Mitocon

Insieme per lo studio e la cura
delle malattie mitocondriali 0DV

RELAZIONE ATTIVITA’ MITOCON ODV

FONDI 5 PER MILLE DELL'IRPEF ANNO FINANZIARIO 2019 RELATIVO
ALL’ACCANTONAMENTO EMERGENZA Covid-19 DELL’ A.F. 2019

Mitocon - Insieme per lo studio e la cura delle Malattie Mitocondriali Odv (di seguito Mitocon)

indirizza la sua attivita di volontariato in favore delle persone colpite da patologie di origine

mitocondriale e svolge attivita di informazione, sensibilizzazione, prevenzione e sostegno alla ricerca

in relazione alle problematiche connesse.

Nata nel 2007, Mitocon e Iscritta al Registro del Volontariato della Regione Lazio — Sezione Il n® 705 del

8/9/2008. Nel 2020, nel rispetto della normativa in materia per gli Enti del Terzo Settore, Mitocon ha

adeguato il proprio Statuto rendendolo conforme a quanto previsto dal D. Lgs. 117/2017.

L’Organizzazione ¢ priva di scopo di lucro e basa la propria attivita sull’apporto personale, spontaneo

e gratuito dei propri consociati.

Per realizzare gli scopi associativi, Mitocon intende agire secondo le seguenti modalita:

realizzare azioni a supporto dei malati di patologie mitocondriali per favorirne I'acquisizione
del maggior livello di autonomia, la crescita personale e il reinserimento sociale e lavorativo;
fornire supporto informativo, di assistenza e di sostegno morale ai pazienti e alle loro famiglie,
favorire la loro partecipazione e il loro coinvolgimento nel miglioramento della qualita della
loro vita;

promuovere attivita di ricerca scientifica e di studio finalizzate allo sviluppo delle conoscenze
scientifiche e mediche per la cura delle malattie di origine mitocondriale, identificando e
finanziando progetti di ricerca sia a livello nazionale che internazionale, promuovendo e
incoraggiando una collaborazione nazionale e internazionale per le citate patologie, anche
attraverso la condivisione di dati aggregati acquisiti autonomamente nel rispetto del
Regolamento (Ue) 2016/679 (GDPR) per la finalita di supportare I'intera comunita nella ricerca
di trattamenti e cure;

diffondere informazioni scientifiche e curare la pubblicazione di materiale scientifico,
divulgativo e informativo; promuovere anche attraverso i mass-media, i social network, le
campagne di prevenzione, educazione e sensibilizzazione su tutte le problematiche legate alle
patologie di origine mitocondriale;

dare voce alle persone affette da malattie mitocondriali e sviluppare attivita di advocacy con
il coinvolgimento di tutti gli stakeholders;
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- fornire alle persone affette da patologie mitocondriali servizi di orientamento per accedere
all’assistenza sociale e sociosanitaria, promuovendo e favorendo la loro integrazione sociale;

- promuovere ogni iniziativa volta a favorire il contatto diretto o mediato tra le famiglie,
fornendo un concreto sostegno operativo, psicologico e sociale per sostenere la formazione di
gruppi di auto-mutuo-aiuto;

- promuovere scambi culturali e scientifici, contatti e collaborazioni tra i Gruppi di volontariato
e di Ricerca, analoghi o con obiettivi convergenti con quelli dell’organizzazione, sia in Italia e
che all’Estero, che incoraggi un sempre maggior numero di ricercatori a indirizzare la loro
attivita verso lo studio delle patologie mitocondriali;

- stimolare l'intervento e la collaborazione delle Autorita, degli Enti e delle Istituzioni a favore
dei pazienti mitocondriali e delle loro famiglie mediante la divulgazione delle conoscenze e le
informazioni relative alle patologie mitocondriali;

- promuovere la sinergia tra associazioni di pazienti, in particolare con malattia rara, e
incentivare una rete di volontariato al fine di sostenere e promuovere le attivita
dell’Organizzazione e aiutare i pazienti e i loro familiari;

- ideare e realizzare progetti di formazione specifica per i pazienti ed i loro familiari, sostenere
e/o realizzare direttamente o indirettamente iniziative per la loro qualificazione e il loro
inserimento professionale per garantire ai pazienti le migliori opportunita di integrazione
sociale;

- curareil reperimento delle risorse economiche e la raccolta di fondi per lo svolgimento di tutte
le suddette attivita.

