va un po’ di sole, si riempiva
dieritemi. Nonsopportalalu-
ceelesue cellule non sono in
gradodiriparareidanniarre-
cati dai raggi ultravioletti.
Nonhamai vistoil mare, non
€ mai andata in montagna. I
vetri della sua casa e della
sua auto sono schermati.
Quando deve uscire di gior-
no, porta una maschera sul
volto. Finora ha subito una
cinquantinadiinterventi chi-
rurgici per riparare i danni al
visoealla pelle».

Non ci sono cure per le ma-
lattierare?

«Mai sentito parlare dei “far-
maci orfani”? Questi pazien-
ti non esistono neppure per
I'industria farmaceutica. Per
sviluppare un nuovo medici-
nale servono non meno di
800 milioni di euro d’investi-
mento e da 10 a 15 anni di ri-
cerche. Brevettare farmaci
per la cura di poche persone
non € economicamente con-
veniente. Imedici preferisco-
nosmontare e cambiare i pez-
zidel corpoumano. A Leonar-
do Cioce, un giovane di Bari,
hanno trapiantato fegato,
pancreas, intestino, stomaco
erene per cercare di renderlo
immune dalla sindrome di
Gardner. In futuro i pazienti
come lui saranno sottoposti
solo a terapia genica, non c’e
alcundubbio suquestoy.

E giusto che il portatore di
un morbo raro metta al
mondodeifigliarischio?
«Sono scelte personali. Io so-
no contrario all’aborto. Co-
me padre di Mauro, una cosa
posso dirla con certezza: chi
ha avuto un figlio cosi, € ma-
turato di pit».

©MARSILIOEDITORI
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MAICO

Apparecchi acustici

Numero Verde.

800 322 229

s gratuky

927169468

MAICO

50216

Villaco, attacco con un coltello
Morto unragazzino, quattro feriti

DIBLAS/ALLEPAGG. T4E15

Lanostracartaproviene
damaterialiriciclati odaforeste
gestiteinmaniera sosten|

€1 70 Slovenia€1,70

ANNO 145
Croazia€1,70 N°39

«Lamiasfida controle malattie rarey

Gente del Nord Est: Baschirotto e la fondazione in memoria del figlio
STEFANO LORENZETTO/ALLEPAGG. 16 E17

LEIDEE

cezione dellaliberaldemocra-
zia. Conunsolo colpo di telefo-
no Donald Trump vanifica,
sul piano geopolitico, lastrate-
gianordatlanticaversolaRus-
siadi Vladimir Putin degli ulti-
mitreanni./APAG.6

MARCOZATTERIN

SE L’ITALIA
NON DISCUTE
DI ECONOMIA

D i cosa parliamo quando I’e-
conomia va male? Non
dell’economia che va male, non
almeno dalle nostre parti. L’at-
tualita impone temi gravi, biso-
gna misurarsi con le guerre glo-
bali e totali, quelle controipopo-
liequelle commerciali./ APAG.9

PEPPINO ORTOLEVA

ALLA RICERCA
DELLAPRIVACY
PERDUTA

C i troviamo spesso a dove-
re esprimere la nostra
“manifestazione di consenso”
all’'uso, anzi al “trattamento”
dei nostri dati, nelle piti varie
occasioni. E spesso una un for-
mularioda firmare./APAG. 5

LA CIRCOLARE SI RIVOLGE ANCHE ALLE FAMIGLIE. SOTTOLINEATO IL RISCHIO DELL'EFFETTO DISINTERESSE PER LO STUDIO

haindirizzato a dirigenti scolasticie
coordinatori didatticil'invito a con-
tenere il peso sulle spalle degli stu-
denti. Aggiungendo un’altra indica-
zione: meno compitia casa «per pre-
venire fenomeni di disaffezione allo
studio». BALLICO /APAG.2

del San Giovanni

Arresto cardiaco durante la partita
sul campo del San Giovanni per un
giocatore dellaManzanese, 17 anni.
Einterapiaintensiva. SARTI/PAG. 25

SSse

GENERALICONVENTION CENTER
PARTITE LE TRATTATIVE
PER ACQUISIRE ALTRI SPAZI

CODAGNONE/APAG.22

[ [ [ [ o
== | §euola, richiamo aipresidi
[’OCCIDENTE ‘

NELLERA i | Ladirettrice dell' Ufficioregionale: attenzione al peso degli zainimaanche a quantita eccessive dicompiti
DELLABRUTALITA '

ntriploschiaffo, quelloin- Per il ministero della Salute il peso — —

ferto in queste tumultuo- dello zaino scolastico «<non dovreb- | GIOVANE A CATTINARA SPORTA DENUNCIA
se settimane dall’America be superare il 10-15% del peso cor- . .
trumpiana al’Europa. Colpi | poreo dellalunno» che loporta.In ~ Arresto cardiaco Anziana truffata
che fanno male, sintomi di la- regione, per alcune famiglie, quel li- . . . .
cerazione di uno storico rap- miteésuperato. Raccoltelesegnala- 17 allnil da flntl bancarl
porto e, quel che & pili grave, zioni, ladirettrice generale dell’Uffi- oo o
diunanonricomponibile con- cio scolastico Fvg Daniela Beltrame Su1 Camp 0 effettua b OI]IflCl

per 60 mila euro

Anziana circuita da ignoti che si so-
no spacciati per dirigenti della sua
banca: ha versato bonifici per quasi
60milaeuro. BERCIC/APAG. 26

CALCIO SERIEC: LA VITTORIA GRAZIE A UNA RETE DI JONSSON NELLA RIPRESA. DIECI PUNTI IN QUATTRO MATCH

ILCOMMENTO
FABRIZIO BRANCOLI

SINNER
E LE RAGIONI
DELLO STOP

L e carte sono scoperte. Per Sin-
ner era divenuto difficile ottene-
re un’assoluzione piena, per la Wa-
daeradelicato accanirsi... / PAG. 45

BASKET

Trieste, sfuma
il sogno

della finale

in Coppa Italia

La Pallacanestro Trieste vede sfu-
mareamaramente il sogno di torna-
re in finale di Coppa Italia. Ci € an-
data vicina, trascinata da un fanta-
stico Ruzzier. Ma vince Trento.
GATTO/ALLEPAGG.38E39

L'Unionenon siferma e superaanchelaPro Vercelli

Lafelicita dei giocatori al termine della partita. ESPOSITO EROBERTI / ALLE PAGG. 40 E 41

Sanremo, trarime e cantautori

SPECIALE PREVENZIONE

Maico ti aspetta nei suoi Studi per il

TEST GRATUITO
»UDITO:EQUILIBRIO

(AUTO-TEST PER PREVENIRE LE CADUTE)

OSCARD’AGOSTINO

lcappello, gliimmancabili occhiali-

ni, quel sorriso beffardo incornicia-
to da aspre rughe: Antonello Venditti
esalitosul palco dell’Ariston aritirare
il premio alla carriera. Una carriera
lunga oltre mezzo secolo. Cin-
quant’anni di successinati “sotto il se-
gnodeipesci”, diracconti e diemozio-
ni su un’Italia che cambia, che si tra-
sformaechevive./ALLEPAGG.32E 33

Antonello Venditti sul palco dell’Ariston

Chiama il numero verde
e prenota il tuo appuntamento.

