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• Attualmente ha 18 anni; sintomi da quando ne aveva 1; diagnosi a 9 anni

• Storia familiare di C1-INH-HAE (padre, nonna e altri parenti affetti), scoperta dopo
la diagnosi di Anna

• All’età di circa 11 anni due attacchi alla settimana nonostante profilassi con tranex

• Sua madre ci chiede aiuto per il continuo cattivo umore di Anna, forse in parte 
dovuto alla alta frequenza dei sintomi. I suoi risultati a scuola peggiorano di 
settimana in settimana

• Primo contatto con il nostro dipartimento di psicologia clinica per offrire supporto
ad Anna e alla sua famiglia. 

• Attualmente effettua profilassi con C1 inibitore (1.500 U.I. due vv/settimana) con 
ridotta frequenza e severità dei sintomi. Successo o Sconfitta? Anna ha lasciato la 
scuola. Non studia e non lavora. 

La Storia di Anna









Impatto 
dell’angioedema 

sulla vita dei 
pazienti

Bygum  A. et al. Acta Derm Venereol 2015



Bygum A. et al.  Acta Derm Venereol 2015



“Mostly, it limits my ability to do any physical sport...for example, 
during physical education class at school, I can’t do all the same 

things as myclassmates….I have to do a lot less physically”

Bygum et al.  Acta Derm Venereol 2015



Aygören-Pürsün et al. Orphanet Journal of Rare Diseases 2014

ASSENTEISMO  SCUOLA/LAVORO 
DURANTE  UN  ATTACCO  DI  ANGIOEDEMA



Aygören-Pürsün et al. Orphanet Journal of Rare Diseases 2014

IMPATTO DI C1-INH-HAE SU CARRIERA 
ED ISTRUZIONE 





Allergy. 2016 Aug;71(8):1203-9

Questionari Qualità di Vita
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• L’angioedema ereditario da carenza di C1 inibitore è caratterizzato da 

estrema variabilità e imprevedibilità degli attacchi

• Lo stress psicologico è riconosciuto come fattore trigger degli attacchi di 

angioedema 

• Da un punto di vista bio-psico-sociale, lo stress di natura psicologica, 

sociale e ambientale pare avere un forte effetto sulle condizioni fisiche
delle persone, sia in presenza che in assenza di patologie

Gli scopi sono: 

• Esplorare il ruolo delle emozioni e dello stress sull’insorgenza degli
attacchi, e le strategie di regolazione delle emozioni, per la prima volta in 

un gruppo di pazienti pediatrici con angioedema ereditario e in due gruppi di 

controllo affetti da altre patologie croniche (diabete mellito e artrite

reumatoide giovanile)

• Ricercare similitudini e differenze tra i 3 gruppi in termini di interazione tra

stress e manifestazioni della patologia

Background e Scopo dello Studio



Si tratta di un disegno di ricerca 

quali-quantitativo, con l’uso di:

- un’intervista che viene 

audioregistrata, trascritta ed 

analizzata attraverso metodi di 

analisi narrativa;

- scale self-report e di 

performance somministrate a 

genitori e bambini e validate 

sulla popolazione normativa per 

la fascia d’età corrispondente 

Criteri di inclusione dei partecipanti:
- avere tra i 7 e i 17 anni,
- aver ricevuto la diagnosi da almeno 
1 anno,
- non avere una diagnosi di deficit o   
di disturbo dello sviluppo  

Strumenti utilizzati

AI GENITORI: 

Intervista sull’esperienza di malattia Intervista strutturata sull’esperienza di 

malattia

Test sul comportamento del bambino 

parent-report Child Behavior Check-

List(Achenbach&Rescorla, 2000)

Pediatric Quality of Life parent-report 

(Vaarni, 1999)

Indice Severity HAE parent-report 

(Bygum, 2015)

AI GIOVANI:

Coddington Life Events Scale for 

Cildren (Coddington, 1999; Sogos, 

2009))

Pedatric Quality of Life children-report 

(Vaarni, 1999)

Alexithymia Questionnaire for Children

(Di Trani et al, 2010)

Physiological Hyperarousal Scale 

(Laurent, 2001)

Level of Emotional Awareness Scale for 

Children (Marchetti et al., 2010)

Coping Response Inventory (Scozzari

et al, 2015)

Metodi dello Studio



L’analisi delle interviste:
Strumenti somministrata a n. 28 

pazienti e coppie genitoriali con HAE dai 

centri di:

- Napoli (13),

- Roma (6),

- Milano (5),

- Padova (4);

- 10 pazienti e genitori con diabete 

mellito tipo I;

- 14 pazienti e genitori con malattie 

reumatologiche.

