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Agenda

» Novedades en sindromes esclerodérmicos y miopatias
inflamatorias

» LES / Sindrome de Sjogren
» Vasulitis de gran vaso
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ESSP: Enfermedad temprana

» Tratamiento inmunosupresor (MTX, MMF, CF) precoz en ESP
temprana (proyecto ESOS) FRI0261: estudio observacional
v Mejoria (no significativa) en indices cutdneos y en funcionalismo pulmonar
v Tendencia a una mejor supervivencia

» Diagnostico temprano de HAP: DETECT vs ECO+PFR: FRI0302
v DETECT puede permitir un diagndstico mas temprano
v Aporta racionalidad en la utilizacién de ECO y cateterismo
v Mejora la referencia a unidades especializadas
» Identificacion de ESP temprana: FRI0280
v ldentificacidon segun criterios de Le Roy de ESP temprana
v Tras dos anos = 50% cumplen criterios de ACR/EULAR de ESP
v EUSTAR criterios de VEDOSS fueron mas frecuentes en estos pacientes
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ESP: terapias inmunosupresoras

» MMF vy piel: FRI0266

v Estudio abierto prospectivo de 42 pacientes (Edad: 53+12)
v Reduccién mRSS 3.7/afno
v 92% respuesta significativa tras 4 anos
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» Factores en la respuesta a la CF en |a EPID en |a ESP: FRI0254
v CF x 12 meses: parametros pulmonares estables a los 24 y 36 meses
v No influencia en respuesta de extension o severidad de |la EPID
v No se puede demostrar un mejor efecto del tratamiento precoz
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MISCELANEA

» DM con anticuerpos anti-MDAS: FRI:0251
v La frecuencia de anti-MDAS es similar en DM y DM amiopatica
v Anti-MDAS se asocio a EPID (especialmente forma progresiva)
v Otras asociaciones: disfagia, ulceras y “puffy fingers”

» Selexipag en el F.Raynaud 22 a ESP: FRI0265
v Estudio doble ciego SLG=27 vs PCB=32
v No diferencias en objetivo primario (n2 de ataques/semana)
v Mayor numero de EAs con SLG (91.7 vs 55.3%)
» MTX IV a dosis altas en Fascitis eosinofilica: FRI0286
v MTX 4mg/kg IV/mes (x 5m) (25 mg Ac. Folinico a las 24h) +GCs (15 mg)

v Respuesta 10/11 pacientes (91%); Recaida 6 pts con respuesta al re-Tto
v Buena tolerancia
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LES

» Comorbilidad LES vs SS (RELESSER): FRI0331

v EISS tiene una menor comorbilidad grave (CV, infecciosa, osteoporosis)
v EISS presenta una mayor incidencia de linfoma
v La mayor prevalencia de enf. CV en LES no se por factores tradicionales

» Anticuerpos anti C1qy complemento en neurolupus: FRI0337
v No asociacion anti-C1q e Ics con NPLES
v La asociacion C3 bajo y NPLES difuso se explica por la actividad clinica
v La asociacion entre NPLES focal y C4 bajo se explica por Ac. aPL

» Riesgo de trombosis en portadores de Ac. aPL: FRI0313

v Incidencia de trombosis 10% (146£60.3 meses de seguimiento)
v Factores de riesgo: tabaco, DLP, HTA, IgMCL
v La prevencion solo con AAS parce limitada
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SINDROME DE SJOGREN

» Neuro-Sjogren en SJOGRENSER; 437 pts: FRI0345
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ACG: afecatcion de grandes vasos

» PET vs angio-TAC: FRI520
v Analisis en practica clinica real, 24 pacientes (15 dx final de ACG)
v PET vs A-TAC: Sensibilidad: 65.7 vs 73.35; Especificidad: 100 vs 84.6%
v Coincidencia PET — A-TAC: 79.2%

» Afectacion de aorta toracica en ACG (286 pts): FRIO357
v Aneurisma/dilatacion: 11% (12 afio; 11% (32 aiio); 15% (52 afio)
v El antecedente de tabaquismo x 28 el riesgo esta complicacion
v Se recomienda vigilar esta complicacion especialmente en fumadores
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AVANCES EN VASCULITIS DE GRANDES VASOS

» Clinicos: SP0151

v Biomarcadores: PTX-3, Ac. Anti-Ferratina, Ac. Anti-proteina 14-3-3
v Evaluacion clinica:
v Indices de actividad: BVAS (no adecuado); DEI-TAK; ITAAS 2010
v Indices de dafio: VDI
» Diagnostico: SP0152
v Ecografia: AT, Art. axilar y Art. carétida comun
v RM: craneal superficial; intracraneal y corporal
v PET: sensible pero poco estandarizada

» Tratamiento: SP0153
v Tocilizumab: Estudio GIACTA; Estudio suizo (remision): 85 vs 40%
v Abatacept: Estudio AGATA (datos iniciales de respuesta): 48 vs 31%
v Ustekinumab: estudio abierto de 14 pacientes con buena respuesta
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