Tali attivita possono essere svolte in convenzione con Enti Pubblici o Privati, Universita, Fondazioni e
ogni altro ente interessato.

In particolare, tra gli scopi statutari, Mitocon ha deciso di supportare e favorire la ricerca scientifica e
medica sulle diagnosi, le terapie e le tecniche di riabilitazione dei malati mitocondriali. Dalla sua
costituzione, Mitocon ha stanziato oltre 1.150.000 euro al sostegno di progetti di ricerca di base, per
migliorare la comprensione dei meccanismi di funzionamento dei mitocondri, e di ricerca applicata,
per sviluppare nuove terapie. L'organizzazione sostiene progetti di ricerca selezionati con il supporto
del Comitato Scientifico, ma cofinanzia anche progetti con altri enti ed organizzazioni non profit.

Per il dettaglio delle attivita promosse e dei progetti finanziati si rimanda al sito www.mitocon.it.

In data 6 ottobre 2020, Mitocon — Insieme per lo studio e la cura delle malattie mitocondriali Odv ha
ricevuto un importo pari a € 73.742,60 relativo al “5 PER MILLE A.F. 2019”; una quota pari a €
45.416,81, a seguito di delibera del Consiglio Direttivo, & stata accantonata per emergenza Covid-19
ed utilizzata nell’ultimo trimestre 2021 e nell’anno 2022.

Mitocon - Insieme per lo studio e la cura delle Malattie Mitocondriali Odv
Organizzazione di Volontariato iscritta al Registro della Regione Lazio — Sezione Il n° 705 del 8/9/2008
CF: 97488070588 Sede legale: Via Francesco Benaglia,13 00153 Roma - Tel. 06 66991 333/334 - Contact center pazienti: 340 7569156

Sito internet: www.mitocon.it E-mail: info@mitocon.it PEC: mitocononlus@pec.it



http://www.mitocon.it/
mailto:info@mitocon.it
mailto:mitocononlus@pec.it

Mitocon

Insieme per lo studio e la cura
delle malattie mitocondriali 0DV

Lo scopo della presente relazione & quello di descrivere gli interventi realizzati e le spese sostenute
nell’ultimo trimestre 2021 e nell’anno 2022 con le somme ricevute dal Ministero del Lavoro e delle
Politiche Sociali, gia riportate sinteticamente nel modello di rendicontazione.

Anno finanziario 2019
Data di percezione 06/10/2020
IMPORTO PERCEPITO € 73.742,60
IMPORTO ACCANTONATO € 45.416,81
1. Risorse umane € 8.979,00
a. Valentina Sartori (Supporto ai pazienti e comunicazione 60%) € 8.979,00
2. Costi di funzionamento € 3.453,20
a. Sottoscrizione database donatori corporate ed aziende (Granter) € 2.669,36
b. Acquisto laptop DELL (Sferatrade) € 783,84
3. Acquisto beni e servizi € 21.444,92
a. Registro Nazionale dei Pazienti Mitocondriali (Eugenio Modesti) €2.764,42
b. Registro Clinico dei Pazienti Mitocondriali (Genomit Project) € 450,00
c. Campagna di Comunicazione Sociale sulle Tecniche Mitocondriali € 18.230,50

4. Erogazioni ai sensi della propria finalita istituzionale
5. Altre voci di spesa riconducibili al raggiungimento dello scopo sociale € 11.539,69
a. Lebers hereditary optic neuropathy in neurons and organoids €11.539,69

6. Accantonamento

TOTALE SPESE € 45.416,81

Si ricorda che la pubblicazione degli elenchi dei soggetti ammessi con l'indicazione delle scelte e degli

importi spettanti per il 5 per mille 2019 da parte dell’Agenzia delle Entrate e avvenuta in data 22 luglio
2020.