Gratis anche a domicilio.

Numero Verde.

800 322 22

—_— Gervido gratuito

Offerta valida
fino al 27 febbraio



16 ATTUALITA

DOMENICA 16 FEBBRAIO 2025
ILPICCOLO

Leintervistedi STEFANO LORENZETTO

STEFANO LORENZETTO

ono circa 8.000. Se-
condo le statistiche
colpiscono 1.000 indi-
vidui ogni 50 milioni,
altre fonti parlano di 5 ogni
10.000, altre ancora di 50
bambini su 1.000 condanna-
tifin dallanascita. Disolitole
chiamano conil cognome dei
medici che le hanno indivi-
duate per primi o degli scien-
ziati che le hanno studiate,
senzariuscireaguarirle. Qua-
siun modo per rendercele fa-
miliari: ’anemia di Fanconi,
la sindrome di Aicardi, ’an-
gioedema di Quincke, I’atas-
sia di Friedreich, il morbo di
Paget, la deformazione di Ma-
delung, il glaucoma congeni-
to di Peters, la porpora di
Schonlein-Henoch, la trom-
boastenia di Glanzmann.
Spesso le chiamano con il so-
locognome precedutodall’ar-
ticolo, come usa fra vicini di
casa: il Parkinson, I’Epstein
Barr, la Zollinger-Ellison. Ep-
pure di familiare non hanno
proprio niente. Sono malat-
tie rare. Possono aggredire
chiunque. Per questi pazienti
i medici hanno distillato gli
eufemismi pit ipocriti, che
vanno dalla «patologia seve-
rayalla «prognosi infaustay.
Gli uomini sono fatti cosi,
pensano di esorcizzare la
morte con le parole. Per esem-
pio, hanno chiamato corea di
Huntington - dal greco cho-
réia, danza — la malattia de-
scritta per primo dal medico
newyorkese George Hunting-
tonnel 1872, contrassegnata
dai movimenti involontari
che scuotonoil paziente e che
si accompagnano a una pro-
gressivademenza. Manel Me-
ridione d’Italia la conosceva-
no gia come ballo di San Vito.
Una delle sindromi genetiche
pititragiche édiventatapoeti-
camente Cri du chat, perchéil
neonato appena partorito
emette un flebile gemito simi-
le al miagolio del gatto, anzi-
chéunnormalevagito.
Giuseppe e Anna Baschirot-
to hanno avuto una sfortuna
in piti. Solo dopo un quartodi
secolo s’e scoperto che cosa
avesse ucciso Mauro, il loro
terzogenito: Apeced, acroni-
mo che in inglese sta per po-
liendocrinopatia autoimmu-
ne con candidiasi e displasia
ectodermica. Quando mori,
i119maggio 1987, stava com-
pletando con profitto la pri-
ma classe all’istituto per geo-
metri. Nel 1970 i Baschirotto
avevano perso Silvia, lasecon-
dogenita, tre mesi di vita, per
una broncopolmonite. Oggi
glirestanoduefigliesane.
Qualsiasi altra coppia non
avrebbe resistito a una trage-
dia di queste proporzioni.
Non Baschirotto, originario
diBassano del Grappa, 84 an-
ni il 22 febbraio, barba da
profeta, che ha passato la vi-
taa cercardicapire: prima al-
la facolta di sociologia di
Trento, dove ha avuto per
compagni di studi Romano
Prodi, Francesco Alberoni,
Beniamino Andreatta e Rena-
to Curcio («allora era un
sant'uomoy), poi nelle aule
scolastiche, dove ha insegna-
to materie scientifiche, infi-
ne nella multinazionale Ho-
neywell. Non sua moglie An-

e
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«Nel ricordo dinostro figlio, morto
a16 anni con 1 capelli bianchi,
cerco cure per 8 milamalattie rare»

Ha creato una fondazione benedetta da Watson, il premio Nobel che scopriil Dna

na, nata a Este, che festeggia
gli 80 il giorno dopo il com-
pleanno del marito, exdocen-
tedilettere, coraggiosacome
sanno esserlo solo le madri
fatte per portareilmondo, co-
strettaa seppellireil suoscric-
ciolo di appena 16 anni con i
capelli gia completamente
bianchi, come se fosse stato
unvecchiodi90, 'estremo ol-
traggiodell’Apeced.

Cosi in una villa cinque-
centesca a Costozza di Lon-
gare, nel Vicentino, hanno
creato in ricordo del figlio
la Fondazione malattie rare
Mauro Baschirotto. E venu-
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DIAGNOSI

Mauro comincit a star
male ad Asiago. La prima
diagnosi fu polinevrite.
Solo dopo 10 anni che
eramorto fu scoperta
I'Apeced, che provoca
problemi endocrini,
ritardo nella crescita

e canizie precoce

TRASFUSIONI

Franco Panizon, noto
primario pediatra
diTrieste, e isuoi
medici quando
esaurivano le scorte

di sangue si praticavano
un salasso per darglielo.
Ma poi sopraggiunse
unameningite

ESPLORATORE

Intelligente, pieno

di curiosita, era il saggio
della famiglia.

Voleva che i medici
sperimentassero

le cure su di lui.

Manon si sentiva

una cavia. Allafine

ci disse: «Sono stanco»

toabenedirlail professor Ja-
mes Watson, premio Nobel
per la medicina, il biologo
di Chicago chenel 1953 sco-
priil Dna. Perché qui siamo
sulla frontiera della geneti-
ca. Cilavorano una ventina
fra medici e ricercatori, «di
preferenza frai28 ei38 an-
ni, ’eta produttiva piti ferti-
le per uno scienziatoy, spie-
ga Baschirotto, «me lo disse
Rita Levi Montalcini». Per
ogni malattia rara sono in
contatto con i migliori cer-
velli del mondo. Non & un
ospedale vero e proprio, an-
che se periodicamente rico-
vera gruppi di pazienti afflit-
ti dal medesimo morbo.
«Forniamo assistenza per
500 malattie rare, in 80 di
queste possiamo considerar-
ciparticolarmente espertiy.
Famale leggere i messaggi
che ogni giorno giungono a
Costozza. Diego: «Sono un pa-
pachehailfiglio affetto dalla
sindrome di Leigh, non cono-
sconiente di questa malattia,
potete aiutarmi?». France-
sca: «Mia figlia € nata con la
microtia dell’orecchio de-
stro. Ho visto che & nella vo-
stra lista delle malformazio-
ni: sono disperata. C’& qual-
cun altro che sia o sia stato
nellastessasituazione?».1ge-
nitori Baschirotto a tutti pos-
sono rispondere: «Noi». E
questo il dolore, & questo il
miracolo.
ProfessorBaschirotto, quan-
dosiammalo Mauro?
«Quando aveva un anno di vi-
ta. Allanascitaerasanoy.
Cheaccadde?
«Passavamo le vacanze d’ago-
sto ad Asiago. Mauro comin-
cio a manifestare difficolta
motorie. Era sempre pitt de-
bole. Lo portammo subito
all’ospedale di Vicenza. La
prima diagnosi fu polinevri-
te. Lo imbottirono di antibio-
tici. Sembro che migliorasse.
Oggi penso che quella cura
sia stata I’evento scatenante,
che abbia destabilizzato il
suo sistema immunitario.
Ma ¢ solo una supposizione,
prove non ne ho. Solo dieci
anni dopo che era morto fu
diagnosticatal’Apeced».
Le cognizioni scientifiche
erano quelle che erano.
«Gia. Tutti parlavano di ma-
lattia autoimmune, cioé di
uno stato patologico per cui
l'organismo produce anticor-
pi che lo danneggiano. Ma
nessunoavevacollegato’au-
toimmunita al difetto di un
unico gene, come fece il pro-
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Giuseppe Baschirotto e Anna Albarello con iricercatori dellaFondazione malattie rare Mauro Baschirotto