(1) Interpretazione 
dei trigger

(4) Strategie di gestione

(2) Elaborazione della 
diagnosi

(3) Dialogo con il giovane
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ai genitori:

INTERVISTE

ai genitori:

INTERVISTE

l’80% dei genitori riconosce 

il ruolo dello stress e di 
emozioni intense, negative e 

positive,  nello scatenarsi 
degli attacchi.

70 % dei genitori 
ritiene che emozioni 
quali la rabbia o la 

tristezza influenzino 
l’equilibrio glicemico

solo         il 30% dei 
genitori attribuisce 
un ruolo allo stress 
nell’esacerbarsi dei 

sintomi

Ai genitori: test sul 
comportamento 

del bambino

Ai genitori: test sul 
comportamento 

del bambino

Solo 1 condizione di 
rischio psicopatologico 

Area delle comptenze: il 
58% dei bambini 

presenta valori oltre il 
cut-off.*

25% evidenzia 
difficoltà di tipo 

DEPRESSIVO

valori clinici nella 
scala delle 

LAMENTELE 
SOMATICHE per il 
50% dei soggetti

Test sullo stressTest sullo stress

I livelli di stress 
percepito sono più 
alti della norma per 
il 75% dei soggetti

solo il 33% dei 
giovani riporta 
livelli di stress 
maggiori della 

norma

solo il 33% dei 
giovani riporta 
livelli di stress 
maggiori della 

norma

Test sull’AlessitimiaTest sull’Alessitimia

60% dei soggetti 
deficitari

100% dei soggetti 
deficitari

83%  dei giovani 
deficitari

Test sulla 
Consapevolezza 

Emotiva

Test sulla 
Consapevolezza 

Emotiva

76% dei soggetti 
deficitari

63% dei soggetti 
deficitari

83% dei giovani
deficitari
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*(n.1 soggetto risulta clinico con problematiche di tipo internalizzante (ansioso/depressive)

Risultati preliminari (I) 



ai genitori e ai 
giovani:

Qualità della vita

ai genitori e ai 
giovani:

Qualità della vita

M: 1663(G) M: 1547(F)

(max 2300)

Principali difficoltà nella 

sfera della salute fisica e 
psicosociale

M: 1884(G) M: 1839(F)

(max: 2800) 

Principali difficoltà nella 

sfera del trattamento e dei 
sintomi

M:1701(G) M:1575(F)

(Max: 2200)

Principali difficoltà: area 

della comunicazione con 
medici, dolore

Test sull’arousalTest sull’arousal

MEDIA: 31,2: DS: 10.5)

Principali sintomi(arrossire, 

mani sudate, formicolio) 

MEDIA: 31,5: DS: 5,62

(giramenti di testa, tremori, 

brividi freddo)

(MEDIA: 35; DS: 12,6)

(formicolio, torpore, non 

riuscire a stare fermi da 
seduti)

Test sul copingTest sul coping

Prevalenza di strategie di 

EVITAMENTO DEI PROBLEMI

Prevalenza di risposte di 

EVITAMENTO DEI PROBLEMI

Prevalenza di risposte di 

APPROCCIO AL PROBLEMA

Ai genitori: indice severity hae
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prophy

laxis 

ever

TOT media 

attacch

i 

ultimo 

mese

1 3 0 2 2 1 1 9 0-1

2 3 0 2 0 1 0 6 3

3 3 1 2 0 1 0 7 2

4 3 1 2 2 0 0 8 3-4

5 1 1 2 0 0 0 4 0-1

6 2 1 2 2 0 0 7 2-3

7 1 1 0 0 0 0 2 0

8 2 1 0 2 0 0 5 0

9 3 1 2 0 0 0 6 2

Bygum A, Fagerberg CR, Ponard D, Monnier N, Lunardi J, 

Drouet C. Mutational spectrum and phenotypes in Danish

families with hereditary angioedema because of C1 

inhibitor deficiency. Allergy 2011; 66: 76–84.

Risultati preliminari (II)



Conclusioni
• L’ipotesi che lo stress emotivo funga da fattore trigger per lo scatenamento di 

attacchi di angioedema è ancora tutto da dimostrare 

• Gli alti livelli di stress percepito ed i deficit nella regolazione emotiva sembrano 
evidenziare una fragilità psicologica dei giovani con Angioedema Ereditario. 
Ciò potrebbe essere connesso alla percezione della imprevedibilità degli 
attacchi di angioedema

• Tutti i gruppi mostrano un deficit significativo nelle competenze della
regolazione emotiva. Questo dato supporta l’ipotesiche si tratti di una
cratteristica commune a tutti i pazienti con malattie croniche

• E’ necessaria la messa a punto di interventi rivolti ai pazienti, alle loro famiglie 
ed alla comunicazione medico-paziente che possano migliorare il 
fronteggiamento della malattia nella vita quotidiana
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