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e LESp-NL: |las guias ACRy EULAR recomiendan la triple terapia de entrada

tanto en adultos como ninos

v’ Todas las personas con LES deben someterse a cribado, seguimiento y tratamiento de las
comorbilidades asociadas con el LES y sus trtamientos.

v' El objetivo del tratamiento del LES debe ser el control dptimo de la enfermedad.

v’ Las personas con sintomas activos de LES deben ser diagnosticadas y tratadas de forma
rapida, guiando la intensidad y la eleccién de la terapia segun la gravedad de la actividad
lUpica

v Cuando varios sistemas organicos estén afectados al inicio o durante un brote de LES, la
terapia debe dirigirse a todas las manifestaciones, pero debe priorizar las dreas con mayor
riesgo de dafio irreversible

* La terapia bimolecular anti CD20 + Daratunumab (anti CD38) en el caso
de los pacientes refractarios son el siguiente paso en futuros

A
Lupus en nNiNOS  tratamientos A@
y adolescentes

AR

Referencias 2025 ACR Guideline for the Treatment of SLE
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Immune Complex Small Vessel Vasculitis
Cryoglobulinemic Vasculitis
IgA Vasculitis (Henoch-Schénlein)
Hypocomplementemic Urticarial Vasculitis
(Anti-C1q Vasculitis)

Medium Vessel Vasculitis

|

Polyarteritis Nodosa ’ Anti-GBM Disease
KawasakiDisease

ANCA-Associated Small Vessel Vasculitis
Microscopic Polyangiitis
) Granulomatosis with Polyangiitis
‘ (Wegener’s)
Eosinophilic Gi P

tosis with Polyangiitis

Large Vessel Vasculitis
Takayasu Arteritis
Giant Cell Arteritis

(Churg-Strauss)

Referencias

 Rituximab similares resultados que la Ciclofosfamida
iv en pacientes con vasculitis ANCA

* Vasculitis con poliangeitis: avacopan usado como
terapia add-on ha mejorado los resultados

* Granulomatosis eosinofilica con poliangeitis: las
terapias anti IL5 (mepolizumab, benralizumab) usadas
como terapia de induccidon en casos no graves en

adultos A‘;Q
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DERMATOMIOSITIS
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La biopsia liquida, podria ser un método no invasivo

CLASIFICACION

DM clésica: manifestaciones cuténeas con evidencia
de debilidad muscular proximal durante los 6 primeros.
meses de |a afectacion cuténea .

+ DM hipomiopética: manifestaciones cutaneas sin
evidencia clinica.

DM hipomiopatica: manifestaciones cutaneas sin
debilidad muscular subjetiva, pero con evidencias de
miositis sub clinica.

QUEES LA
DERMATOMIOSITIS:
consiste en una enfermedad
difusa e inflamatoria del mosculo
estriado asociado a sintomas
cuténeos, de origen desconocido
con una evolucién que puede ser
3guda, subaguda o crénica,
quizs auto inmunitaria en su
génesis, que compromete
principaimente los misculos

para diagnosticar la DM, evitando la biopsia clasica

DM juvenil: dermatomiositis de cualquier tipo que - imales.
aparece antes de los 18 afios.

e Las técnicas de inteligencia artificial aplicadas al TACAR

u"' en los pacientes con DMj puede detectar la forma precoz

forma simétrica y puede o no acompaiarse de edema.

6 casos por cada millén 4
Se habla de 1 6 casos p « Las papulas de gottron son papulas o placas

de habitantes, predomina en el sexo

femenino, es méas comin en jovenes ¥ ! iz UL y
nifios entre los 5 y 15 afios de edad o descamativas, que recubren las prominencias dseas,

alrededor de la quinta década de la afectan frecuentemente las articulaciones.