fessor Stylianos Antonara-
kis, genetista di Ginevra. Al-
loralachiamavano candidia-
sicronica mucocutanea. Sisa-
peva che dava origine a pro-
blemi endocrini, ritardo nel-
la crescita, malformazione
delle unghie, canizie preco-
ce. La candida, un genere di
funghi normalmente presen-
ti nelle mucose e nella cute
dell’'uvomo, in Mauro scatena-
vareazioni abnormip.

Dachi fupresoincura?
«Dal professor Franco Pani-
zon, noto primario pediatra
di Trieste. Mauro aveva biso-
gno di sangue prelevato da
donatori altamente reattivi
alla candida, congelato e
scongelato sette-otto volte
prima della trasfusione.
Quando le scorte erano esau-
rite, i medici e lo stesso Pani-
zon si praticavano un salasso
per dargli il sangue necessa-
rio. Finché a 8 anni la candi-
daprodusse unameningitey.
Com’e possibile?

«E cio che mi chiesi anch’io.
Al massimo provoca il mu-
ghettoinbocca. Inveceil fun-

go supero la barriera ema-
toencefalica. Era un sabato
mattina. La diagnosi non fu
immediata. Otto specialisti
chiamati a consulto all’ospe-
dale di Vicenza si rifiutarono
di infilare I’ago nel rachide
per paura che la candida en-
trasse nel midollo spinale.
Cercammo invano un elicot-
tero per portare nostro figlio
ormai in coma a Trieste. Alla
fine trovammo un’ambulan-
za, ma nessun medico volle
assumersiil rischio diaccom-
pagnarci: temevano che Mau-
romorisse nel trasportoy.
Pazzesco.

«Solo un’infermiera si offri di
venire, ma fuori dall’orario
di lavoro. Panizon abbando-
no un congresso medico a
Bolzano per precipitarsial ca-
pezzale di Mauro. Alle 10 di
sera, con |’esito dell’ago aspi-
rato in mano, spalanco alcu-
nilibroni e mi disse: “Mi aiuti
acercare qualcosanellalette-
raturascientifica che assomi-
gli a questa immagine”. Era
incerto fra toxoplasmosi e
candida. Alle 3 del mattino,

stremato, concluse: “Per me
é candida”. Decise di inietta-
reinvenail fungizone, unve-
leno. La temperatura sali a
43 gradi. Nonostante il feb-
brone, Mauro tremava dal
freddo. Civollero tre, cinque,
dieci coperte. In questo modo
il professore ci regald nostro
figlio per altri otto anni».
Maurosirendeva contodel
suostato?

«Eccome. Voleva che i medi-
ci sperimentassero le cure su
dilui, chetrovassero unrime-
dio per i coetanei. Si sentiva
un esploratore, non un cavia.
Ogni due mesi era sottoposto
a un’ispezione della mucosa
gastrica. Mentre seguiva la
sonda sul monitor, stringeva
il braccio del ricercatore co-
me per dirgli: “Prelevali”».
Ascuolacomeandava?
«Bene, nonostante lo conside-
rassero un extraterrestre e
fosse costretto ad assenze an-
che di tre mesi. Intelligente,
pieno di curiosita, era il sag-
gio della famiglia, I’ago della
bilancia fralesorelley.
Avevate messo in conto di
poterlo perdere?
«Nonvolevamo pensarci. C’e-
ralasperanza chesaltasse fuo-
riuna cura. Un giorno Mauro
cidisse: “Sonostanco”.
Come giunselafine?
«Polmonite interstiziale. La
candida colonizzo i polmoni.
Imedici ci lasciavano seguir-
loinrianimazione, chiedeva-
no consiglio anoi su che cosa
fare. Fuintubato. Entroin co-
maenonsisveglio pit.
Daallora quanti casidi Ape-
cedhavisto?

«Sette o otto, comprese tre so-
relle di Bassano del Grappa,
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Iricercatori con gli studentiin visita alla Fondazione Mauro Baschirotto a Costozzadi Longare (Vicenza)

duedelle quali poi decedutey.
Vi arrivano molte richieste
diaiuto?

«Se rimango in sede fino alle
10disera, micapitadiriceve-
re telefonate anche a quell’o-
ra. Le famiglie sono vittime
di un’emarginazione terrifi-
cante, hanno un bisogno di-
sperato di parlare. I medici,
non trovando le cure, dopo
un po’ si disaffezionano ai
drammi di questi pazienti.
Eppure le malattie rare rap-
presentanounlaboratoriona-
turale straordinario anche
per le altre patologie. Quan-
do il professor William Ny-
han, che con Michael Lesch
ha dato il nome alla sindro-
me di Lesch-Nyhan, venne
qui nel 1996, ci disse: “Voi
nonvirendete nemmeno con-
todichecosastatefacendo. E
la prima volta che mi capita
di vedere radunati 13 malati
di Lesch-Nyhan”. Lui, il mas-
simo esperto mondiale. Per
la Lesch-Nyhan abbiamo
pubblicato gli studi in vitro
dellaproteina, manon c’¢ an-
corauna terapia definitivay.
QuantisonocolpitiinItalia?
«Noi ne conosciamo 29. E
una sindrome legata al cro-
mosoma X, che ha il 50 per
cento di probabilita d’essere
trasmessa dalla madre al fi-
glio maschio. La mancanza
di un enzima induce autoag-
gressivita in chi ne € colpito.
Almalato, costretto in carroz-
zella, bisogna applicare spe-
ciali tutori per bloccargli le
mani, altrimenti si mangereb-
be le dita. Cid nonostante ca-
pita che si porti via a morsi
pezzi di labbra o mezza lin-
gua, per cui spesso & necessa-

rio estirpargli tutti i denti.
Mai lasciare questi soggetti
vicino al muro o al termosifo-
ne: ci picchierebbero contro
la testa. Il loro istinto prima-
rio é ferirsi. Ma sono ragazzi
intuitivi. Michelino ha sca-
gliato lontano da sé un tiran-
nosauro di gomma che gli
avevano regalato, gridando:
“Naian!”, cioé Nyhan:laden-
tatura del rettile gli ricorda-
valapropria malattiay.

