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Prof. Catlos Jiménez Diaz

El Prof. D. Carlos Jiménez Diaz
(1898-1967) fue algo mds que el médi-
co espafiol mds destacado del siglo XX,
fue la persona que cerré un ciclo de una
Medicina escasamente cientifica y dog-
mdtica y abrié la nueva era de su
modernizacién y acercamiento a la nue-
va Medicina mundial en sus vertientes
de asistencia, docencia e investigacion.

Fue, sin duda, el dltimo gran clinico
total, "sabedor de todos los saberes”, le
llam¢ Lain Entralgo. Abarcd en estas tres
vertientes toda la Medicina, por enton-
ces surgida y aportd tratamiento inmu-
nosupresor, con mostaza nitrogenada,
anterior a la utilizacién de esteroides, en
lo que llamg- enfermedades por "auto-
plasmonocividad", hoy, "autoinmunes".
Defendid la teorfa e hizo trabajo experi-
mental sobre la transcendencia del papel
de la secrecién de sustancias activas por
el endotelio vascular, en la hipertensién
arterial, revoluciond el concepto de aler-

gia, hizo el segundo cateterismo cardfa-
co del mundo y fue el tnico médico
espafiol que alcanzd el honor de presidir
dos sociedades internacionales: la de
Medicina Interna y la de Alergia.

En Espafia cre el primer instituto de
investigaciones médicas que permitfa una
dedicacién exclusiva a esta labor en sus
aspectos bisico y clinico y, posteriormen-
te, tras el trdgico paréntesis de la Guerra
Civil, tras la que hubo de empezar de
cero, llegé a su suefio de un centro total,
que aunara todas las vertientes: "La Cli-
nica de la Concepcién", luego en su
honor Fundacién Jiménez Diaz, que ini-
cié una fructifera etapa en la transforma-
cién del viejo concepto de hospital en un
lugar de ciencia desarrollando en ¢l todas
las especialidades con servicios propios,
que en su mayorfa fueron pioneros en el
pais. También alli modernizé la docencia
tanto de alumnos como de posgraduados,
dando los primeros pasos de especializa-
cién reglada para los nuevos licenciados.
Su ensefianza conllevaba una verdadera
prictica, a la cabecera de los enfermos e
integrada sin teorizar separadamente en
los temas, sino aborddndolos por ¢l o las
personas adecuadas en sus distintos mati-
ces.

La Leccion Conmemorativa Jiménez
Diaz, por la que ha pasado una impre-
sionante lista de cientificos mundiales de
primera linea, supone para la Fundacién
Conchita Rdbago uno de sus mds precia-
dos orgullos y el mejor recuerdo de un
hombre transcendente en la Medicina
Espanola.



Prof.2 Silvia G. Priori

Silvia G. Priori (Turin, 1960), cardidlo-
ga-investigadora italiana, es referente mun-
dial en el estudio y tratamiento de las
enfermedades cardfacas con base genética.

En 1986 se licencié en Medicina en la Uni-
versidad de Mildn (Italia), en 1990 se espe-
cializé en Cardiologfa y en 1995 obtuvo su
doctorado en Patologfa Cardiaca. En la
actualidad es Profesora de Cardiologfa en la
Universidad de Pavfa (Italia) y Directora
Cientifica del Instituto Clinico Cientifico
Maugeri (ICS), ademds dirige el Laborato-
rio de Cardiologfa Molecular en el ICS
Maugeri en Pavifa. La Dra. Priori es tam-
bién Directora del Laboratorio de Genéti-
ca Cardiovascular en el Centro Nacional de
Investigaciones Cardiovasculares (CNIC)
de Madrid.

El centro de Enfermedades Arritmogénicas
Hereditarias que dirige la Prof.2 Priori en el
ICS Maugeri es un centro de referencia
para pacientes con sindromes asociados a la
muerte subita, como son el sindrome del
QT largo, el sindrome del QT corto, el sin-
drome de Brugada, la taquicardia ventricu-
lar catecolaminérgica, las miocardiopatias
dilatada e hipertréfica y la cardiopatfa arrit-
mogénica del ventriculo derecho.

