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Objetivos:

• Evaluar eficacia y seguridad benralizumab cohorte europea multicéntrica GEPA

Métodos:

• GEPA tto benralizumab; 28 centros European EGPA Study

• Resultados eficacia y seguridad 3, 6 y 12 m de tto

• RC:

• ausencia actividad enfermedad (BVAS=0)

• PD≤4 mg

• Respiratory outcomes: asma, ORL y función pulmonar



Resultados:
• 121 GEPA
• benralizumab (30 mg/4 semanas x 3  8 s)

Conclusión:
• Benralizumab (dosis asma eosinofílica), podría ser eficaz y controlar:

• manifestaciones respiratorias GEPA
• actividad general enfermedad

• 19 pc eventos adversos (3 hospitalización)



Objetivos:

• Determinar la carga de multimorbilidad en VAA.

Métodos:

• Cohorte VAA Mass General Brigham (MGB) de 2002-2019

• Comparadores sin enfermedad reumática sistémica se identificaron MGB y se compararon con los casos (10:1) por fecha inicio, edad, 

sexo y raza.

• Definición MM: presencia ≥ 2 de 37 condiciones crónicas, identificadas códigos ICD-9/10 ≥ 2 veces/ ≥ 30 días

• Excluyeron:

• manifestaciones VAA

• condiciones presentes ≥ 6 m antes de inicio del tto

• 1º proporción de casos y comparadores con MM método Aalen-Johansen (riesgos competitivos muerte y pérdida durante seguimiento)

• 2º  modelo de regresión Cox  estimar HR de MM en casos vs comparadores y tiempo de supervivencia medio restringido para estimar 

días libres de MM en casos vs comparadores

• 3º análisis de clases latentes para caracterizar clusters de morbilidad entre personas con MM.



mediana seguimiento       102m 66m 

Promedio días sin MM 963.4                     1670.5 (p<0,001)

Resultados:
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Conclusiones:

• VAA ↑ carga MM y > riesgo MM que población general.

• MM en VAA: clusters de morbilidad varían curso enfermedad y reflejan ↑ impacto enfermedad y su tto.

• Necesario desarrollo intervenciones prevenir MM y minimizar su impacto.

• Estos hallazgos  futuras investigaciones para mejorar atención y resultados pacientes VAA.





Objetivos:
• Investigar genética subyacente a características clínicas específicas EB grupo 

pacientes con > 5 años seguimiento

Métodos:

• 436 EB Turquía

• Genotipado Infinium ImmunoArray-24 BeadChip

• Imputación y medidas de control de calidad

• Analizan los loci susceptibles para EB y SNPs para cada rasgo clínico
• Score de riesgo genético ponderado para cada característica clínica utilizando 

loci susceptible para EB identificados previamente.



Resultados:

• Asociación genética entre lesiones oculares y HLA-B/MICA (rs116799036: OR=1,85, IC 95%=1,35-2,52, valor p=1,1x10).

• Puntuación riesgo genético significativamente > EB + lesiones oculares vs no afectación ocular (variación genética región HLA)
• Nuevos loci genéticos predisponen a características clínicas específicas EB
• Asociaciones + significativas:

• afectación ocular  SLCO4A (rs6062789: OR=0,41 (IC 95%=0,30-0,58), valor de p=1,92x10)
• afectación NRL  DDX60L (rs62334264: OR= 4,12 (IC del 95%: 2,34 a 7,24), valor de p = 8,85x10)



Conclusión:

• Resultados enfatizan papel  factores genéticos en predisposición a manifestaciones 
clínicas específicas EB

• Podría arrojar luz adicional sobre heterogeneidad, patogenia y variabilidad presentación
de EB ≠ poblaciones





Objetivos:

• Evaluar administración c CD19 CAR-T es tolerable y efectiva SAS refractario y grave

Métodos:

• Se administran 1 millón c CAR-T/kg en infusión ev única después de CFM/fludarabina

• Todos ttos enfermedad se suspendieron

• Seguimiento hospitalario

• primeros 10 d

• semanal/1 m

• mensual/3 m

Evaluación:

• Tolerabilidad : monitorización sd liberación citoquinas (SLC) y el sd Neurotoxicidad asociado a c inmunoefectoras

• Eficacia: niveles CK, buena respuesta según 2016 ACR/EULAR total improvement score (TIS), imágenes musculares y pulmonares y 

suspensión todos IS (GC)



Paciente 2Paciente 1

♀ 43 años♂ 41 añosSexo, edad

miositis activa CK ↑Afectación muscular

cutánea, pulmonar 
y articularcutánea y pulmonar Afectación otros órganos

10 IS (CFM, RTX y ocrelizumab)5 IS (CFM y RTX)Tto IS previo

SLC leve 
SNCIE leve autolimitadoSLC leve Tolerancia

1524 células/μl60 células/μl Expansión máx c CAR-T día 8

Aplasia (día 60)119 díasAplasia células B 

3055  311 U/l9305  70 U/lCK

mejoría clínica importante 2016 ACR/EULAR total improvement score (TIS)

SiSuspensión IS

resolución inflamación alveolar
Ausencia cambios inflamatorios músculosTAC pulmón/RMN muscular

60 días
Remisión sin IS

120 días
Remisión sin ISÚltimo seguimiento

?331  25 UIAc anti-Jo1 

Resultados:

Conclusiones:
• Terapia c CAR-T brinda posibilidad interceptar ASS grave: remisión libre fármacos, resolución inflamación muscular y 

pulmonar y anulación autoinmunidad asociada a enfermedad.
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