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Razionale scientifico

L'emofilia acquisita € una rara, ma grave patologia della coagulazione
dovuta all'insorgenza di anticorpi specifici verso il FVIII della coagulazione.
| pazienti possono presentare una sintomatologia emorragica, ad esordio
improwviso, rapidamente ingravescente.

La diagnosi e il trattamento conseguente devono essere tempestivi per
evitare il rischio diemorragie anche fatali, in soggetti spesso di eta avanzata
e con co-morbidita associate.

L'eradicazione dell’'anticorpo con la terapia immunosoppressiva deve
essere instaurata rapidamente per ridurre il rischio emorragico.

La malattia di Gaucher & una rara patologia genetica caratterizzata
dalla carenza di un enzima specifico (glucocerebrosidasi) con accumulo
lisosomiale di glucocerebroside nelle cellule reticolo-endoteliali del fegato,
milza e midollo osseo.

La diagnosi avviene spesso tardivamente, in eta adulta, quando soprattutto
i danni ossei sono in genere irreversibili.

Esistono tre varianti della malattia, con frequenza e clinica variabile.

La terapia si avvale dell'uso dellenzima carente e della diminuzione del
substrato.

Il convegno si propone pertanto di focalizzare 'attenzione sulla necessita
di una diagnosi precoce delle due patologie, sulle procedure diagnostiche
disponibili a tale scopo.

La conoscenza adeguata dei trattamenti specifici, adottati
tempestivamente, consente di abbattere il rischio di eventi fatali e
migliorare la qualita di vita a lungo termine.
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Programma

Apertura Segreteria

FOCUS SULL’EMOFILIA ACQUISITA
Moderatori: G. Castaman — D. Prisco

Epidemiologia e quadri clinici - L. Pieri

La diagnostica di laboratorio: dai test di screening alla titolazione
dell'inibitore - E. Paladino

Il dosaggio del FVIII e I'attivita di laboratorio - P. Calzoni

Gli approcci terapeutici - N. Cecconi

La terapia: sicurezza e rischio tromboembolico - M. Mazzetti

Il punto di vista dell’ematologo - E. Capochiani

Condivisione casi clinici - F. Demartis - A.C. Molinari - L. Puccetti

Colazione di lavoro

LA MALATTIA DI GAUCHER: ANCORA MISCONOSCIUTA ?
Moderatori: A. Bosi - G. Castaman

La malattia di Gaucher: diagnosi e trattamento - S. Linari

Malattia di Gaucher e I'associazione con la malattia di Parkinson
S. Ramat

L'esperienza di raccolta dati della Rete Ematologica Area NW
Toscana - F. Simonetti

La valutazione del rischio ematologico a lungo termine
G. Castaman

Discussione

Consegna e compilazione del questionario E.C.M.
Chiusura dei lavori
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