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What is new in Large-
vessel vasculitis



1. Qué pacientes se deben tratar?

2. Durante cuanto tiempo?

3. Es eficaz y seguro el tto con TCZ a largo plazo?

4. Puede TCZ prevenir las complicaciones vasculares graves?

5. TCZ puede reemplazar a los GC en el tratamiento de la ACG?
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• efecto ≃ GC
• bloquea vía TH17 pero efecto limitado

vasculitis crónica mediada por TH1

• Inflamación vascular silente a pesar de TCZ

• TCZ monoterapia tras ciclo ultracorto 
GC eficaz y seguro ACG no craneal
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• no muy clara eficacia

• parecen eficaces

• parecen efectivos
• resultados UPA?
• uso limitado por EMA 

(recomendaciones seguridad/edad)

What is new in Large-vessel vasculitis
Otras dianas en ACG



Objetivos:

• Confirmar y describir trayectoria longitudinal 
función renal en cohorte VAA.

Métodos:

• cohorte VAA Mass General Brigham (2002-2022)

• ≥ 2 mediciones función renal

• evaluación hasta mensualmente -12 m y +24 m 
respecto fecha índice



6% 29% 58% 7%
Resultados: 375 pc

Conclusiones
• Confirmamos 4 grupos distintos de trayectoria renal en VAA. 
• Diferencias grupos:

• comorbilidad inicial
• tasas ESRD y CKD
• etiología
• momento de ESRD

• necesidad estudios adicionales
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Objetivos:

• evaluar eficacia, seguridad y tolerabilidad ABA/SOC vs 
placebo/SOC en MA-ILD

Métodos:

• multicéntrica, doble ciego, aleatorizado, controlado con placebo

• 5 centros/24 s (RCTOLE)

• ILD activa + fallo ≥ 1 SOC

• Endpoint 1º:  cambio CVF inicio  s24

Resultados:

• 20 pc Ac anti-Syn

• edad media 57 años, 45% ♀ y 55% Jo-1



Figure 1: Change from baseline FVC in ml by treatment groups.
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Resultados:

• Eventos adversos:

• 36 en 9 pc placebo

• 23 en 9 pc ABA

• 3 graves en 2 pc ABA: 1 falleció 24 s

Conclusión

• MA-ILD tto ABA tendencias similares FVC, DLCO y disnea vs 
placebo a 24 s pero tendencias clínica y numéricamente 
significativas en ABA a 48s.

• Necesidad estudio aleatorizado más grande de ABA en MA-ILD.

• ABA fue relativamente seguro y bien tolerado.



Objetivos:

• Caracterizar epidemiología, clínica y respuesta  tto de los pacientes con IgG4-RD en Europa.

Métodos:

• Registro paneuropeo (PrescrAIP) (42 hospitales), análisis retrospectivo adultos IgG4-RD 2005-2020.

• Criterios diagnósticos integrales + específicos órganos

• Datos: registros médicos, formulario registro REDCap.

• Índice respuesta IgG4-RD

• predictores recaída: análisis multivariable regresión logística



NO tratamiento 
(95)

Tratamiento 
(625)

61%79%RC

19%18%RP

10%3% NO 
R

Resultados:

• 1079 sospecha IgG4-RD  735 dco IgG4-RD (69% ♂; mediana edad 57 
años; 85% caucásicos).

• 45% afectación  multiorgánica (≥2)(páncreas, gl salivales y vía biliar)

• Tto esteroides 634 pc (86,25%)

• dosis diaria + ↑ (PD>0,4 mg/kg) = eficaz dosis + ↓ (<0,4 mg/kg) (OR 0,428; 
IC95% 0,054-3,387) inducir respuesta.

• inducción + prolongada (>2 s) = eficaz terapia + corta (<2 s) (OR 0,908; 
IC95 %: 0,818-1,009).

• niveles ↑ IgG4 asociación independiente < probabilidad RC (OR 0,639; IC 
95% 0,427-0,955)

• 30% recaidas:

• 6m post-inducción independientes de: duración tto inducción, 
duración ↓ gradual GC, dosis total acumulada.

• ↑ tamaño parénquima (OR 0,390, IC 95% 0,167-0,910) y terapia 
mantenimiento IS asociación independiente con < recaídas 6 m (OR 0,299, 
IC 95% 0,120-0,740). No

• No ≠ GC y RTX mantenimiento respuesta

Conclusión
• 1º estudio paneuropeo epidemiología y clínica IgG4-RD en Europa.
• niveles ↑ IgG4: control + estricto durante inducción 
• estrategia + eficaz inducir remisión: PD 0,4 mg/kg/día/ 2 s
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