Pero avete conseguito mol-
tisuccessisualtri fronti.
«Laleucodistrofiametacroma-
tica ora si cura con la terapia
genica, iniziata grazie allano-
stra determinata volonta e fi-
nanziata per pittdi 10 anni al
San Raffaele di Milano. Poi
Telethon e alcune industrie
farmaceutiche hanno com-
pletato questo strepitoso pro-
getto. La primogenitura ci e
stata riconosciuta dai profes-
sori Alessandro Aiuti e Luigi
Naldini nel libro La cura ina-
spettata. La grande sfida che
orastiamoaffrontando élate-
rapia genica della malattia di
Lafora. Abbiamo accolto I’ap-

I coniugiBaschirotto sul Ponte degli AlpiniaBassanod

pello di una mamma, un’av-
vocata di Perugia, che hail fi-
glio affetto da questo morbo,
eabbiamo bandito1'undicesi-
ma edizione del nostro pre-
miointernazionale di terapia
genica per un importo di
150.000 euro, assegnato al
gruppo di ricerca madrileno
del professor José Maria Ser-
ratosa Fernandez, in collabo-
razione con la professoressa
Cinzia Costa di Perugia. Inol-
tre il nostro team sta studian-
do due rare malattie in ambi-
tooncologico: la fibromatosi
desmoide e il nevo melanoci-
tico congenito gigantey.

Mai sentite nominare.

«La fibromatosi desmoide €
una rara forma che colpisce
soprattutto le donne in eta
fertile, con neoplasie fibro-
muscolari e riduzione della
motilita articolare , fragilita
delle ossa, possibililesioni in-
traddominali. Nel Veneto ci
sono persone affette da que-
sta forma che hanno subito
molti interventi chirurgici,
in un caso anche pit1 di 50, o
I’amputazione diuna gamba.

R

el Grappa
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Giuseppe Baschirotto, originario di Bassano del Grappa, 84 anni il 22 febbraio. Lamoglie Anna Albarello, nata a Este, ne fara 80l giorno dopo

11 progetto ¢ in collaborazio-
necon!’Unita sarcomiemela-
nomi dell’Istituto oncologico
venetodi Padovaed éstato fi-
nanziato per tre volte dalla
fondazione americana per la
ricerca sul tumore desmoide.
Ilnevo melanocitico congeni-
to gigante € una lesione dei
melanociti. Si sviluppa nel
primo trimestre di gestazio-
ne e alla nascita puo raggiun-
gere dimensioni oltre 20 cen-
timetri. Inevi melanocitici gi-
ganti si presentano come una
lesione marrone, con superfi-
cie piatta, ruvida, sollevata,
ispessita. A volte copre quasi
tutto il corpo come un nero
mantello e non ci sono al mo-
mento terapie risolutive al di
fuori di interventi chirurgici
continui e dolorosi, sostituen-
do pezzi di cute malata con
pelle sana espansa. Una bim-
ba vicentina di 10 anni € gia
stataoperata 10 voltey.
Altriprogressi?
«Attualmente presso il no-
stro laboratorio vengono ef-
fettuati esami genetici per
230 malattie. In particolare
per le malattie neurodegene-
rative sono stati introdotti in
laboratorio nuovi protocolli
diagnostici con sequenzia-
mento per patologie neurode-
generative di origine geneti-
ca: Parkinson, Alzheimer,
sclerosi laterale amiotrofica,
demenza frontotemporale,
malformazione cavernosa ce-
rebrale, paraplegia spastica,
ipertermiamalignay.

Vede molte guarigioni nei
portatoridimalattierare?
«I miracoli noi non li faccia-
mo. Dovrebbero farli i medi-
ci. C’¢ gente che viene qui
conunadiagnosieseneripar-
te con un’altra. A una madre
separata di Rimini avevano
tolto la patria potesta in se-
guito alle ferite riscontrate
sul figlio. Il bimbo era stato
messo in affido. Lei protesta-
va disperata la sua innocen-
za, manessuno voleva crede-
re alla storia delle automuti-
lazioni. E stata un’insegnan-
te di sostegno a intuire che
quelle lesioni potevano esse-
re causate dalla Lesch-Ny-
han. E quantunqueil dirigen-
tescolasticole avesseintima-

Mauro Baschirotto. Morinel 1987

to di non immischiarsi nella
faccenda, lamaestraha consi-
gliato allamadre di venire da
noi. Quando la donna ha vi-
sto altri bambini affetti dalla
stessa sindrome di suo figlio,
escoppiataapiangerey.
Confortonellatragedia.
«Un’altramamma aveva per-
so due gemellini di 3 anni per
la sindrome di Farber, che si
manifesta connoduli alle ma-
ni e poi si espande a tutto il si-
stema nervoso. Dopo aver
adottato un bimbo, é rimasta
nuovamente incinta. L’unico
consiglio che le davano i me-
dici era di abortire. Invece

o6

FONDAZIONE

Serimangoin sede fino
alle 10 di sera, mi capita
diricevere telefonate
ancheaquell'ora.

Le famiglie, emarginate,
hanno un bisogno
disperato di parlare.

| medici dopo

un po’si disaffezionano

DENTI

Quando William Nyhan,
che hadatoilnome
allasindrome, venne

qui, cidisse: «Voinonvi
rendete nemmeno conto
diche cosa state
facendo». Il primo istinto
di questi pazienti

e quello di automutilarsi

FARMACIORFANI

Pensiamo alla malattia
dei «<bambini della luna»:
lalorolavita@un'unica,
lunghissima notte.

Per sviluppare

un nuovo medicinale che
la curi, servirebbero
da10a15anni

di ricerche: non conviene

T
Giuseppe Baschirotto

noil’'abbiamo affidata al pro-
fessor Luigi Notarangelo, spe-
cialistabresciano del trapian-
todimidolloinutero.Ecosié
nato Pietro, un bellissimo
bambino, non segnato della
sindrome. Fin qui cisiamoar-
rivatiy.

Siete bravi.

«Siamo tenaci. Quando nel
1992 lanciammo il primo
concorso internazionale sul-
la genetica della malattia au-
toimmune, il premio Nobel
Renato Dulbecco mi dissua-
se: “Baschirotto, correte trop-
po! Nessuno al mondo € in
grado di scrivere un progetto
diterapia genica delle malat-
tieautoimmuni”. Ne sono ar-
rivati 13».

Che cosa pensa dell’utiliz-
zo degli embrioni per even-
tuali terapie?

«Se gli embrioni potessero
parlare e mettersi a disposi-
zione dell’'umanita come ca-
vie, allora lo farei. Ma parla-
renon possono.

Come sono assistite dallo
Stato le persone che soffro-
nodipatologieinfrequenti?
«Non sono assistite. Questi
malatinon esistono, non ven-
gono nemmeno considerati
malati. Sono soltanto un pe-
so. Facciamo il caso dello xe-
roderma pigmentoso, che col-
pisce una persona ogni
250.000. Viene chiamata la
malattia dei “bambini della
luna”, giacché perlorolavita
& come un’unica, lunghissi-
ma notte. Daniela Frieri, una
mamma della provincia di Pi-
sa, ebbe i primi sintomi a 10
anni. Ogni volta che prende-
va un po’ di sole, si riempiva
dieritemi. Nonsopportalalu-
ceelesue cellule non sono in
gradodiriparareidanniarre-
cati dai raggi ultravioletti.
Nonhamai vistoil mare, non
€ mai andata in montagna. I
vetri della sua casa e della
sua auto sono schermati.
Quando deve uscire di gior-
no, porta una maschera sul
volto. Finora ha subito una
cinquantinadiinterventi chi-
rurgici per riparare i danni al
visoealla pelle».