Le spese qui rendicontate sono state sostenute nel periodo compreso fra novembre 2021 e agosto
2022.

1. RISORSE UMANE
a. VALENTINA SARTORI

Con i fondi 5x1000 2019 Mitocon ha finanziato le attivita di supporto ai pazienti, implementate grazie
all'impiego di n.1 risorsa umana dedicata alle seguenti attivita:

- gestione contact center pazienti: attraverso diversi canali di comunicazione (telefono, e-mail,
social e sito), Mitocon risponde a tutti coloro - pazienti, familiari e caregiver - che richiedono
informazioni sulle malattie mitocondriali e sui percorsi diagnostici, terapeutici e assistenziali;
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- organizzazione di eventi di sensibilizzazione e informazione sulle malattie mitocondriali per
promuovere la conoscenza di queste patologie;

- Organizzazione degli “Spazi Rari”: Mitocon organizza una serie di appuntamenti mensili online
dedicati ai pazienti e alle famiglie per favorire I'incontro con altre persone affette da una malattia
mitocondriale e per confrontarsi con medici ed esperti. Gli Spazi Rari Mitocon seguono due filoni:

1) supporto psicologico di gruppo a distanza, rivolto a:

e genitori,

e adulti, familiari e caregivers,

e persone affette da malattie mitocondriali della vista, loro familiari e caregivers,
2) formazione per la gestione quotidiana della malattia: prevede un incontro mensile con esperti su
argomenti che possono contribuire a migliorare la qualita della vita di pazienti e famiglie.

- Altre attivita e progetti a sostegno dei pazienti attivita ricreative e di incontro per pazienti e
famiglie.

Spese sostenute

Periodo di competenza Novembre 2021 ad Agosto 2022
Spese sostenute €8.979,00
Erogazione €8.979,00
QUOTA SU 5X1000 € 8.979,00
Periodo di erogazione Da Novembre 2021 ad Agosto 2022

2. COSTI DI FUNZIONAMENTO

Nei costi di funzionamento, sono state inserire le spese per I'acquisto di un laptop per I'addetto
amministrazione ed il canone annuale di una piattaforma per lo scouting di bandi e donatori corporate.

Spese sostenute

Periodo di competenza Novembre 2021 ad Agosto 2022
Spese sostenute € 3.453,20
Erogazione € 3.453,20
QUOTA SU 5X1000 € 3.453,20
Periodo di erogazione Novembre 2021 ad Agosto 2022
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3. ALTRE VOCI DI SPESA CONNESSE ALLA REALIZZAZIONE DI ATTIVITA DIRETTAMENTE
RICONDUCIBILI ALLE FINALITA E AGLI SCOPI ISTITUZIONALI DEL SOGGETTO BENEFICIARIO

a. REGISTRO NAZIONALE DEI PAZIENTI MITOCONDRIALI

Promotore: Mitocon — Insieme per lo studio e la cura delle malattie mitocondriali OdV

Partner coinvolti

| principali centri clinici italiani per la diagnosi e la cura delle malattie mitocondriali.

Spese sostenute

. . Secondo Semestre 2021 a primo
Periodo di competenza
semestre 2022
Spese sostenute €2.764,42
Erogazione €2.764,42
QUOTA SU 5X1000 €2.764,42
Periodo di erogazione Febbraio e Luglio 2022

Di seguito il dettaglio delle fatture per servizi IT per la gestione dei server e per I'assistenza atta a
garantire le funzionalita del sistema informatizzato del Registro:

- Fattura 02 del 17/01/2022 € 1.623,64 saldata tramite bonifico bancario in data 07/02/2022
- Fattura 09 del 11/07/2022 € 1.140,78 saldata tramite bonifico bancario in data 29/07/2022

Overview

In tutti i casi di malattie poco conosciute, gli sforzi per comprendere i meccanismi dell’insorgenza,
dell’evoluzione e l'efficacia delle possibili terapie possono venir vanificati da un numero non
significativo di informazioni che riguardano i malati e la malattia. Solo disponendo di un database
completo, organico e soprattutto condiviso & possibile raccogliere dati per la statistica medica che
consentono di verificare ipotesi terapeutiche o capire quadri clinici complessi. Cid & vero a maggior
ragione nel caso delle malattie mitocondriali, che si manifestano con sindromi e sintomi molto variabili,

in periodi della vita assai ampi e con tassi di incidenza sulla popolazione assai modesti.

