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RAZIONALE

| meccanismi fisiopatologici alla base della malattia di Anderson Fabry
sono complessi tanto che solo recentemente si € compreso come non si
tratti di una “semplice” malattia da accumulo intracellulare ma di una
malattia inflammatoria cronica in cui Uattivazione di processi inflammatori e
profibrotici passa attraverso meccanismi di immunita innata e si sviluppa in
maniera parallela e in parte indipendente all'accumulo.

La risonanza magnetica sta emergendo come una metodica fondamentale
nella malattia di Anderson Fabry per consentire diindagare e valutare meglio
molteplici aspetti:

e Approfondimento e comprensione dei meccanismi fisiopatologici e delle
conseguenti alterazioni miocellulari e interstiziali. In particolare, valutazione
quantitativa del deposito di glicosfingolipidi, presenza ed estensione di
un’eventuale quota di inflammazione associata, presenza ed estensione di
fibrosi interstiziale e “scar-like".

* Riconoscimento precoce di deposito di glicosfingolipidi nei pazienti con
mutazione in assenza di danno d'organo manifesto, in particolare pazienti
che non hanno ancora sviluppato ipertrofia ventricolare.

e Valutazione della risposta alla terapia nel tempo.

ILcorso siprefigge difornire i principali elementitecnicie clinici per consentire
allo specialista di acquisire gli strumenti necessari per interpretare una
risonanza magnetica cardiaca in un paziente affetto da malattia di Anderson
Fabry.

Il corso altamente interattivo in risonanza magnetica prevede la presenza
del discente in stretto contatto con i tutors specialisti in cardio-radiologia e
cardiologia.
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14.00  Registrazione dei partecipanti

14.30  Apertura dei lavori e presentazione degli obiettivi
formativi del corso
E. Biagini [Bologna], N. Galié (Bologna)

14.45  Fisiopatologia del coinvolgimento cardiaco
nella malattia di Anderson Fabry
E. Biagini (Bologna)

15.00  Utilita clinica delle sequenze T1 e T2 mapping
e feature tracking nella malattia di Anderson Fabry
L. Lovato (Bologna)

15.30  Valutazione e significato dellLGE e dellECV
nei pazienti con malattia di Anderson Fabry
F. Niro (Bologna)

16.00  Risonanza magnetica da stress: implicazioni cliniche
nei pazienti con malattia di Anderson Fabry
F. Pasquale (Bologna)

16.30  Discussione

16.50 - 18.30

PARTE PRATICA - FORMAZIONE RESIDENZIALE INTERATTIVA

16.50  Parte pratica con partecipazione attiva del discente
sulla valutazione di esami di risonanza magnetica di
pazienti affetti da malattia di Anderson Fabry
Tutors: E. Biagini (Bologna), L. Lovato (Bologna),
F. Niro (Bologna), F. Pasquale (Bologna)

18.30  Chiusura della prima giornata
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09.00

09.15

09.30

10.15

Diagnosi differenziale nel fenotipo ipertrofico e forma

classica e “late onset” del Fabry a confronto
F. Pasquale (Bologna)

Le diverse fasi della storia naturale della malattia:
focus sulla fase preclinica, correlazione MRI-biopsia
miocardica e ruolo dei marcatori

E. Biagini (Bologna)

Novelties in cardiac MRI applied to Anderson Fabry
patients
J. Moon (Londra, UK] - in collegamento

Discussione

10.30 - 12.00
PARTE PRATICA - FORMAZIONE RESIDENZIALE INTERATTIVA

10.30

12.00

12.30
13.00

Parte pratica con partecipazione attiva del discente sulla
valutazione di esami di risonanza magnetica di pazienti
affetti da malattia di Anderson Fabry

Tutors: E. Biagini (Bologna), L. Lovato (Bologna),

F. Niro [Bologna), F. Pasquale (Bologna)

Stato dell'arte sulla terapia farmacologia specifica
della malattia di Anderson Fabry
E. Biagini [Bologna)

Conclusioni

Chiusura del corso e compilazione individuale
della prova scritta