Non ci sono cure per le ma-
lattierare?

«Mai sentito parlare dei “far-
maci orfani”? Questi pazien-
ti non esistono neppure per
I'industria farmaceutica. Per
sviluppare un nuovo medici-
nale servono non meno di
800 milioni di euro d’investi-
mento e da 10 a 15 anni di ri-
cerche. Brevettare farmaci
per la cura di poche persone
non € economicamente con-
veniente. Imedici preferisco-
nosmontare e cambiare i pez-
zidel corpoumano. A Leonar-
do Cioce, un giovane di Bari,
hanno trapiantato fegato,
pancreas, intestino, stomaco
erene per cercare di renderlo
immune dalla sindrome di
Gardner. In futuro i pazienti
come lui saranno sottoposti
solo a terapia genica, non c’e
alcundubbio suquestoy.

E giusto che il portatore di
un morbo raro metta al
mondodeifigliarischio?
«Sono scelte personali. Io so-
no contrario all’aborto. Co-
me padre di Mauro, una cosa
posso dirla con certezza: chi
ha avuto un figlio cosi, € ma-
turato di pit».

©MARSILIOEDITORI
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«Lamiasfidacontrole malattierarey

Gente del Nord Est: Baschirotto e la fondazione in memoria del figlio
STEFANO LORENZETTO/PAGINET4E 15

50216

Accoltellamento aVillach
Ucciso un 14enne, 4 feriti

DIBLAS /PAGINAT1

Lanostracartaproviene
damaterialiriciclati odaforeste
gestiteinmaniera sostenibile

LEIDEE

RENZOGUOLO

[;OCCIDENTE
NELL'ERA \
DELLABRUTALITA

ntriploschiaffo, quelloin-

ferto in queste tumultuo-
se settimane dall’America
trumpiana all’Europa. Colpi
che fanno male, sintomi di la-
cerazione di uno storico rap-
porto e, quel che & pil grave,
diunanonricomponibile con-
cezione dellaliberaldemocra-
zia. Conunsolo colpo di telefo-
no Donald Trump vanifica,
sul piano geopolitico, lastrate-
gianordatlanticaversolaRus-
siadi Vladimir Putin degli ulti-
mitreanni./PAGINA4

A LONGARONE FIERE VERTICE DELLE IMPRESE BELLUNESI DEL SETTORE COSTRUZIONI: «<DA NOI NON RISCHIA RIPERCUSSIONI SOLO L'OCCHIALERIA»

Dazi Usa, 1l legno trema

Camera di Commercio e Provincia: bando da un milione e mezzo a sostegno del comparto

Un milione e mezzo dai Fondi di
confine per le segherie e le impre-
se del legno della provincia di Bel-
luno. In modo da prevenire even-
tuali conseguenze dei dazi di
Trump anche sui mobili. Non solo
dunque l’occhialeria, ma anche
I'industria del legno bellunese e la
filiera delle prime lavorazioni te-
mono lemisure trumpiane. L’allar-
me € stata lanciato ieri dal conve-
gno sulla forestazione, organizza-
to dall’'Uncem, I'unione delle co-
munitd montane ospitato da Lon-
garoneFiere. DALMAS /PAGINA 20

CHIES D'ALPAGO

Muore d’infarto
mentre traccia
la pista

da scialpinismo

Muore di infarto, con le pelli di foca
dascialpinismo, mentre con gli ami-
ci stava tracciando il percorso della
Transcavallo. SOSSO/PAGINA27

BELLUNO

Rimane in cella
la donna

che ha ferito

il vicino di casa

Forbiciate sul vicino: la donna ri-
manein carcere. L’arresto di Ornel-
la Gasperin ¢ stato convalidato dal
giudice./PAGINA17

VINTALACAUSA CONTRO UNICREDIT
Commissioni

e tassi alle stelle
Banca risarcisce
167 mila euro

Piccola azienda bellunese vince la
causa contro la grande banca. E
Unicredit deve restituirle 167 mi-
la403 euro./PAGINA18

MARCOZATTERIN

SELITALIA
NON DISCUTE
DI ECONOMIA

D i cosa parliamo quando ’e-
conomia va male? Non
dell’economia che va male, non
almeno dalle nostre parti. L’at-
tualita impone temi gravi, biso-
gna misurarsi con guerre globa-
li e totali, quelle contro i popoli
equelle commerciali. / PAGINA6

PEPPINO ORTOLEVA

ALLA RICERCA
DELLAPRIVACY
PERDUTA

C i troviamo spesso a dove-
re esprimere la nostra
“manifestazione di consenso”
all’'uso, anzi al “trattamento”
dei nostri dati, nelle piti varie
occasioni. E spesso una un for-
mularioda firmare. / PAGINA 4

PROGETTATO PER ALLEGGERIRE IL TRAFFICO IN VISTA DEI GIOCHI. LA SOCIETA MILANO CORTINA REPLICA A LIBERA

L’ACCORDO SUL DOPING

ILCOMMENTO
FABRIZIO BRANCOLI

SINNER
E LE RAGIONI
DELLO STOP

PAGINA37
igiorni
che
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Variante di San Vito, eccoiponti. Simico negaritardi

Laposadel primo ponte di San Vito di Cadore, costruito e messo in opera dallaMaeg diVazzola MICHIELLI/PAGINA 28

Milano-Cortina2026

LASERATAFINALEDEL FESTIVAL

Sanremo, trarime e cantautori

OSCARD’AGOSTINO

lcappello, gliimmancabili occhiali-

ni, quel sorriso beffardo incornicia-
to da aspre rughe: Antonello Venditti
esalitosul palco dell’Ariston aritirare
il premio alla carriera. Una carriera
lunga oltre mezzo secolo. Cin-
quant’anni di successi nati “sotto il se-
gnodeipesci”, diracconti e diemozio-
ni su un’Italia che cambia, che si tra-
sformae chevive./PAGINE30E 31

in poche sedute
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Antonello Venditti con Carlo Conti

bellessere
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STEFANO LORENZETTO