Anche i centri di ricerca piu accreditati hanno spesso a disposizione solamente poche decine di casi di

pazienti affetti da sindromi rare o rarissime che non consentono di fare studi sulla patologia specifica
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che abbiano un’adeguata attendibilita. Un Database condiviso pu0 invece raccogliere e concentrare
tutto il patrimonio di informazioni e conoscenze disponibili e rappresenta uno strumento

indispensabile per qualunque sviluppo nel campo della ricerca medica.

Descrizione del progetto

Con il Registro dei Pazienti Mitocondriali, Mitocon vuole raccogliere informazioni sulla qualita della
vita dei pazienti oltre ad avere delle informazioni sui bisogni e le necessita che la gestione quotidiana
delle patologie mitocondriali richiede a parenti e caregiver. Tutte queste informazioni aiutano a
comprendere meglio le malattie mitocondriali ed i bisogni dei pazienti e delle loro famiglie. In

particolare, i dati del registro:

e sono utili negli studi e ricerche sulle malattie mitocondriali;

e nel caso di nuovi farmaci e terapie possono fornire dati sui possibili pazienti da reclutare per
le sperimentazioni

e sono indispensabili ad avere una rappresentazione esatta sulla qualita della vita dei pazienti

e sono utili a rappresentare le necessita ed i problemi dei pazienti mitocondriali alle istituzioni,
agli enti territoriali ed alle associazioni che danno supporto e sostegno ai pazienti con disabilita

e sono utili per pianificare le attivita di sostegno della nostra associazione

Il Registro Pazienti € quindi uno strumento non solo utile ma addirittura indispensabile a tutti coloro
che giorno per giorno convivono e combattono contro le malattie mitocondriali. L'inserimento dei dati
anagrafici e dei dati relativi alla qualita della vita dei pazienti puo avvenire direttamente online da parte

dei pazienti o dei loro caregiver.

Il registro raccoglie informazioni circa la qualita della vita dei pazienti, in funzione della rispettiva fascia

di eta, relativamente a:

e autonomia nello svolgimento delle attivita quotidiane

e autonomia nello svolgimento di attivita sociali

e problemi e necessita di supporto in ambito scolastico e lavorativo
e influenza della patologia nella vita quotidiana (dolori, fatica, ecc.)

e qualita delle relazioni familiari, sentimentali e sociali.
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b. REGISTRO CLINICO DEI PAZIENTI MITOCONDRIALI - GENOMIT PROJECT
Promotore

Consorzio internazionale Genomit

Referente in Italia

Mitocon — Insieme per lo studio e la cura delle malattie mitocondriali OdV

Partner coinvolti in Italia

| principali centri italiani per la diagnosi e la cura delle malattie mitocondriali.

Spese sostenute

Periodo di competenza Anno 2022
Spese sostenute € 450,00
Erogazione € 450,00
QUOTA SU 5X1000 € 450,00
Periodo di erogazione Aprile 2022

Di seguito il dettaglio delle fatture per servizi di gestione della privacy relativa alla piattaforma
informatica e di stesura della documentazione ai sensi del GDPR:

- Fattura 714004 del 11/03/2021 € 450,00 saldata tramite bonifico bancario in data 19/04/2022

Descrizione del progetto

Nel 2021/2022 il Registro Clinico dei pazienti Mitocondriali ha proseguito la transizione verso la
piattaforma internazionale per la costituzione di un registro globale. Il servizio di gestione della
piattaforma viene qui rendicontato.

La nuova piattaforma permette un adeguamento alla nuova normativa privacy dettata dal
regolamento europeo GDPR e inserisce il registro Mitocon in un consorzio internazionale organizzato
nel progetto Europeo GENOMIT.

