
ALLEGATO B1                                                                                               
PRINCIPI ATTIVI APPROVATI PER IL TRATTAMENTO DELLE 
MALATTIE RARE DERMATOLOGICHE                                                                       

Principi attivi approvati Utilizzi approvati dal Tavolo Tecnico 
Lichen sclerosus et atrophicus 
Dermatite erpetiforme 
Pemfigo 
Pemfigoide bolloso 
Pemfigoide benigno delle mucose 
Incontinentia Pigmenti 
Malattia di Darier 
Epidermolisi bollosa 
Ipercheratosi epidermolitica 
Ipoplasia focale dermica 
Aplasia congenita della cute 
Sindrome Kid 
Ittiosi congenite 
Sindrome di Behçet 

Antibiotici topici 

EEC 
Pemfigoide benigno delle mucose 
Malattia di Darier 
Epidermolisi bollosa 
Ittiosi congenite 

Antimicotici topici 

Sindrome di Behçet 
Lichen sclerosus et atrophicus 
Pemfigo 
Pemfigoide bolloso 
Pemfigoide benigno delle mucose 
Malattia di Darier 
Epidermolisi bollosa 
Ittiosi congenite 
Sindrome di Behçet 

Cortisonici topici 

EEC 
Malattia di Darier 
Pemfigo 
Pemfigoide bolloso 

Formulazioni a base di ossido di zinco 

Lichen sclerosus et atrophicus 
Dermatite erpetiforme Idroxizina cloridrato per os  

(trattamento sintomatico per il prurito) Pemfigoide bolloso 
Cetirizina e Levocitirizina 
(già in fascia A limitatamente alla nota Aifa 89) 

Pemfigoide bolloso 

Topici per afte, inclusi anestetici locali Sindrome di Behçet 
Azatioprina Sindrome di Behçet 
Colchicina Sindrome di Behçet 



Eritrocheratodermia simmetrica progressiva 
Eritrocheratodermia variabile 
Ipercheratosi epidermolitica 
Sindrome di Sjogren-Larsson 
Xeroderma pigmentoso 
Malattia di Darier 
Pachidermoperiostosi 

Retinoidi sistemici come Acitretina  

Ittiosi congenite 
Lichen sclerosus et atrophicus 
Eritrocheratodermia simmetrica progressiva 
Eritrocheratodermia variabile 
Ipercheratosi epidermolitica 

Retinoidi topici 
(possono includere tretinoina, tazarotene, 
isotretinoina, a seconda della particolare condizione) 

Xeroderma pigmentoso 
Tacrolimus topico Lichen sclerosus et atrophicus 
Talidomide Sindrome di Behçet 
Dapsone per os Dermatite erpetiforme 

Epidermolisi bollosa Abbigliamento in seta e silicone 
Ittiosi congenite (solo nel primo mese di vita) 
Sindrome di Ehlers-Danlos 
Sindrome di Maffucci 

Bende per compressione elastica 

Sindrome di Klippel Trenaunay 
Pemfigo 
Pemfigoide bolloso 

Fasciature e retine elastiche per medicazione 

Epidermolisi bollosa 
Pemfigo 
Pemfigoide bolloso 

Garze di cotone (o di tessuto/non tessuto)  

Epidermolisi bollosa 
Pemfigo 
Pemfigoide bolloso 

Garze medicate con specifiche caratteristiche limite 
di composizione 

Epidermolisi bollosa 
Pemfigoide bolloso 
Incontinentia Pigmenti 
Ittiosi congenite 
EEC 

Medicazioni per ulcere con specifiche caratteristiche 
limite di composizione 

Ipercheratosi epidermolitica 
Epidermolisi bollosa Medicazioni per ulcere avanzate con specifiche 

caratteristiche limite di composizione Ipoplasia focale dermica 
Sindrome Kid 
Malattia di Darier 
Sindrome di Sjogren-Larsson 
Ittiosi congenite 
EEC 
Eritrocheratodermia variabile 
Ipercheratosi epidermolitica 
Eritrocheratodermia simmetrica progressiva 

Cheratolitici con specifiche caratteristiche limite di 
composizione 
(includono anche crema all'urea 10-30% e/o vaselina 
salicilica 5-10-20%, a seconda della particolare 
condizione) 

Cheratosi follicolare acuminata 



Malattia di Darier 
Epidermolisi bollosa 
Ipercheratosi epidermolitica 
Aplasia congenita della cute 
Ittiosi congenite 
EEC 
Eritrocheratodermia simmetrica progressiva 

Detergenti con specifiche caratteristiche limite di 
composizione 

Eritrocheratodermia variabile 
Epidermolisi bollosa 
Ipercheratosi epidermolitica 
Aplasia congenita della cute 
EEC 
Eritrocheratodermia simmetrica progressiva 
Eritrocheratodermia variabile 
Sindrome di Parry- Romberg 
Sindrome Kid 
Dermatite erpetiforme 
Lichen sclerosus et atrophicus 
Pemfigoide benigno delle mucose 
Malattia di Darier 

Emollienti e/o idratanti con specifiche caratteristiche 
limite di composizione 

Ittiosi congenite 
Epidermolisi bollosa 
EEC 
Malattia di Darier 
Ittiosi congenite 
Xeroderma pigmentoso 
Discheratosi congenita 
Sindrome del nevo displastico 
Albinismo 
Sindrome di Cockaine 

Fotoprotettori con specifiche caratteristiche limite di 
composizione 

Sindrome di Leopard 
Vitamina E in specifica formulazione topica  Lichen sclerosus et atrophicus 
Eosina 2% soluzione acquosa  Pemfigo 
 