ono circa 8.000. Se-
condo le statistiche
colpiscono 1.000 indi-
vidui ogni 50 milioni,
altre fonti parlano di 5 ogni
10.000, altre ancora di 50
bambini su 1.000 condanna-
tifin dallanascita. Disolitole
chiamano conil cognome dei
medici che le hanno indivi-
duate per primi o degli scien-
ziati che le hanno studiate,
senzariuscireaguarirle. Qua-
siun modo per rendercele fa-
miliari: ’anemia di Fanconi,
la sindrome di Aicardi, ’an-
gioedema di Quincke, I’atas-
sia di Friedreich, il morbo di
Paget, la deformazione di Ma-
delung, il glaucoma congeni-
to di Peters, la porpora di
Schonlein-Henoch, la trom-
boastenia di Glanzmann.
Spesso le chiamano con il so-
locognome precedutodall’ar-
ticolo, come usa fra vicini di
casa: il Parkinson, I’Epstein
Barr, la Zollinger-Ellison. Ep-
pure di familiare non hanno
proprio niente. Sono malat-
tie rare. Possono aggredire
chiunque. Per questi pazienti
i medici hanno distillato gli
eufemismi pit ipocriti, che
vanno dalla «patologia seve-
rayalla «prognosi infaustay.
Gli uomini sono fatti cosi,
pensano di esorcizzare la
morte con le parole. Per esem-
pio, hanno chiamato corea di
Huntington - dal greco cho-
réia, danza — la malattia de-
scritta per primo dal medico
newyorkese George Hunting-
tonnel 1872, contrassegnata
dai movimenti involontari
che scuotonoil paziente e che
si accompagnano a una pro-
gressivademenza. Manel Me-
ridione d’Italia la conosceva-
no gia come ballo di San Vito.
Una delle sindromi genetiche
pititragiche édiventatapoeti-
camente Cri du chat, perchéil
neonato appena partorito
emette un flebile gemito simi-
le al miagolio del gatto, anzi-
chéunnormalevagito.
Giuseppe e Anna Baschirot-
to hanno avuto una sfortuna
in piti. Solo dopo un quartodi
secolo s’e scoperto che cosa
avesse ucciso Mauro, il loro
terzogenito: Apeced, acroni-
mo che in inglese sta per po-
liendocrinopatia autoimmu-
ne con candidiasi e displasia
ectodermica. Quando mori,
i119maggio 1987, stava com-
pletando con profitto la pri-
ma classe all’istituto per geo-
metri. Nel 1970 i Baschirotto
avevano perso Silvia, lasecon-
dogenita, tre mesi di vita, per
una broncopolmonite. Oggi
glirestanoduefigliesane.
Qualsiasi altra coppia non
avrebbe resistito a una trage-
dia di queste proporzioni.
Non Baschirotto, originario
diBassano del Grappa, 84 an-
ni il 22 febbraio, barba da
profeta, che ha passato la vi-
taa cercardicapire: prima al-
la facolta di sociologia di
Trento, dove ha avuto per
compagni di studi Romano
Prodi, Francesco Alberoni,
Beniamino Andreatta e Rena-
to Curcio («allora era un
sant'uomoy), poi nelle aule
scolastiche, dove ha insegna-
to materie scientifiche, infi-
ne nella multinazionale Ho-
neywell. Non sua moglie An-
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«Nel ricordo dinostro figlio, morto
a16 anni con 1 capelli bianchi,
cerco cure per 8 milamalattie rare»

Ha creato una fondazione benedetta da Watson, il premio Nobel che scopriil Dna

na, nata a Este, che festeggia
gli 80 il giorno dopo il com-
pleanno del marito, exdocen-
tedilettere, coraggiosacome
sanno esserlo solo le madri
fatte per portareilmondo, co-
strettaa seppellireil suoscric-
ciolo di appena 16 anni con i
capelli gia completamente
bianchi, come se fosse stato
unvecchiodi90, 'estremo ol-
traggiodell’Apeced.

Cosi in una villa cinque-
centesca a Costozza di Lon-
gare, nel Vicentino, hanno
creato in ricordo del figlio
la Fondazione malattie rare
Mauro Baschirotto. E venu-
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DIAGNOSI

Mauro comincit a star
male ad Asiago. La prima
diagnosi fu polinevrite.
Solo dopo 10 anni che
eramorto fu scoperta
I'Apeced, che provoca
problemi endocrini,
ritardo nella crescita

e canizie precoce

TRASFUSIONI

Franco Panizon, noto
primario pediatra
diTrieste, e isuoi
medici quando
esaurivano le scorte

di sangue si praticavano
un salasso per darglielo.
Ma poi sopraggiunse
unameningite

ESPLORATORE

Intelligente, pieno

di curiosita, era il saggio
della famiglia.

Voleva che i medici
sperimentassero

le cure su di lui.

Manon si sentiva

una cavia. Allafine

ci disse: «Sono stanco»

toabenedirlail professor Ja-
mes Watson, premio Nobel
per la medicina, il biologo
di Chicago chenel 1953 sco-
priil Dna. Perché qui siamo
sulla frontiera della geneti-
ca. Cilavorano una ventina
fra medici e ricercatori, «di
preferenza frai28 ei38 an-
ni, ’eta produttiva piti ferti-
le per uno scienziatoy, spie-
ga Baschirotto, «me lo disse
Rita Levi Montalcini». Per
ogni malattia rara sono in
contatto con i migliori cer-
velli del mondo. Non & un
ospedale vero e proprio, an-
che se periodicamente rico-
vera gruppi di pazienti afflit-
ti dal medesimo morbo.
«Forniamo assistenza per
500 malattie rare, in 80 di
queste possiamo considerar-
ciparticolarmente espertiy.
Famale leggere i messaggi
che ogni giorno giungono a
Costozza. Diego: «Sono un pa-
pachehailfiglio affetto dalla
sindrome di Leigh, non cono-
sconiente di questa malattia,
potete aiutarmi?». France-
sca: «Mia figlia € nata con la
microtia dell’orecchio de-
stro. Ho visto che & nella vo-
stra lista delle malformazio-
ni: sono disperata. C’& qual-
cun altro che sia o sia stato
nellastessasituazione?».1ge-
nitori Baschirotto a tutti pos-
sono rispondere: «Noi». E
questo il dolore, & questo il
miracolo.
ProfessorBaschirotto, quan-
dosiammalo Mauro?
«Quando aveva un anno di vi-
ta. Allanascitaerasanoy.
Cheaccadde?
«Passavamo le vacanze d’ago-
sto ad Asiago. Mauro comin-
cio a manifestare difficolta
motorie. Era sempre pitt de-
bole. Lo portammo subito
all’ospedale di Vicenza. La
prima diagnosi fu polinevri-
te. Lo imbottirono di antibio-
tici. Sembro che migliorasse.
Oggi penso che quella cura
sia stata I’evento scatenante,
che abbia destabilizzato il
suo sistema immunitario.
Ma ¢ solo una supposizione,
prove non ne ho. Solo dieci
anni dopo che era morto fu
diagnosticatal’Apeced».
Le cognizioni scientifiche
erano quelle che erano.
«Gia. Tutti parlavano di ma-
lattia autoimmune, cioé di
uno stato patologico per cui
l'organismo produce anticor-
pi che lo danneggiano. Ma
nessunoavevacollegato’au-
toimmunita al difetto di un
unico gene, come fece il pro-
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Giuseppe Baschirotto e Anna Albarello con iricercatori dellaFondazione malattie rare Mauro Baschirotto

fessor Stylianos Antonara-
kis, genetista di Ginevra. Al-
loralachiamavano candidia-
sicronica mucocutanea. Sisa-
peva che dava origine a pro-
blemi endocrini, ritardo nel-
la crescita, malformazione
delle unghie, canizie preco-
ce. La candida, un genere di
funghi normalmente presen-
ti nelle mucose e nella cute
dell’'uvomo, in Mauro scatena-
vareazioni abnormip.