Tale progetto finanziato dall’Unione Europea attraverso il programma Era Net- E-Rare, mira a
connettere i diversi registri mitocondriali gia esistenti in vari paesi europei per favorire la condivisione
dei dati e delle conoscenze. Lo spostamento del Registro sulla nuova piattaforma internazionale
necessita di approvazione del progetto da parte di tutti i centri coinvolti e relativi comitati etici.
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Attualmente sono 13 i centri italiani di ricerca, diagnosi e cura che fanno parte del Registro Clinico

Internazionale a seguito di un percorso di approvazione dello studio da parte dei rispettivi comitati

etici.

¢. COMPAGNIA DI COMUNICAZIONE SOCIALE SULLE TECNICHE DI SOSTITUZIONE MITOCONDRIALE

Promotore: Mitocon — Insieme per lo studio e la cura delle malattie mitocondriali OdV

Spese sostenute

Periodo di competenza Anno 2022
Spese progetto € 18.230,50
Erogazione € 18.230,50
QUOTA SU 5X1000 € 18.230,50
Periodo di erogazione Anno 2022

Di seguito il dettaglio delle fatture delle spese relative alla Campagna di Comunicazione Sociale sulle

Tecniche Mitocondriali:

Renovatio Fattura n. 37 del 28/04/2022, € 3.050,00 saldata tramite bonifico bancario in data
16/06/2022

Renovatio Fattura n. 44 del 29/05/2022, € 3.050,00 saldata tramite bonifico bancario in data
16/06/2022

Renovatio Fattura n. 59 del 29/06/2022, € 3.050,00 saldata tramite bonifico bancario in data
29/07/2022

Renovatio Fattura n. 70 del 28/07/2022, € 3.050,00 saldata tramite bonifico bancario in data
30/08/2022

Renovatio Fattura n. 81 del 28/08/2022, € 3.050,00 saldata tramite bonifico bancario in data
13/09/2022

Hotel Nazionale Fattura n. 12201619 del 30/06/2022, € 2.792,50 saldata tramite bonifico in
data 27/06/2022

Hotel Royal Victoria Fattura 175 del 07/04/2022, € 188,00 saldata tramite bonifico in data
09/04/2022

Overview

Le malattie mitocondriali sono una galassia di malattie ereditarie estremamente eterogenee che

possono causare gravi problemi di salute, con un impatto molto forte sulla qualita della vita delle

persone che ne sono affette e sull'intero nucleo familiare. In molti casi riducono I'aspettativa di vita di

chi ne é affetto.
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Per prevenire la nascita di bambini affetti da queste malattie, attualmente la medicina mette a
disposizione diverse tecniche di maternita assistita, efficaci nella significativa diminuzione della
probabilita di ricorrenza delle malattie mitocondriali. La sostituzione mitocondriale € una tecnica di
procreazione medicalmente assistita (PMA) che permette di evitare la trasmissione della malattia ai
figli biologici di donne in cui la malattia € causata da mutazione genetica del DNA mitocondriale.

Attualmente la maternita assistita con la tecnica della sostituzione del DNA mitocondriale & prevista
solo nel Regno Unito e in via sperimentale in Australia, a seguito dell’approvazione di specifiche leggi,
seguite ad un lungo dibattito pubblico che ha visto il coinvolgimento delle Associazioni di Pazienti e di
tutti gli altri stakeholder. Tutti gli altri Paesi o non hanno regolamentato la questione oppure le

normative attuali sono tali da vietarne I'applicabilita.
Descrizione del progetto

