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Malalties  del teixit connectiu

Esclerodèrmia

Lupus Eritematós 
Sistèmic

Miopaties 
Inflamatòries

Vasculitis

Polimiositis

Dermatomiositis

Miositis per cossos 
d’ inclusió

Malaltia Mixta del Teixit Connectiu

Síndrome de Sjögren

Policondritis recidivant



Principis Generals
totes les malalties autoimmunes no son iguals 

no existeix un tractament ideal (seguretat, 
tolerància, eficàcia, cost, efectes adversos)

diferents mecanismes d’acció dels fàrmacs, de 
vegades complementaris

necessari utilitzar el fàrmac menys tòxic en funció 
de les manifestacions clíniques: estratificació del 
tractament



Tractament en les malalties autoimmunes

Fàrmacs IS:
◦ Ciclofosfamida
◦ Azatioprina
◦ Metotrexate
◦ Micofenolat
◦ Ciclosporina
◦ Tacrolimus

Fàrmacs no IS
◦ Bosentan
◦ Sildenafilo
◦ Prostaglandinas
◦ Colchicina
◦ Hidroxicloroquina
◦ Talidomida
◦ AINEs
◦ IECAs

Teràpies biològiques
Anti-TNF
Anti-CD20

Glucocorticoides



Tractament en les malalties 
autoimmunes

IS
GS

altresBiològics

¿quins utilitzar?
¿quan temps?
¿quins es poden 
utilitzar durant 
l'embaràs?



RECOMENACIONS TERAPÈUTIQUES 
VASCULITIS ASSOCIADES A ANCA



Estratificació tractament



EULAR recomanacions



Tractament d’inducció de remissió
es recomana

Ciclofosfamida +Corticoides (1A)
o

Rituximab 375 mg/m2 x 4 + Corticoides (1B)
+

Plasmafèresis (si requereix diàlisis o deterior ràpid) (2C)

Afegir plasmafèresis si hemorràgia pulmonar difusa (2C)

Plasmafèresis en malalts anti-MBG+ANCAS (2D)

Discontinuar el tractament amb ciclofosfamida desprès 
de 3 mesos si el malalt segueix requerint diàlisis (2C)

es suggereix

En malalts amb 
contraindicació 
CF o malaltia no 
severa



Règim recomanat de tractament



Tractament de manteniment de remissió
es recomana

mantenir tractament de manteniment al menys 18 mesos en malalts 
que estan en remissió complerta (2D)

TMT-SX en malalts amb afecció de via respiratòria alta (2B)

es suggereix

mantenir tractament en malalts que han assolit  remissió (1B), excepte si 
requereixen diàlisis > 3 mesos  i no presenten cap manifestació extra-renal 

(1C)

AZA 1-2 mg/kg/dia (1B) 
o

MMF 1gr/12h si al·lèrgia o intolerància AZA (2C)
o

MTX 0.3 mg/kg/setmana si intolerància a AZA i MMF
i FGR > 60 ml/min (1C)

REMAIN trial (AVERT project BIOMED-2: BMH-CT93-1078), EUVAS



Estudi RAVE: RTX versus CF + AZA

RC als 6 mesos en 64% RTX versus 53% CF 

RTX mes eficaç en pacients amb malaltia 
recidivant a la entrada en l’estudi

No diferencia en quant a la duració de la 
remissió, ni freqüència i gravetat de recidives, ni 
en quant a efectes adversos excepte menor 
freqüència leucopènia y pneumònia en grup RTX

R Solans. Servei de Medicina Interna. Hospital Universitari Vall d’Hebrón



major risc de recaiguda:
◦ pacients PR3 + (p< 0.001)
◦ pacients con GPA
◦ pacients amb malaltia recidivant a la entrada en l’ 

estudi

no relació entre gravetat de l’afecció renal i 
major risc de recidiva

CD20 reconstituïts en 88% pacients tractats 
amb RTX i 55% de tractats amb CF + AZA, que 
van presentar recidiva (no relació amb ANCA)

R Solans. Servei de Medicina Interna. Hospital Universitari Vall d’Hebrón

Desconeixem quan temps hem de 
donar RTX per mantenir la remissió, 

quina dosis hem d’utilitzar i cada quan 
l’hem d’administrar



Recomanacions
CF i RTX son igual de eficaços en la inducció de 
remissió en les VAA, però es recomana 
administració de RTX en:

◦ malalts que han presentat múltiples recidives
◦ quan la CF no es eficaç
◦ malalts joves en edat fèrtil
◦ malalts que han rebut altes dosis de CF

no es recomana la administració conjunta de RTX i 
altres immunosupressors a dosis completa, si be s’ha 
d'avaluar el se us conjunt en dosis mes baixes

no es recomana readministraciò de RTX en malats que 
han presentat citopènies (neutropènia, pneumònia)



No hi han estudis 
prospectius randomitzats 
que comparin GC versus
GS + IS

No hi ha criteris ben definits 
de remissió de la malaltia, 
de recaiguda, ni de malaltia 
refractària

No existeix un “índex 
d’activitat” estandarditzat

No existeixen 
recomanacions basades en 
la evidencia





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

Glucocorticoides, azatioprina, MMF, anti-TNF



807 pacients

Colchicina, glucocorticoides, azatioprina, ciclosporina A, anti-TNF (Infliximab, Adalimubab)



807 pacients BÇ

296 (37%): trombosis 
venosa   (24-36 anys),             
73% ♂



A l'anàlisi multivariant l'ús de immunosupressors  es va 
relacionar significativament amb la prevenció de recidives 
de trombosis venoses (HR 0.27, 95% CI 0.14-0.52), 
p<0.0001.

Es va observar una tendència a la prevenció de recidiva 
de trombosis amb l'ús de corticosteroides (HR 0.62, 
95%IC 0.4-0.97), p= 0.058

Anticoagulaciò 
98.6% malalts, 10 
mesos (4-24)

IS 46.8% malalts, 3.1 
anys (1-5):

34% CF polsos

69% AZA

8.5% MTX

14.6% CL

5.8% CyA

5.1% talidomida

1.5% IFX

2.9% α-IFN

GS 68.7% malalts





Matucci Cerinic ARD 2012

Estratificació 
tractament



OC-28326

Prostaciclina
Epoprostenol iv
Alprostadil iv
Iloprost iv
Treprostinil sc
Tópica

Calciantagonistes
Nifedipi
Amlodipi
Diltiazem

IECAs – ARA II

Fluoxetina

Sildenafil

Á. acetilsalicílic
Clopidogrel
Anticoagulaciò

Bosentan
Mesures generals
Antibioteràpia
Cures tòpiques
Analgèsia

Tractament quirúrgic
Simpatectomia cervical
Simpatectomia digital
Desbridament

ESCLERODÈRMIA: Tractament Úlceres digitals



ESCLERODÈRMIA: Tractament Úlceres digitals 

Diltiazem o Amlodipino
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Galié, European Heart Journal 2009

Peculiaritats de SSc:
ACO
Tx Pulmonar 

x x

x



Clin Rheumatol.2011;11:1383-8



• Estudio de extensión
• 24 meses
• 8 pacientes
• 4 ciclos de RTX
• CVF ↑ 12.79% 



ESCLERODERMIA
Tractament

Micofenolat
Metotrexate

Antagonistes Ca
Antiagregants

Antagonistes Ca
Antiagregants
Prostaciclina
ARE, IFDE-5

IBP
Procinètics

Antibiòtics cíclics

Prostaciclina
AREs

Inhibidors FDE-5

Micofenolat
Ciclofosfamida

Rituximab

IECAs, ARA II
Diàlisis,Trasplantament







PDN  1mg/kg/dia 6-12 mesos ± polsos MTPDN 
+

CF  polsos mensuals 0.5-1 g/m2 x 6 mesos (NIH regim) o 
Polsos CF 500 mg/15 dies x 3 mesos (regim B) o Eurolupus regim) o
CF oral 1-1,5 mg/Kg/dia (150 mg/dia) x 2-4 mesos (regim C)

MMF(màxim 3 g/d) x 6 mesos (regim D) resposta equivalent a CF x 6 mesos
AZA no superior a MMF



Tractament de 
manteniment











Síndrome de Sjögren

Tractament simptomàtic: 
Saliva artificial
Llàgrimes artificials
Lubricants oculars
Botons llagrimalls
Sialagogs: pilocarpina


