Dachi fupresoincura?
«Dal professor Franco Pani-
zon, noto primario pediatra
di Trieste. Mauro aveva biso-
gno di sangue prelevato da
donatori altamente reattivi
alla candida, congelato e
scongelato sette-otto volte
prima della trasfusione.
Quando le scorte erano esau-
rite, i medici e lo stesso Pani-
zon si praticavano un salasso
per dargli il sangue necessa-
rio. Finché a 8 anni la candi-
daprodusse unameningitey.
Com’e possibile?

«E cio che mi chiesi anch’io.
Al massimo provoca il mu-
ghettoinbocca. Inveceil fun-

go supero la barriera ema-
toencefalica. Era un sabato
mattina. La diagnosi non fu
immediata. Otto specialisti
chiamati a consulto all’ospe-
dale di Vicenza si rifiutarono
di infilare I’ago nel rachide
per paura che la candida en-
trasse nel midollo spinale.
Cercammo invano un elicot-
tero per portare nostro figlio
ormai in coma a Trieste. Alla
fine trovammo un’ambulan-
za, ma nessun medico volle
assumersiil rischio diaccom-
pagnarci: temevano che Mau-
romorisse nel trasportoy.
Pazzesco.

«Solo un’infermiera si offri di
venire, ma fuori dall’orario
di lavoro. Panizon abbando-
no un congresso medico a
Bolzano per precipitarsial ca-
pezzale di Mauro. Alle 10 di
sera, con |’esito dell’ago aspi-
rato in mano, spalanco alcu-
nilibroni e mi disse: “Mi aiuti
acercare qualcosanellalette-
raturascientifica che assomi-
gli a questa immagine”. Era
incerto fra toxoplasmosi e
candida. Alle 3 del mattino,

stremato, concluse: “Per me
é candida”. Decise di inietta-
reinvenail fungizone, unve-
leno. La temperatura sali a
43 gradi. Nonostante il feb-
brone, Mauro tremava dal
freddo. Civollero tre, cinque,
dieci coperte. In questo modo
il professore ci regald nostro
figlio per altri otto anni».
Maurosirendeva contodel
suostato?

«Eccome. Voleva che i medi-
ci sperimentassero le cure su
dilui, chetrovassero unrime-
dio per i coetanei. Si sentiva
un esploratore, non un cavia.
Ogni due mesi era sottoposto
a un’ispezione della mucosa
gastrica. Mentre seguiva la
sonda sul monitor, stringeva
il braccio del ricercatore co-
me per dirgli: “Prelevali”».
Ascuolacomeandava?
«Bene, nonostante lo conside-
rassero un extraterrestre e
fosse costretto ad assenze an-
che di tre mesi. Intelligente,
pieno di curiosita, era il sag-
gio della famiglia, I’ago della
bilancia fralesorelley.
Avevate messo in conto di
poterlo perdere?
«Nonvolevamo pensarci. C’e-
ralasperanza chesaltasse fuo-
riuna cura. Un giorno Mauro
cidisse: “Sonostanco”.
Come giunselafine?
«Polmonite interstiziale. La
candida colonizzo i polmoni.
Imedici ci lasciavano seguir-
loinrianimazione, chiedeva-
no consiglio anoi su che cosa
fare. Fuintubato. Entroin co-
maenonsisveglio pit.
Daallora quanti casidi Ape-
cedhavisto?

«Sette o otto, comprese tre so-
relle di Bassano del Grappa,
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Iricercatori con gli studentiin visita alla Fondazione Mauro Baschirotto a Costozzadi Longare (Vicenza)

duedelle quali poi decedutey.
Vi arrivano molte richieste
diaiuto?

«Se rimango in sede fino alle
10disera, micapitadiriceve-
re telefonate anche a quell’o-
ra. Le famiglie sono vittime
di un’emarginazione terrifi-
cante, hanno un bisogno di-
sperato di parlare. I medici,
non trovando le cure, dopo
un po’ si disaffezionano ai
drammi di questi pazienti.
Eppure le malattie rare rap-
presentanounlaboratoriona-
turale straordinario anche
per le altre patologie. Quan-
do il professor William Ny-
han, che con Michael Lesch
ha dato il nome alla sindro-
me di Lesch-Nyhan, venne
qui nel 1996, ci disse: “Voi
nonvirendete nemmeno con-
todichecosastatefacendo. E
la prima volta che mi capita
di vedere radunati 13 malati
di Lesch-Nyhan”. Lui, il mas-
simo esperto mondiale. Per
la Lesch-Nyhan abbiamo
pubblicato gli studi in vitro
dellaproteina, manon c’¢ an-
corauna terapia definitivay.
QuantisonocolpitiinItalia?
«Noi ne conosciamo 29. E
una sindrome legata al cro-
mosoma X, che ha il 50 per
cento di probabilita d’essere
trasmessa dalla madre al fi-
glio maschio. La mancanza
di un enzima induce autoag-
gressivita in chi ne € colpito.
Almalato, costretto in carroz-
zella, bisogna applicare spe-
ciali tutori per bloccargli le
mani, altrimenti si mangereb-
be le dita. Cid nonostante ca-
pita che si porti via a morsi
pezzi di labbra o mezza lin-
gua, per cui spesso & necessa-

rio estirpargli tutti i denti.
Mai lasciare questi soggetti
vicino al muro o al termosifo-
ne: ci picchierebbero contro
la testa. Il loro istinto prima-
rio é ferirsi. Ma sono ragazzi
intuitivi. Michelino ha sca-
gliato lontano da sé un tiran-
nosauro di gomma che gli
avevano regalato, gridando:
“Naian!”, cioé Nyhan:laden-
tatura del rettile gli ricorda-
valapropria malattiay.

Pero avete conseguito mol-
tisuccessisualtri fronti.
«Laleucodistrofiametacroma-
tica ora si cura con la terapia
genica, iniziata grazie allano-
stra determinata volonta e fi-
nanziata per pittdi 10 anni al
San Raffaele di Milano. Poi
Telethon e alcune industrie
farmaceutiche hanno com-
pletato questo strepitoso pro-
getto. La primogenitura ci e
stata riconosciuta dai profes-
sori Alessandro Aiuti e Luigi
Naldini nel libro La cura ina-
spettata. La grande sfida che
orastiamoaffrontando élate-
rapia genica della malattia di
Lafora. Abbiamo accolto I’ap-

I coniugiBaschirotto sul Ponte degli AlpiniaBassanod

pello di una mamma, un’av-
vocata di Perugia, che hail fi-
glio affetto da questo morbo,
eabbiamo bandito1'undicesi-
ma edizione del nostro pre-
miointernazionale di terapia
genica per un importo di
150.000 euro, assegnato al
gruppo di ricerca madrileno
del professor José Maria Ser-
ratosa Fernandez, in collabo-
razione con la professoressa
Cinzia Costa di Perugia. Inol-
tre il nostro team sta studian-
do due rare malattie in ambi-
tooncologico: la fibromatosi
desmoide e il nevo melanoci-
tico congenito gigantey.

Mai sentite nominare.

«La fibromatosi desmoide €
una rara forma che colpisce
soprattutto le donne in eta
fertile, con neoplasie fibro-
muscolari e riduzione della
motilita articolare , fragilita
delle ossa, possibililesioni in-
traddominali. Nel Veneto ci
sono persone affette da que-
sta forma che hanno subito
molti interventi chirurgici,
in un caso anche pit1 di 50, o
I’amputazione diuna gamba.

