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Sintesi Progetto - Abstract:

L'ipertensione arteriosa polmonare (IAP) € una malattia rara, caratterizzata da un decorso progressivo e fatale nonostante la
disponibilita di numerose linee di trattamento specifico sui meccanismi a valle della patologia a carico delle arteriole
polmonari. Nella patologenesi della IAP il ruolo della via dell'interferone (IFN) di tipo | non & ancora ben definito, tuttavia
numerosi dati preliminari indicano che & un meccanismo disregolato che espone al rischio di sviluppare la malattia. Data la
frequente associazione di manifestazioni autoimmuni nella I1AP, ed il suo frequente sviluppo nel contesto di malattie
autoimmuni sistemiche, l'ipotesi che vorremmo testare nello svolgimento del progetto € il ruolo, inibitore o stimolatore, della
presenza di IFN-I e di autoanticorpi contro esso diretti in soggetti affetti da forme idiopatiche ed autoimmuni di 1AP. I
progetto si pone l'obiettivo di stimare la prevalenza di anticorpi antilFN 1, di valutare le associazioni cliniche di tali anticorpi e
di confrontare la popolazione con IAP con soggetti con malattie autoimmuni con e senza IAP come la Sclerosi Sistemica o |l
Lupus Eritematoso Sistemico. Sono previsti inoltre studi di funzione con saggi di neutralizzazione e di attivazione recettoriale
per verificare il significato biologico della presenza di anticorpi circolanti anticitochina nel siero dei pazienti. Tali informazioni
possono contribuire a chiarire i meccanismi di sviluppo di complicanze vascolari frequenti in alcuni sottogruppi di malati
autoimmuni e soggetti con forme idiopatiche senza apparenti fattori di rischio. Lo studio della via dell'IFN, oltre a fornire
informazioni patogenetiche per i pazienti con IAP associata 0 meno a malattie sistemiche autoimmuni, puo rappresentare un
filone di ricerca per lo sviluppo di nuovi target terapeutici e strategie di associazione piu efficaci delle attuali.
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