L’utilizzo delle tecniche di sostituzione mitocondriale pone dei quesiti non solo dal punto di vista
medico-scientifico, ma anche di ordine etico, psicologico nonché normativo. In Italia, Mitocon, ha
promosso un gruppo di lavoro composto dai professionisti di diverse discipline, con la finalita di
approfondire I'argomento sui diversi livelli di discussione ed i cui esiti sono riportati nel documento
"Gli interventi di sostituzione del DNA mitocondriale: le questioni mediche, etiche, psicologiche e
giuridiche”. Per volonta degli stessi Autori e di Mitocon, il documento si pone come primo passo per
affrontare I'argomento e non vuole giungere ad una valutazione e ad un giudizio sulla tecnica, ma vuole
contribuire ad una diffusione corretta delle informazioni e all’avvio di un confronto sul tema. Con
questa finalita, nel 2022 Mitocon ha avviato una campagna di advocacy e sensibilizzazione sulla
sostituzione mitocondriale. L’avvio di questa campagna & stato caratterizzato da un dibattito interno
all’Associazione nel corso di tre webinar informativi a seguito dei quali si & svolta un’Assemblea
allargata ai portatori di interesse, dove sono stati chiamati ad esprimersi a favore o meno dell’avvio di
questo importante dibattito. Il network di pazienti e famiglie si & espresso a favore dell’avvio di un
dibattito pubblico; pertanto, Mitocon ha avviato una campagna di sensibilizzazione in collaborazione
con Renovatio, un’agenzia di lobby e advocacy istituzionale. Il partner comunicazione & stato
selezionato a seguito di analisi dei preventivi e della fattibilita e sostenibilita delle progettualita

proposte da 3 agenzie di comunicazione e advocacy.

Nel periodo compreso tra marzo e giugno 2022 sono avvenuti gli incontri con i principali interlocutori
afferenti al’ambito delle malattie rare, come UNIAMO e I'Alleanza Malattie Rare, i membri della
Commissione Affari Sociali alla Camera, il Ministero della Salute, I'lstituto Superiore di Sanita e le
Associazioni pro-vita, al fine di costruire un dibattito intorno al tema in grado di tenere in

considerazione un ventaglio di opinioni.
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Il ruolo di Renovatio & stato quello di supportare Mitocon nella costruzione della Stakeholder Map, di
seguire una costante attivita di monitoraggio normativo, di predisporre dossier ad hoc in base agli
interlocutori e un paper istituzionale di presentazione della campagna di comunicazione e advocacy.
L'attivita di questi primi mesi € confluita in un evento istituzionale che si & svolto il 30 giugno 2022
presso la sala Capranichetta dell’Hotel Nazionale a Roma alla presenza di portatori di interesse,
istituzioni e stampa. L'evento, in presenza e on line, & stato suddiviso in due momenti, una conferenza
stampa al mattino e un dibattito con clinici, giuristi ed esperti di temi etici e morali. Per i membri del
Gruppo di Lavori provenienti da fuori Roma, Mitocon ha ritenuto opportuno sostenere le spese di
soggiorno in quanto la loro attivita di consulenza al progetto € sempre stata prestata a titolo non

oneroso.

5. ALTRE VOCI DI SPESA CONNESSE ALLA REALIZZAZIONE DI ATTIVITA DIRETTAMENTE
RICONDUCIBILI ALLE FINALITA E AGLI SCOPI ISTITUZIONALI DEL SOGGETTO BENEFICIARIO

a. REPRODUCING LEBER’S HEREDITARY OPTIC NEUROPATHY IN NEURONS AND ORGANOIDS: LIGHT
ON PATHOGENIC MECHANISMS TO FIGHT BACK BLINDNESS

Coordinatori
- Pl: Valeria Tiranti, Responsabile Struttura semplice Patogenesi Molecolare delle malattie
Mitocondriali, UO. Genetica Medica e Neurogenetica, Fondazione IRCCS Istituto Neurologico
C. Besta, Milano
- Valerio Carelli, IRCCS istituto di Scienze Neurologiche di Bologna, Ospedale Bellaria, Via Altura
3, 40139 Bologna
- Vania Broccoli, Responsabile Unita “Cellule staminali e Neurogenesi” Divisione di

Neuroscienze, Istituto Scientifico San Raffaele, Via Olgettina 58, 20132 Milano

Organizzazioni/Centri Coinvolti

- Mitocon ODV — Insieme per lo studio e la cura delle malattie mitocondriali

- IRCCS istituto di Scienze Neurologiche di Bologna, Ospedale Bellaria, Via Altura 3, 40139
Bologna

- Istituto Scientifico San Raffaele

- Fondazione IRCCS Istituto Neurologico "C. Besta"

Durata e finanziamento

Nell’lambito delle attivita di sostegno alla ricerca scientifica, nel 2022 e terminata I'ultima fase del
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Bando Research Project assegnato nel 2018 alla Dott.ssa Valeria Tiranti della Fondazione IRCCS Istituto
Neurologico "C. Besta" con il progetto “Riprodurre la neuropatia ottica di Leber in neuroni e organoidi
per far luce sui meccanismi patogenetici di malattia e combattere la cecita”.

