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RAZIONALE

Il Pronto Soccorso rappresenta, dopo la Medicina Generale, il pit importante punto di accesso
al SSN in Italia.
L’elevata pressione cui sono costantemente sottoposte le strutture di Pronto Soccorso, nonché
i peculiari elementi del contesto della Medicina d’Emergenza Urgenza, sembrano costituire un
impedimento rispetto alla consapevolezza e all’accensione del sospetto clinico rispetto alle
molte malattie rare.
Tuttavia, precedenti specifiche esperienze hanno dimostrato che, se messa in atto una
corretta azione di informazione nei confronti dei medici di Pronto Soccorso, cominciando da
figure apicali che possano contribuire a una positiva “cascata” sugli altri addetti, la Medicina
d’Emergenza Urgenza e in grado di diventare una risorsa efficace per i malati affetti da
malattie rare, sia in fase di gestione di un’eventuale urgenza derivante da una condizione rara,
sia in fase diagnostica.
Fondamentale e il dialogo e, laddove strutturalmente possibile, I'articolazione organizzativa
tra la Medicina d’Emergenza Urgenza e le discipline specificatamente relative alle singole
patologie rare.
In quest'ottica, il presente progetto si propone di stabilire una connessione innanzi tutto
culturale, ma anche operativa, tra le varie discipline che di fatto costituiscono i differenti
segmenti dell’'unica filiera virtuosa possibile: quella che, a partire dall’accesso indifferenziato
alle strutture di Pronto Soccorso, puo condurre fino ai setting piu specializzati e idonei alla
gestione delle condizioni date.
Il progetto si focalizza su due condizioni rare ad elevato impatto clinico:

1. Porfirie Epatiche acute

2. Iperossaluria Primaria

OBIETTIVO FORMATIVO di interesse Nazionale

1 - Applicazione nella pratica quotidiana dei principi e delle procedure dell'evidence based practice
(EBM - EBN - EBP)
Obiettivi formativi tecnico-professionali

Acquisizione di Competenze :

il presente progetto si propone di stabilire una connessione innanzi tutto culturale, ma anche
operativa, tra le varie discipline che di fatto costituiscono i differenti segmenti dell’'unica
filiera virtuosa possibile: quella che, a partire dall’accesso indifferenziato alle strutture di
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Pronto Soccorso, puo condurre fino ai setting piu specializzati e idonei alla gestione delle
condizioni date.
Il progetto si focalizza su una condizione rara ad elevato impatto clinico:

- Porfirie epatiche acute

TIPOLOGIA DELLA FORMAZIONE : FAD

Numero massimo partecipanti: 1000

DURATA: 10 ore

CREDITI: 10

Requisiti per l'ottenimento dei crediti :

e Superamento positivo del Test di Apprendimento
e Compilazione della Scheda di Valutazione evento

INFORMAZIONI GENERALI

Segreteria Organizzativa :

SIMEU SRL

Via Valprato, 68 - 10155 Torino
Responsabile Progetto : Enzo Mandola
Telefono : 02-67077483 Fax : 02-89959799
e-mail : enzo.mandola@simeu.it

CF. MNDNZE63E25L219C

Quote di iscrizione :
€ 0,00

FACULTY
Responsabili Scientifici :

Dott. Fabio De Iaco- Torino
Dott. Alessandro Riccardi - Pietra Ligure

PROGRAMMA FORMATIVO

- The great pretender Dr Fabio De Iaco (10 min)

- Il sospetto  Dr Fabio De laco — Dr Alessandro Riccardi (15 min)

- Le porfirie epatiche acute Prof Paolo Ventura (20 min)

- Il laboratorio e i centri di riferimento Dr.ssa Giovanna Graziadei (1 h)

- Il trattamento - Prof Paolo Ventura (1 h)

- Caso clinico 1: Ah, averci pensato prima! - Dr.ssa Paola Maria Manzini (1.30 h)

- Caso clinico 2: Oltre I'amilasi: un dolore epigastrico "fuori dagli schemi" - Dr. Carlo Poci (1.30 h)
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- Caso clinico 3: Dolori addominali in paziente sottoposta ad intervento di colecistectomia - Dr
Luca Barbieri (1.30 h)

- Caso clinico 4: Oltre I’ovvio: le sfide diagnostiche di una patologia rara n- Dr.ssa Annalisa Crisetti
(1.30)

CASI CLINICI:
Dr.ssa Manzini Paola Maria
Struttura Complessa Interaziendale di Immunoematologia, AO Santa Croce e Carle Cuneo

Titolo del caso:

“Ah averci pensato prima!”

Caso clinico di pz femmina di anni 30 di rientro da vacanza in Spagna con accessi multipli
quotidiani in PS per nausea, vomito e dolore addominale ingravescente sine

materia. Terzo accesso in PS a seguito di crisi comiziali subentranti a cui segue ricovero in
neurologia. Crisi comiziali non responder a terapia di primo livello con transizione ad acido
valproico a dosi incrementali seguita da paralisi flaccida ascendente per la quale si pone
diagnosi di S.Guillain-Barre. Sottoposta a ciclo di PEX con peggioramento della sintomatologia
fino a coma e necessita di ventilazione meccanica. La diagnosi arriva in quindicesima giornata
di ricovero quando compromissione neurologica € ormai molto severa. Risposta solo
biochimica a Normosang. Sara primo caso di inizio terapia con Givlaari durante fase iperacuta
di malattia.

Dr. Carlo Poci.
Clinica Medica 1 - Azienda Ospedaliera Universita Padova.

Oltre l'amilasi: un dolore epigastrico "fuori dagli schemi"”.

Giovane donna di colore ipertesa, con diversi accessi in PS per dolore addominale suggestivo
per pancreatite acuta. Successiva diagnosi di Porfiria acuta intermittente. Nel corso del
successivo anno gravidanza per cui deve interrompere givlaari. Problematiche che potrebbero
emergere in corso di gravidanza, portata a termine bene.

Dr Luca Barbieri

Istituto dermatologico San Gallicano

UOSD Porfirie e Malattie Rare

Dolori addominali in paziente sottoposta ad intervento di colecistectomia

Giovane donna con storia nota di Porfiria Intermittente Acuta, soggetto alto escretore, valori di
ALA e PBG elevati e sintomi gastrointestinali post-intervento (scatenati da digiuno e stress peri-
operatorio)

Dr.ssa Annalisa Crisetti
Fondazione Casa Sollievo della Sofferenza / U.O. Nefrologia e Dialisi San Giovanni Rotondo
Caso clinico Titolo: Oltre I’ovvio: le sfide diagnostiche di una patologia rara.
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