
Vasculitis sistVasculitis sistVasculitis sistVasculitis sistéééémicas: micas: micas: micas: 
nuevos conceptosnuevos conceptosnuevos conceptosnuevos conceptos

Dra. Roser Solans Laqué

Servicio de Medicina Interna

Unidad de Enfermedades sistémicas autoinmunes

Hospital Universitario Vall d’Hebrón. Barcelona. 
Universitat Autònoma de Barcelona (U.A.B.)

“THE TOP FIVE”





� PAM y PAMG se diferencian por hallazgos 
histológicos y clínicos, pero a veces se superponen 
(overlap)

� A partir de pacientes de reciente diagnóstico 
incluidos en estudios multicéntricos, se intenta 
identificar distintos “clusters” a partir de los datos 
clínicos y a partir de la especificidad de los ANCA 













� A pesar de que en la mayoría de ensayos clínicos se 
agrupan pacientes con GPA y MPA, los datos 
clínicos, epidemiológicos y genéticos sugieren que 
se trata de entidades distintas y que las estrategias 
terapéuticas deberían estudiarse por separado.

� Es fundamental conocer mejor el papel que juegan 
los ANCA (MPO, PR3) en el proceso inflamatorio 
que subyace en ambas enfermedades para diseñar 
trtamientos mas específicos





� Estudio RAVE: RTX versus CF + AZA en pacientes 
con VAA y afección orgánica severa

� RC a los 6 meses en 64% RTX versus 53% CF 

� RTX mas eficaz en pacientes con enfermedad 
recidivante a la entrada en estudio

� No diferencia en cuanto a la duración de la 
remisión, ni frecuencia y gravedad de recidivas, 
ni en cuanto a efectos adversos excepto menor 
frecuencia leucopenia y neumonía en grupo RTX
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� mayor riesgo de recaída:

◦ pacientes PR3 + (p< 0.001)

◦ pacientes con GPA

◦ pacientes con enfermedad recidivante a la 
entrada en el estudio

� no relación entre gravedad de afección renal y 
mayor riesgo de recidiva

� CD20 reconstituidos en 88% pacientes tratados 
con RTX y 55% de tratados con CF + AZA, que 

presentaron recidiva (no relación con ANCA)
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� No disponemos de suficiente evidencia que avale el uso 
de RTX en pacientes con formas graves de VAA ni en 
pacientes con formas granulomatosas

� no disponemos de suficiente evidencia que avale el uso 
de Rituximab en el tratamiento de mantenimiento de las 
VAA (RITAZAREM)

� Desconocemos cuanto tiempo y en que dosis  debería 
administrarse Rituximab en el tratamiento de 
mantenimiento de las AAV

� Desconocemos si se debe o no administrar conjuntamente 
CF y RTX en formas graves





� No se recomienda el uso de anti-TNF (Infliximab, Etanercept) en 
monoterapia ni como tratamiento adyuvante, en el tratamiento inicial 
de la ACG. 

� Sólo se recomienda el uso de anti-TNF en pacientes con ACG y ≥ 2 
brotes a pesar de tratamiento adecuado con GC y ≥ 1fármaco 
inmunosupresor (MTX o AZA) (nivel de evidencia 4 C)

� No se recomienda la administración de Tocilizumab (anti-IL6) como 
monoterapia ni como tratamiento adyuvante en la ACG. Sólo se  
aconseja en pacientes con ACG y afección de grandes vasos refractaria 
a GC y ≥ 1 fármaco inmunosupresor (nivel de evidencia 4C)

� No existe evidencia que avale el uso de Rituximab (2 casos)

� Si no existe mejoría a los 4 meses de la administración de terapia 
biológica, se aconseja discontinuarla



� No existe evidencia que avale el uso de anti-TNF en 
monoterapia en el tratamiento de TAK. Tampoco existe 
evidencia que avale el uso de Tocilizumab en monoterapia.

� No existe evidencia que avale el uso de anti-TNF ni de 
Tocilizumab como fármacos de primera línea en el 
tratamiento del TAK de reciente diagnóstico.  

� Los fármacos anti-TNF y el Tocilizumab pueden administrarse 
en pacientes afectos de TAK de ≥ 6 meses de evolución, con 
actividad persistente o que hayan presentado ≥ 2 brotes, a 
pesar de tratamiento con GC y ≥ 1 fármaco inmunosupresor 
(MTX, AZA, MMF) (nivel de evidencia 4 C)

� Si no existe mejoría a los 4 meses de la administración de 
terapia biológica, se aconseja discontinuarla






