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RAZIONALE SCIENTIFICO ‘

La mastocitosi sistemica € una malattia clonale caratterizzata da un'abnorme proliferazione ed accu-
mulo di mastociti in differenti organi e tessuti (cute, 0sso, tratto gastrointestinale, linfonodi e milza).

La proliferazione dei mastociti € legata, nella maggior parte dei casi, ad una mutazione somatica del
gene che codifica per KIT, il recettore dello Stem Cell Factors (SCF).

Lincidenza esatta della malattia non € nota, in quanto & una malattia spesso difficile da individuare
e diagnosticare, si stima che in Italia i casi di mastocitosi siano circa mille. La SM interessa pre-
valentemente la popolazione caucasica, senza predominanza di sesso e si riscontra soprattutto
negli adulti. La SM pud essere divisa in SM indolente (ISM) e SM aggressiva (ASM) ed é attualmente
classificata tra le neoplasie mieloproliferative croniche e comprende varie forme a presentazione
clinica e prognosi diverse.

Anche i quadri clinici nella MS sono molto eterogenei, passando da forme asintomatiche a quadri
severi da rilascio di mediatori o da deficit d'organo. Le lesioni cutanee sono descritte nella maggior
parte dei pazienti con MS, tuttavia le forme senza coinvolgimento cutaneo sono verosimilmente
sottostimate e caratterizzate da sintomi d’esordio peculiari come anafilassi da imenotteri, farmaci,
alimenti o idiopatica, osteoporosi idiopatica o sintomi gastrointestinali di natura indeterminata.
Sia per l'estrema eterogeneita dei sintomi d’esordio che per la rarita della patologia, 'approccio
diagnostico alla MS deve essere necessariamente multidisciplinare, includendo diversi specialisti
in grado di interagire in maniera articolata (dermatologj, allergologi, immunologi, ematologi, endo-
crinologi, reumatologi, gastroenterologi) ed una stretta collaborazione con gli anatomo-patologi.
Obiettivo dell'evento & di saper valorizzare i dati anamnestici, laboratoristici, biomolecolari e i segni
clinici per riconoscere i pazienti affetti da mastocitosi sistemica in modo che vengano seguiti da un

team multidisciplinare nel corso del follow-up e management delle terapie.
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09.00 Registrazione dei partecipanti
09.20 Introduzione e presentazione degli obiettivi formativi, L. Pagano

Moderatori: F. Giona, L.M. Larocca
09.30 La Mastocitosi Sistemica: diagnosi e classificazione, M. Criscuolo

10.00 Inquadramento istopatologico, A. Di Napoli
10.20 Inquadramento diagnostico-molecolare, P. Chiusolo
10.40 Discussione

11.00 Coffee break

11.30 Importanza dell'approccio multidisciplinare nella mastocitosi sitemica:
®Problematiche allergologiche, A. Buonomo
®Problematiche ossee, A. Leone

12.30 Discussione
13.00 Light Lunch

Moderatori: M. Cantonetti, L. Pagano
14.00 La terapia nelle Mastocitosi sistemica indolente e mastocitosi sistemica smoldering:
quando e come trattare, M. Santopietro

14.30 Focus sulle AHN-SM, L. Franceschini

15.00 La terapia delle forme avanzate, L. Pagano

15.30 Discussione

16.00 Pratica clinica: discussione di casi clinici, E. Abbruzzese, L. Fianchi, M. Criscuolo
17.00 Discussione

17.30 Conclusioni e Verifica di apprendimento ECM
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