En los Ultimos 20 afios, la Prof.2 Priori ha
participado activamente en el estudio de
los mecanismos de las arritmias cardfacas,
contribuyendo a la definicién de la relacién
entre el Sistema Nervioso Central Auténo-
mo y la actividad arrftmica cardfaca. La
Dra. Priori implanté el Registro Europeo
de Paradas Cardfacas (UCARE) que inclu-
ye la mayor serie a nivel mundial de super-
vivientes a una parada cardfaca con fibrila-

cién ventricular y corazén anatémicamen-
te normal. Desde 1995, la Profesora Priori
ha trabajado principalmente en el estudio
de los mecanismos genéticos de los sindro-
mes arritmogénicos hereditarios. Esta acti-
vidad le ha permitido obtener importantes
resultados en la compresién de la asocia-
cién genotipo-fenotipo, tanto in vivo
como in vitro, asf como en la definicién de
las consecuencias electrofisioldgicas de las
mutaciones de genes codificantes de prote-
fnas de canales iénicos.

Entre sus mayores logros destaca la identi-
ficacién del primer gen (RyR2) asociado a
unas arritmias altamente malignas, la
taquicardia ventricular catecolaminérgica y
el descubrimiento de que las mutaciones
resultando en ganancia de funcién del gen
KCNJ2 son responsables del sindrome del
QT corto tipo 3. La Dra. Priori fue la res-
ponsable de la creacién del primer algorit-
mo de estratificacién del riesgo arrftmico
en pacientes con sindrome de QT largo
basado en el genotipo. También ha reali-
zado contribuciones fundamenta-

les en la estratificacién del ries-

go en el sindrome de Bru-

gada basado en un ensa-

yos clinico liderado

por ella.

A nivel de investi-

gacién bdsica, su

laboratorio  ha

desarrollado dife-

rentes modelos

de ratén transgé-

nico que han

contribuido  de



manera fundamental a la caracterizacién de

aspectos fundamentales de la fisiopatologfa

de la taquicardia ventricular catecolaminér-

gica. La Dra. Priori ha desarrollado de

manera pionera una estrategia basada en

terapia génica para revertir las manifesta-

ciones clinicas de la taquicardia ventricular

catecolaminérgica y, recientemente, ha

abierto una unidad de terapia génica para

el tratamiento de enfermedades arritmogé-
nicas hereditarias.

Silvia Priori es miembro de numerosas

sociedades cientificas, como la Sociedad

Europea de Cardiologfa, la Sociedad Italia-

na de Cardiologfa y del Panel Cientifico

para la Salud de la Comunidad Europea,

que sirve como érgano consultivo para la

identificacién de dreas de investigacién y

de brechas que impiden la traslacién de los

descubrimientos cientificos a la clinica

préctica. Ademds, ha sido presidenta de la

European Heart Rhythm Association.

Actualmente, la Dra. Priori es responsable

de la organizacién del congreso mundial de

cardiologfa de mayor envergadura,

el congreso del ESC. También

es editora asociada de la

prestigiosa revista Circu-

lation Research, asi

como miembro del

comité editorial de

otras revistas como

Circulation,

European Heart

Journal, Journal

of Cardiovascular

Electrophysio-

logy, Pacing and

A -

Clinical Electrophysiology y Journal of
Cardiovascular Pharmacology and Thera-
peutics.

La Dra. Priori ha conseguido financiacién
competitiva nacional e internacional de
manera continuada en las tltimas décadas
y actualmente es receptora de una de las
becas mds prestigiosas a nivel europeo, la
“ERC Advanced Grant”.

Silvia Priori ha publicado mds de 450 arti-
culos en revistas internacionales, teniendo
un indice H de 127, siendo una de los
“Investigadores Altamente Citados” por el
ISI Thomson-Reuters desde el afio 2014.