R

el Grappa
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Giuseppe Baschirotto, originario di Bassano del Grappa, 84 anni il 22 febbraio. Lamoglie Anna Albarello, nata a Este, ne fara 80l giorno dopo

11 progetto ¢ in collaborazio-
necon!’Unita sarcomiemela-
nomi dell’Istituto oncologico
venetodi Padovaed éstato fi-
nanziato per tre volte dalla
fondazione americana per la
ricerca sul tumore desmoide.
Ilnevo melanocitico congeni-
to gigante € una lesione dei
melanociti. Si sviluppa nel
primo trimestre di gestazio-
ne e alla nascita puo raggiun-
gere dimensioni oltre 20 cen-
timetri. Inevi melanocitici gi-
ganti si presentano come una
lesione marrone, con superfi-
cie piatta, ruvida, sollevata,
ispessita. A volte copre quasi
tutto il corpo come un nero
mantello e non ci sono al mo-
mento terapie risolutive al di
fuori di interventi chirurgici
continui e dolorosi, sostituen-
do pezzi di cute malata con
pelle sana espansa. Una bim-
ba vicentina di 10 anni € gia
stataoperata 10 voltey.
Altriprogressi?
«Attualmente presso il no-
stro laboratorio vengono ef-
fettuati esami genetici per
230 malattie. In particolare
per le malattie neurodegene-
rative sono stati introdotti in
laboratorio nuovi protocolli
diagnostici con sequenzia-
mento per patologie neurode-
generative di origine geneti-
ca: Parkinson, Alzheimer,
sclerosi laterale amiotrofica,
demenza frontotemporale,
malformazione cavernosa ce-
rebrale, paraplegia spastica,
ipertermiamalignay.

Vede molte guarigioni nei
portatoridimalattierare?
«I miracoli noi non li faccia-
mo. Dovrebbero farli i medi-
ci. C’¢ gente che viene qui
conunadiagnosieseneripar-
te con un’altra. A una madre
separata di Rimini avevano
tolto la patria potesta in se-
guito alle ferite riscontrate
sul figlio. Il bimbo era stato
messo in affido. Lei protesta-
va disperata la sua innocen-
za, manessuno voleva crede-
re alla storia delle automuti-
lazioni. E stata un’insegnan-
te di sostegno a intuire che
quelle lesioni potevano esse-
re causate dalla Lesch-Ny-
han. E quantunqueil dirigen-
tescolasticole avesseintima-

Mauro Baschirotto. Morinel 1987

to di non immischiarsi nella
faccenda, lamaestraha consi-
gliato allamadre di venire da
noi. Quando la donna ha vi-
sto altri bambini affetti dalla
stessa sindrome di suo figlio,
escoppiataapiangerey.
Confortonellatragedia.
«Un’altramamma aveva per-
so due gemellini di 3 anni per
la sindrome di Farber, che si
manifesta connoduli alle ma-
ni e poi si espande a tutto il si-
stema nervoso. Dopo aver
adottato un bimbo, é rimasta
nuovamente incinta. L’unico
consiglio che le davano i me-
dici era di abortire. Invece
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FONDAZIONE

Serimangoin sede fino
alle 10 di sera, mi capita
diricevere telefonate
ancheaquell'ora.

Le famiglie, emarginate,
hanno un bisogno
disperato di parlare.

| medici dopo

un po’si disaffezionano

DENTI

Quando William Nyhan,
che hadatoilnome
allasindrome, venne

qui, cidisse: «Voinonvi
rendete nemmeno conto
diche cosa state
facendo». Il primo istinto
di questi pazienti

e quello di automutilarsi

FARMACIORFANI

Pensiamo alla malattia
dei «<bambini della luna»:
lalorolavita@un'unica,
lunghissima notte.

Per sviluppare

un nuovo medicinale che
la curi, servirebbero
da10a15anni

di ricerche: non conviene

T
Giuseppe Baschirotto

noil’'abbiamo affidata al pro-
fessor Luigi Notarangelo, spe-
cialistabresciano del trapian-
todimidolloinutero.Ecosié
nato Pietro, un bellissimo
bambino, non segnato della
sindrome. Fin qui cisiamoar-
rivatiy.

Siete bravi.

«Siamo tenaci. Quando nel
1992 lanciammo il primo
concorso internazionale sul-
la genetica della malattia au-
toimmune, il premio Nobel
Renato Dulbecco mi dissua-
se: “Baschirotto, correte trop-
po! Nessuno al mondo € in
grado di scrivere un progetto
diterapia genica delle malat-
tieautoimmuni”. Ne sono ar-
rivati 13».

Che cosa pensa dell’utiliz-
zo degli embrioni per even-
tuali terapie?

«Se gli embrioni potessero
parlare e mettersi a disposi-
zione dell’'umanita come ca-
vie, allora lo farei. Ma parla-
renon possono.

Come sono assistite dallo
Stato le persone che soffro-
nodipatologieinfrequenti?
«Non sono assistite. Questi
malatinon esistono, non ven-
gono nemmeno considerati
malati. Sono soltanto un pe-
so. Facciamo il caso dello xe-
roderma pigmentoso, che col-
pisce una persona ogni
250.000. Viene chiamata la
malattia dei “bambini della
luna”, giacché perlorolavita
& come un’unica, lunghissi-
ma notte. Daniela Frieri, una
mamma della provincia di Pi-
sa, ebbe i primi sintomi a 10
anni. Ogni volta che prende-
va un po’ di sole, si riempiva
dieritemi. Nonsopportalalu-
ceelesue cellule non sono in
gradodiriparareidanniarre-
cati dai raggi ultravioletti.
Nonhamai vistoil mare, non
€ mai andata in montagna. I
vetri della sua casa e della
sua auto sono schermati.
Quando deve uscire di gior-
no, porta una maschera sul
volto. Finora ha subito una
cinquantinadiinterventi chi-
rurgici per riparare i danni al
visoealla pelle».

Non ci sono cure per le ma-
lattierare?

«Mai sentito parlare dei “far-
maci orfani”? Questi pazien-
ti non esistono neppure per
I'industria farmaceutica. Per
sviluppare un nuovo medici-
nale servono non meno di
800 milioni di euro d’investi-
mento e da 10 a 15 anni di ri-
cerche. Brevettare farmaci
per la cura di poche persone
non € economicamente con-
veniente. Imedici preferisco-
nosmontare e cambiare i pez-
zidel corpoumano. A Leonar-
do Cioce, un giovane di Bari,
hanno trapiantato fegato,
pancreas, intestino, stomaco
erene per cercare di renderlo
immune dalla sindrome di
Gardner. In futuro i pazienti
come lui saranno sottoposti
solo a terapia genica, non c’e
alcundubbio suquestoy.

E giusto che il portatore di
un morbo raro metta al
mondodeifigliarischio?
«Sono scelte personali. Io so-
no contrario all’aborto. Co-
me padre di Mauro, una cosa
posso dirla con certezza: chi
ha avuto un figlio cosi, € ma-
turato di pit».
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