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Presentazione

la Teleangiectasia Emorragica Ereditaria (HHT
dall’acronimo inglese), nota anche come malattia di
Rendu-Osler-Weber, é una patologia ereditaria rara
(riconosciuta come tale dall’lSS, Cod: RGO100) a
trasmissione autosomica dominante con eterogenici-
ta genetica. La prevalenza é stimata tra 1:5000 e
1:8000 abitanti e la penetranza é completa dopo
i 40 anni.

La malattia causa una angiodisplasia multisistemica
le cui manifestazioni cliniche comprendono epistassi
ricorrenti, presenza di teleangiectasie mucocutanee
in sedi specifiche (fosse nasali, labbra, cavo orale,
volto, falangi distali delle dita delle mani, tratto ga-
strointestinale] e sviluppo di malformazioni arterove-
nose viscerali, principalmente a carico di polmoni,
fegato ed encefalo. Un’ampia variabilita del fenoti-
po é presente spesso anche all’interno di una stessa
famiglia.

La morbidita dipende dalla frequenza, intensita e du-
rata delle epistassi e dalla presenza, localizzazione
ed entita delle malformazioni arterovenose viscerali,
che possono manifestarsi generando scompensi car-
diocircolatori, ascessi o ictus cerebrali.

Ad oggi, nonostante le importanti implicazioni clini-
che, I'HHT & ancora poco conosciuta sia ai medici
di medicina generale sia ai medici specialisti che
spesso si trovano in difficolta nel porre diagnosi o
nel gestire la sintomatologia. Da qui si evince 'im-
portanza di un‘adeguata divulgazione informativa a
livello nazionale e la necessita di creare un network
interdisciplinare per una corretta diagnosi e cura del-
la malattia.
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Venerdi 11 Giugno

08.30 Saluto delle Autorita

SESSIONE |
Chairman: E. Mira

09.00 L'HHT: diagnosi e patogenesi
di una malattia rara
C. Danesino

09.30 Le andlisi genetiche nell’HHT
C. Olivieri

09.45 Current perspectives
in hereditary haemorrhagic telangiectasia
C. Shovlin

10.30 Revisione critica delle linee guida
internazionali 2009
E. Buscarini

11.00 Coffee break

11.15 |l ruolo della TC nella diagnosi
delle fistole arterovenose a livello polmonare
L. Reduzzi intervista R. Dore

11.45 |l trattamento delle fistole polmonari nel'HHT:
esperienze a confronto
P. Quaretti infervista M. Grosso e G. Pongiglione

12.30 Nuove prospettive nello studio radiologico
tridimensionale delle teleangiectasie nasali
G. Minonzio

12.45 Lunch

SESSIONE II

Chairmen: M. Benazzo, C. Danesino

14.00 Il trattamento dell’epistassi
nel paziente affetto da HHT
F. Pagella, E. Matti, G. Giourgos

14.30 Esperienza personale nel trattamento
delle epistassi nel paziente HHT
J. Cappiello

14.50 La brachiterapia nel trattamento
delle epistassi nel paziente affetto da HHT
M. Antonello

15.10 CAVMs: dalla diagnosi al trattamento
F. Zappoli intervista E. Boccardi

15.45 Coffee break

16.15 Diagnosi e trattamento delle manifestazioni
gastrointestinali della malattia
M. Perego

16.45 Importanza dell’Ecocontrastografia
nello studio e nello screening delle fistole
polmonari nell’HHT
P. Gazzaniga intervista L. Lanzarini

17.15 Lipertensione polmonare come
manifestazione dell’HHT
L. Scelsi

17.45 Discussione finale e chiusura dei lavori
F. Pagella, C. Danesino
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