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RAZIONALE SCIENTIFICO

La sindrome VEXAS € una nuova malattia ematoin-
fiammatoria scoperta nel 2020 che giustappone in
un’unica entita nosologica disturbiautoinfiammato-
ri ed ematologici. Le mutazioni somatiche del gene
legato all’X UBAI sono gli eventi patogenetici iniziali
di questa sindrome, che portano ad un’alterazione
dei processi di ubiquitinazione e ad una condizione
di ipercitochinemia sistemica. Quest'ultima rende
ragione delle manifestazioni cliniche estremamente
variegate della malattia, che comprendono la pre-
senza di vacuoli nei precursori eritroidi e mieloidi
midollari, anemia macrocitica, manifestazioni d'or-
gano (cute, polmone, articolazioni), condrite, trom-
bosi, sindromi mielodisplastiche (MDS) e discrasie
plasmacellulari.

Questo incontro multidisciplinare ha come obiettivo
il confronto tra diversi specialisti coinvolti nella ge-
stione clinica dei pazienti con VEXAS. Fondamenta-
le sara l'educazione dei discenti al sospetto clinico
e l'indicazione al test diagnostico. Contemporanea-
mente, la presenza di specialisti afferenti a diverse
branche della medicina dalla ematologia, alla reu-
matologia, alla biologia molecolare, sara importante
per la discussione relativa alla gestione clinica dei
pazienti con questa nuova sindrome.

PROGRAMMA

09.45 Registrazione dei partecipanti

10.15

Introduzione al convegno - C. Gurnari, M.T. Voso

Sessione 1 - Patofisiologia e diagnosi
Moderatori: F. Pane, M.T. Voso

10.30

10.50

1.10

11.30

11.50

12.30

Mutazioni di UBAT e VEXAS: epidemiologia e genetica
C. Gurnari

Diagnosi di VEXAS: il punto di vista del morfologo
L. Maurillo

Diagnosi di VEXAS: il punto di vista del reumatologo
A. Vitale

Diagnosi di VEXAS: il punto di vista dell'ematologo
E. Morsia

Discussione

Lunch

Sessione 2 - Approccio terapeutico
Moderatori: F. Buccisano, L. Cantarini

13.30 La gestione delle citopenie/MDS - E. Diral

13.50 La gestione dell'infiammazione: cDMARDs
C. Campochiaro

14.10 La gestione dell'inflammazione: JAK inibitori
F. Crisafulli

14.30 |l trapianto di midollo: quando pensarci
G. Battipaglia

14.50 Rare complicanze e follow-up a lungo termine
P. Triggianese

15.10 Discussione
16.00 Conclusioni - C. Gurnari, M.T. Voso
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