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Resumen

Introduccion: Laesclerosis sistémica (ES) es una enfermedad clinicamente complejay heterogénea. La
afectacion pulmonar intersticial (EPID) eslaprincipal causa de mortalidad, pero recientemente, la progresion
de lafibrosis cutanea se ha asociado a deterioro funcional pulmonar y a mortalidad. En los Gltimos afios,
rituximab (RTX) se postula como una aternativa terapéutica prometedora frente a ciclofosfamida (CF) o
micofenolato (MFM), pero laexperienciaalargo plazo es escasa.

Objetivos: Describir la efectividad, seguridad y uso de RTX alargo plazo, en una serie de casos con ES.

Métodos: Estudio observacional retrospectivo de pacientes con ES (criterios EULAR/ACR 2013) tratados
con RTX en un hospital universitario de 2010 a 2019. Se recogieron datos sociodemogréficos y relacionados
con laESy lostratamientos. Laeficaciade RTX seevalud alos 6-12 mesesy a final del seguimiento,
mediante |os desenlaces principales: indice cutdneo modificado de Rodnan (mRSS) paralafibrosis cutanes;
niveles de CPK paralamiopatia, variacion > 10% en la capacidad vital forzada (FVC) y > 15% en capacidad
de difusion pulmonar del mondéxido de carbono (DLCO) parala EPID. Se registraron los efectos adversos
(EA). El andlisis estadistico se realizd con Statav.14 y la significacion estadistica se considerd parap ? 0,05.

Resultados: 14 mujeres con ES (edad media 47 + 13 afios, evolucion media 6,2 + 4,5 afios) fueron tratadas
con RTX por EPID (n=9), afectacion cutanea (n = 11) y/o miopatiainflamatoria (n = 3). Lamedia+ DE de
seguimiento fue 3,36 £ 2,17 afios, con un rango de 1-9 afios. La ES era cuténea difusa (EScd) en 35,71%,
limitada en 21,44%, overlap en 35,71% y sine escleroderma en 7,14%. El 50% tenian anti cuerpos anti-Scl-
70, 14,3% anticentrémero, 21,4% anti-RNA-polimerasalll y 7,14% anti-Ku. LaEPID eratipo NINE en 8
pacientesy NIU en 1. El primer ciclo de RTX incluy6 2 infusionesde 1 gy seinicié unamedia 3,36 + 2,17
anostras € diagnostico. Los retratamientos fueron inicialmente fijos cada 6 mesesy posteriormente a
demanda en 4 pacientes, y en €l resto a demanda desde €l inicio, segn la duracion de la respuesta clinica. Se
administraron unamedia 3,9 + 2,5 ciclog/paciente (rango 1-11 ciclos). El 30% de los pacientes habia recibido
previamente CFy e 21,5% MFM. El RTX se administr6 asociado con otros FAME (MTX 64,29%,
hidroxicloroquina[HCQ)] 35,71%, MFM 57,14%, otros 14,28%), CF (14,29%), inmunoglobulinas
intravenosas (7,14%) y prednisona (78,57%). En lavisitafina se redujo €l% de uso de FAME (50% MTX,
50% MFM vy 28,57% HCQ) y de prednisona (62,5% pacientes, 30% dosis). Se observé unamejoria
significativaen el indice mRSS. La debilidad muscular desaparecié en 3/3 con CK normal en 2/3 pacientes
con miopatia. LaFVC meord o se estabilizo en el 22% y 56% de EPID, respectivamente, y laDLCO se
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estabilizd en 66,70%, sin alcanzar significacion estadistica. EIl TACAR se estabilizo en 55,56% de EPID, con
algun grado de empeoramiento en €l resto. Cambios evolutivos en latabla. Los EA fueron en su mayoria
leves: 13 reacciones infusionales (6 pacientes), 1 herpes zoster no complicado y 2 infecciones graves que
requirieron ingreso. No hubo exitus.
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Conclusiones: Nuestros resultados, con una muestra limitada, sugieren que el uso alargo plazo de RTX en
préactica clinica puede ser beneficioso para la clinica cutanea, pulmonar y miopéticade la ES, con un perfil de

seguridad aceptable.
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