Programa - ]ueves 16 de mayo de 2019

Symposium
“Cardiologia molecular y muerte
subita: del sintoma a los genes”

8:30
9:00

9:10

9:40

Acreditacién

Introduccién y moderacién
Domingo Pascual Figal. Jefe del Servicio de Cardiologfa, Hospital Universitario
Virgen de la Arrixaca. Profesor de Medicina, Universidad de Murcia

Carmen Ayuso Garcia. Jefa de Departamento de Genética, Hospital Universitario
Fundacién Jiménez Dfaz, Madrid

Estudios genéticos en el diagnéstico y prevencién de la muerte siibita
cardiovascular

Lorenzo Monserrat Iglesias. Especialista en cardiologfa. Doctor Europeo
en Medicina. Director de Health in Code. A Corufia
:Cémo usar el estudio genético en la Miocardiopatia Dilatada?

Pablo Garcia Pavia. Unidad de Cardiopatfas Familiares. Servicio de Cardiologfa,
Hospital Universitario Puerta de Hierro Majadahonda, Madrid

10:10 Manejo farmacoldgico de las canalopatias: perspectiva mecanicista

Juan Tamargo Menéndez. Catedrdtico de Farmacologfa, Facultad de Medicina,
Universidad Complutense de Madrid y CIBERCV, Madrid

10:40 Cardiopatias familiares: perspectiva del genetista

Rosa Riveiro Alvarez. Servicio de Genética, Hospital Universitario Fundacién
Jiménez Diaz, Madrid

11:10 Discusién

Comité de Honor: Eusebio Jiménez Arroyo, Pedro de Rdbago Gonzdlez, Gregorio de Rdbago

Juan-Aracil, Rosa de Rdbago Sociats, Margarita Salas Falgueras, Manuel Serrano Rios

Comité Cientifico: Carmen Ayuso Garcifa, Borja Ibdfiecz Cabeza, Marta Jiménez Arroyo,
Domingo Pascual Figal



I Leccion Conmemorativa
Jiménez Diaz

Silvia G. Priori

Profesora de Cardiologfa, Universidad de Pavia (Italia)

Directora de Cardiologfa Molecular, Istituti Clinici Scientifici Maugeri,
Pavia (Italia)

Directora del Laboratorio de Genética Cardiovascular, CNIC, Madrid

“Genetic engineering; towards
molecular medicine in cardiology”

12:00 horas

Aula Magna

Hospital Universitario Fundacién Jiménez Diaz
Avda. Reyes Catdlicos, 2
Madrid

Solicitada acreditacion a la Comision de Formacién Continuada de las Profesiones Sanitarias
de la Comunidad de Madyid.

Inscripcién gratuita: www.fundacionconchitarabago.net
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1969

1970

1971

1972
1973

1974

1975

1976

Severo Ochoa (Espana)

“Polinucledtido-Fosforilasa y sus aplicaciones”

André Cournand (Estados Unidos)

“Le Cathéterisme cardiaque. Evolution historique

et son application en physiologie et clinique humaine”
Hans A. Krebs (Reino Unido)

“Inter-relation between the metabolism of carbohydrates,
fat and ketone bodies”

Jan Waldestrom (Suecia)

“Depression of one protein forming template”

Luis F. Leloir (Argentina)

“Biosintesis de glicoproteinas”

Donald S. Fredrickson (Estados Unidos)
“Lessons about plasma lipoproteins learned

from Tangier disease and other mutants”

Feodor Lynen (Alemania)

“Multienzyme complexes involved in

the biosynthesis of polycetate compounds”

Jean Bernard (Francia)

“UHematologie Géographique”



1977

1978

1979
1980
1981

1982

1983
1984
1985

1986

1987

1988
1989
1990

1991

Sune Bergstrom (Suecia)

“The prostaglandins-bioregulators with clinical
and economic implications”

Francisco Vivanco (Espafia)

“Influencia del sexo y de las suprarrenales sobre la secrecién
de hormonas gonadales”

Osamu Hayaishi (Japén)

“Indolamine 2.3-Dioxygenase. Properties and function”
Dame Sheila Sherlock (Reino Unido)

“The Immunology of Liver Disease”

César Milstein (Reino Unido)

“Derivacién y uso de anticuerpos monoclonales”
René Favaloro (Argentina)

“Cirugfa de revascularizacién miocdrdica:
Andlisis critico de quince afios de evolucién”
Arthur Kornberg (Estados Unidos)
“Genetic chemistry and the future of Medicine”
Francisco Grande Covian (Espana)
“Dieta, lipoproteinas y ateroesclerosis”
Christian de Duve (Bélgica)

