


RAZIONALE

La Fibrosi cistica & una malattia genetica autosomica recessiva molto
grave e fortemente invalidante.

Si tratta della malattia genetica ereditaria mortale pit comune nella
popolazione caucasica ed & causata da una mutazione del gene
CFTR (Cystic Fibrosis Transmembrane Conductance Regulator).
Complessivamente, si stimano in Italia circa 7000 pazienti con Fibrosi
Cistica. Le principali manifestazioni cliniche della Fibrosi Cistica sono:
Infezioni polmonari ricorrenti - Insufficienza pancreatica — Steatorrea
— Stati di malnutrizione — Cirrosi epatica — Ostruzione intestinale —
Infertilita maschile.

La malattia e sistemica con coinvolgimento di tutti gli organi e per
questo necessita di un approccio multidisciplinare che vede le figure
del pediatra e dello pneumologo come referenti principali nell’'eta
pediatrica e nell’adulto. Il confronto tra le varie figure mediche e non
mediche (infermieri, fisioterapisti, dietisti, assistenti sociali e
psicologi) e alla base di un corretto approccio gestionale della
malattia.

Il quadro epidemiologico della malattia € in evoluzione con un
incremento dell’eta media dei pazienti passata negli ultimi 30 anni
da 12 a piu di 50 anni, un incremento previsto dei pazienti che
raggiungono |'eta adulta del 75% nei prossimi 5 anni e una sempre
maggiore necessita di attivare centri per la gestione dell’adulto.

L'approccio multidisciplinare indispensabile alla corretta gestione
del paziente porta alla necessita di sviluppare un confronto
interattivo tra Esperti della Disciplina. Obiettivo di questo corso &
presentare e discutere lo stato dell’arte e le prospettive future nel
management della patologia e delle complicanze infettive, alla luce
delle nuove acquisizioni dalla ricerca scientifica.
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Responsabile del Centro di riferimento regionale per la
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I’Azienda Ospedaliera-Universitaria “Federico I1” di Napoli

M. Collura

Direttore Temporaneo della Il Unita di Pediatria CRR
Fibrosi Cistica presso ARNAS Civico — Presidio Ospedale
dei bambini “Giovanni Di Cristina” di Palermo

H. Heijerman

Deparment of Pulmonology and Cystic Fibrosis.
Head of department The Huge Teaching Hospital,
The Hague (NL)

PROGRAMMA
28 SETTEMBRE 2016

14.30 Registrazione Partecipanti

15.00-15.15 Benvenuto ed introduzione al corso
M. Collura

15.15-15.45 Epidemiologia del paziente pediatrico con
Fibrosi Cistica a Palermo
M. Collura

15.45-16.45 Ruolo di un Team Multidisciplinare nella
gestione dei pazienti con fibrosi cistica e
infezioni polmonari croniche
M. Collura e Staff Locale

16.45-17.15 Pazienti con Fibrosi Cistica a Napoli
V. Carnovale

17.15-17.45 Epidemiologia del paziente
con Fibrosi Cistica in Europa
Key Opinion Leader H. Heijerman

17.45-18.00 Coffee Break

18.00-19.30 TAVOLA ROTONDA
Sfide e trattamenti delle infezioni da
Pseudomonas aeruginosa nei pazienti
con fibrosi cistica
V. Carnovale, M. Collura, H. Heijerman

19.30 Chiusura della prima giornata

29 SETTEMBRE 2016

09.00-12.00 Attivita del Reparto di Fibrosi Cistica del
Centro Specialistico
Visita in reparto e confronto con gli Esperti
M. Collura e Staff Locale

12.00 Chiusura del Corso