Il progetto é stato finanziato da Mitocon nell’ambito del Bando Research Project lanciato nel 2018 con
I’obiettivo di sostenere lo start-up di progetti di ricerca. L'importo totale & stato di € 119.350 da erogare
in tre tranche a partire dal 2018 e chiusura nel 2021. A causa della pandemia da Covid-19 il team di

ricercatori ha richiesto una proroga della deadline e questa prima fase dello studio & terminata nel

2022.
3 anni prorogati a Causa della pandemia da
Durata del progetto Covid-19 con lettera motivata dal Pl
Costo totale €119.350,00
Erogazione Il tranche €11.539,69
QUOTA SU 5X1000 € 11.539,69
Erogato nel periodo Aprile 2022

Erogazione della Ill tranche del progetto (oggetto della presente rendicontazione) a favore di FOND.
IRCCS IST. NEUROLOGICO 'C. BESTA’

- €11.539,69 erogati tramite bonifico bancario con data esecuzione 12/04/2022;

Overview

Le neuropatie ottiche mitocondriali rappresentano una vasta categoria di malattie accomunate dalla
disfunzione e successiva perdita delle cellule ganglionari della retina, i cui assoni formano il nervo
ottico, causando cecita. L’atrofia ottica di Leber (LHON) & dovuta a mutazioni del DNA mitocondriale
(mtDNA), che colpiscono, nel 90% dei casi, i nucleotidi 11778, 3460 o 14484. Tutte le mutazioni
provocano difetti in geni codificanti subunita del complesso | della catena respiratoria: MT-ND1, MT-
ND4 e MT-ND6. Le mutazioni Leber sono associate ad un difetto biochimico di complesso che
determina la formazione di radicali liberi con effetti dannosi sulla dinamica mitocondriale e con

successiva morte delle cellule ganglionari della retina.

Descrizione del progetto
Lo studio punta a generare un modello cellulare che permette di “mimare” in cellula la malattia di

LHON. Sono state utilizzate cellule del tessuto connettivo (fibroplasti) che sono state riprogrammate e
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ricondotte allo stadio di staminalita, cioé primitivo, per poi essere differenziate in neuroni e cellule
ganglionari della retina, che sono le cellule specificatamente colpite dalla malattia. In questo modo &
stato possibile ottenere un modello di malattia piu simile a cio che succede nei soggetti affetti da LHON

e derivato direttamente dai pazienti.

Queste cellule possono essere caratterizzate dal punto di vista biochimico, morfologico e del network
mitocondriale per diventare uno strumento utile per comprendere i meccanismi che causano la
malattia. Inoltre, la disponibilita di un modello in vitro di malattia che ricapitoli in maniera adeguata la

patologia umana, rende possibile la sperimentazione pre-clinica di sostanze a fini terapeutici.

Il progetto prevede, in una nuova fase, lo sviluppo di modelli piu avanzati di malattia quali gli

organoidi, cioé strutture simili a veri organi in miniatura.

Roma, li 05/10/2022 ‘ ‘}t, ‘
C e |
() Nklttocgzﬁ“
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MINISTERO del LAVORO
e delle POLITICHE SOCIALI

MODELLO DI RENDICONTO DELL’ACCANTONAMENTO
RELATIVO AL CONTRIBUTO 5 PER MILLE DESTINATO AGLI
ENTI DEL TERZO SETTORE (Mod. B)

Anagrafica
Denominazione sociale Mitocon - Insiemeperla curae lo studiodelle malattiemitocondrialiOdv

(eventuale acronimo e nome esteso)

C.F. del’Ente 97488070588

con sede nel Comune di Roma prov RM
CAP 00153 via Francescd@enaalial3
telefono 06/66991334 email sedreteria@mitocon.it
PEC mitocononlus@pec.it
Rappresentante legale MarcoMarmotta C.F. MRMMRC62C23H501W

Rendiconto dell’'accantonamento anno finanziario 2019

45.416,8] EUR

IMPORTO ACCANTONATO
1. Risorse umane 8.979,00 EUR

(rappresentare le spese nella relazione illustrativa a seconda della causale, per
esempio: compensi per personale; rimborsi spesa a favore di volontari e/o del

personale).