“Lysosomes and Medicine”

Ruth Arnon (Israel)

“Basic research in Immunology and its

impact on the fight against disease”

George E. Palade (Estados Unidos)

“Control of Protein and the membrane

traffic in Eukaryotic cells”

Luc Montagnier (Francia)

“The strategies of the AIDS virus”

Antonio Garcia Bellido (Espana)

“Andlisis genético de la morfogénesis”

Jean Dausset (Francia)

“LAventure HLA”

Roberto J. Poljak (Estados Unidos)

“La estructura tridimensional,

la especificidad y la idiotipia de

los anticuerpos”



1992
1993
1994

1995

1996

1997
1998

1999

2000
2001
2002
2003

2004

2005
2006

2007

Sir Roy Calne (Reino Unido)

“Liver Transplantation”

Paul M. Nurse (Reino Unido)

“Eucaryotic Cell Cycle Control”

Barry M. Brenner (Estados Unidos)

“Chronic Renal Disease: A disorder of adaptation”
Yasutomi Nishizuka (Japén)

“Protein Kinase C and lipid mediators for intracellular
signalling network”

Valentin Fuster (Espafia)

“Tres mecanismos de la progresién de la enfermedad coronaria
y nuevas orientaciones sobre su regresién terapéutica’
Salvador Moncada (Reino Unido)

“Conjeturas, bioensayo y descubrimiento”

Manuel Serrano Rios (Espafia)

“Diabetes Mellitus: epidemiologfa, genes y medio ambiente”
Gerald M. Edelman (Estados Unidos)

“Displacing metaphysics: Consciousness research and
the future of Neuroscience”

Norman E. Shumway (Estados Unidos)

“Past, present and future of thoracic organ transplantation”
Mario R. Capecchi (Estados Unidos)

“Gene targeting into the 21st Century”

Mariano Barbacid (Espafia)

“Gendmica funcional y Cdncer”

S.G.O. Johansson (Suecia)

“The discovery of IgE and impacts on allergy”
Catherine M. Verfaille (Estados Unidos)

“Old cells can learn new tricks: mechanisms

and possible applications”

Joan Massagué (Espafia)

“Sociologia de nuestras células y su descontrol”

Juan Rodés Teixidor (Espafia)

“Sindrome hepatorenal”

Francis Collins (Estados Unidos)

“Genomics, Medicine and Society”



2008

2009

2010

2011

2012

2013

2014

2015

2016

2017

2018

Margarita Salas Falgueras (Espafia)

“Replicacién del ADN en virus modelo y su aplicacién

en medicina’

J. Craig Venter (Estados Unidos)

“Sequencing the Human Genome and the future of genomics”
Carlos Lopez-Otin (Espafia)

“Cdncer y envejecimiento: nuevas claves genémicas y degradémicas”
José M. Mato (Espafia)

“Metabolismo, metabolémica y el descubrimiento de nuevos
biomarcadores y medicinas”

Antonio Damasio (Portugal)

“Feelings and Sentience”

Manuel Serrano Marugan (Espafia)

“Nuevas fronteras en la reprogramacién celular”

Venki Ramakrishnan (Reino Unido)

"Antibiotics and the ribosome, the cell's protein factory”
Rafael Yuste (Espafia)

"El proyecto BRAIN: mapeo de la conectividad neuronal

y su relevancia clinica"

Luigi Naldini (Italia)

"Turning foes into friends: exploiting HIV for the gene therapy
of inherited diseases and cancer"

Jesus Egido de los Rios (Espafa)

"Diabetes, hipertension y enfermedad renal. La tormenta perfecta”
Juan Carlos Izpisua Belmonte (Espafa)

"Medicina regenerativa, enfermedad y envejecimiento”



Fundacién Conchita Rél)ago de Jiménez Diaz %ﬁ’%

Principe de Vergara, 9 - 28001 Madrid O] !
Telfs: 914 354 431 - 619 277 640

e-mail: info@fundacionconchitarabago.net
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