2. Spese di funzionamento 3.453,2C EUR

(rappresentare le spese nella relazione illustrativa a seconda della causale, per

esempio: spese di acqua, gas, elettricita, pulizia; materiale di cancelleria; spese per

affitto delle sedi; ecc.)

3. Spese per acquisto beni e servizi 21.44492 EUR

(rappresentare le spese nella relazione illustrativa a seconda della causale, per

esempio: acquisto e/o noleggio apparecchiature informatiche; acquisto beni

immobili; prestazioni eseguite da soggetti esterni all’ente; affitto locali per eventi;

ecc.)

4. Spese per attivita di interesse generale dell’ente

(rappresentare le spese nella relazione illustrativa a seconda della causale)
4.1 Acquisto di beni o servizi strumentali oggetto di donazione EUR
4.2 Erogazioni a proprie articolazioni territoriali e a soggetti collegati o affiliati EUR
4.3 Erogazioni ad enti terzi 11.539,6¢ EUR
4.4 Erogazioni a persone fisiche EUR
4.5 Altre spese per attivita di interesse generale EUR

TOTALE 45.416,8] EUR

I soggetti beneficiari sono tenuti a redigere, oltre al presente modello di rendiconto, una
relazione che illustri in maniera esaustiva l'utilizzo del contributo percepito e un elenco dei
giustificativi di spesa. Si rammenta che i giustificativi di spesa non dovranno essere trasmessi,
bensi conservati presso la sede dell’ente ed esibiti qualora il Ministero ne faccia richiesta.

Roma , Li 05/10/2022 (\ 1] p)[ﬁ%c%‘“
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Via Francesco Benaglia 13 - 00153 Roma
Tel. +39 (0)6 66991333/4 Info@mitocon.it
f C.r. 97488070588 —
Firma del rappresentante legale (per esteso e leggibile)

Note: Il rendiconto deve essere compilato in modalita digitale cliccando sugli appositi spazi e successivamente stampato, firmato - dal legale
rappresentante - e inviato all'indirizzo PEC rendicontazione5xmille@pec.lavoro.gov.it - completo della relazione illustrativa, della copia del
documento di identita del legale rappresentante e dell’elenco dei giustificativi di spesa.
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Il rappresentante legale, con la sottoscrizione del presente rendiconto:

e Dichiara che le spese inserite non siano gia state imputate ad altri contributi
pubblici o privati (c.d. divieto di doppio finanziamento a valere sulla stessa spesa), se
non per la parte residua;

e Attesta lautenticita delle informazioni contenute nel presente documento e la
loro integrale rispondenza con quanto riportato nelle scritture contabili
dell’organizzazione, consapevole che, ai sensi degli articoli 47 e 76 del d.P.R. n.
445/2000, chiunque rilasci dichiarazioni mendaci, formi atti falsi ovvero ne faccia
uso & punito ai sensi del codice penale e dalle leggi speciali in materia.

Il presente rendiconto, inoltre, ai sensi dell’articolo 46 del citato d.P.R. n. 445/2000, deve
essere corredato da copia semplice di un documento di identita in corso di validita del

soggetto che lo abbia sottoscritto.
“_u;(; Wgc.
@Y Mitocon
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Firma del rappresentante legale (per esteso e leggibile)

Note: Il rendiconto deve essere compilato in modalita digitale cliccando sugli appositi spazi e successivamente stampato, firmato - dal legale
rappresentante - e inviato all'indirizzo PEC rendicontazione5xmille@pec.lavoro.gov.it - completo della relazione illustrativa, della copia del
documento di identita del legale rappresentante e dell’elenco dei giustificativi di spesa.
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