vida, ademds existe una asociacion  entre las lesiones inespecificas: eritema malar

racial con los afroamericanos. fotosensible, eritema violdceo en las superficies

extensoras de las extremidades y alopecia no Ve
cicatrizal. - & ~

la afectacion pulmonar

; P N
FISIOPATOGENIA INMUNE DIAGNOSTICO s ‘) N .
La inmonidad celular se encuentra intacta, por o que el daio La presencia dela erupcion tipica /e n ,
muscular se explica por cito toxicidad de linfocitos T contra el eopots|cn Cartosh dikgeliie o ) - N
misculo, esto hace pensar que en la etiopatogenia de la Ires 0 cuatro de l0s restantes es y — N\
dermatomiositis juega un papel muy importante la inmunidad definitivo; con dos, probable, y con \
celular. £l completo “complemento de ataque de membrana "ha uno, posible. / - RNA | | Exosomes
_su:o en:emmﬂol enla Ime\ u:e D‘ﬂcle;;es = eslal en!avmedad. 1. Debiidad muscular proximal simétrica. Vs -
s B 5 s miie ol P
skl b bob il e 3. Aumento de enzimas séricas misculo ’
¥ HLA-B 14 sugiere un factor genético claramente asociado. e
4. Electiomiograffa anormal. 7
5. Erupcion cutdnes tipica. I
e e t
— ! CTCs
<& TRATAMIENTO !
« Antihistaminicos: Con el fin de reducir el disconforty el prurito v
PRUEBAS DIAGNOSTICAS * Corticoldes tipicos: Para controlar el picor y el eritema se deben
utilizar corticoides de potencia alta. 1
se pueden recomendar algunas de las = Dapsona: Actda inhiblendo los linfacitos y el blogueando la via
siquientes pruebas: altemativa del complemento A
» Analisis de sangre « Azatioprina: Se utiliza como férmaco ahorrador de corticoides \ O
+ Radiograffa de t6rax sistémicos en a terapia de Ias lesiones cutaneas
« Electromiografia . ina i esta alternativa deb N O A
+ Imagenes por resonancia pacientes que no respondan a ninguno de los. tratamientos \
magnetica propuestos anteriormente. \ 3
* Biopsia de la piel o del misculo pRON(]STlCO Metabolltes
La mayorfa de los pacientes presentan un buen prondstico, ~ TTTTTT TTTTTT
aunque requieren periodos de tratamiento prolongadas. Los ~ .
casos con mas complicaciones son aquellos asociados a ~ miRNA
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DERMATOMIOSITIS ®
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CLASIFICACION

DM clésica: manifestaciones cuténeas con evidencia
de debilidad muscular proximal durante los 6 primeros
meses de |a afectacion cuténea .

+ DM hipomiopética: manifestaciones cutaneas sin
evidencia clinica.

DM hipomiopatica: manifestaciones cutaneas sin
debilidad muscular subjetiva, pero con evidencias de
miositis sub clinica.

QUEES LA
DERMATOMIOSITIS:
consiste en una enfermedad
difusa e inflamatoria del mosculo
estriado asociado a sintomas
cutdneos, de origen desconocido
‘con una evolucién que puede ser
aguda, subaguda o crénica,
quizds auto inmunitaria en su
génesis, que compromete
principalmente los mésculos

La biopsia liquida, podria ser un método no invasivo para

diagnosticar la DM, evitando |a biopsia clasica

DM juvenil: dermatomiositis de cualquier tipo que I imales.
aparece antes de los 18 afios.

* Las técnicas de inteligencia artificial aplicadas al TACAR
en los pacientes con DMj puede detectar la forma precoz
la afectacion pulmonar

DATOS CLINICOS

« El eritema en heliotropo es un exantema
eritematovioldceo que afecta a la piel periorbicular de
forma simétrica y puede 0 no acompafiarse de edema.
Las papulas de gottron son pdpulas o placas
¥
descamativas, que recubren las prominencias dseas,
afectan frecuentemente las articulaciones.

entre las lesiones inespecificas: eritema malar
fotosensible, eritema violdceo en las superficies
extensoras de las extremidades y alopecia no
cicatrizal.

EPIDEMIOLOGIA

Se habla de 1 a 6 casos por cada millén
de habitantes, predomina en el sexo
femenino, es mas comin en jovenes ¥
nifios entre los 5y 15 afios de edad o
alrededor de la quinta década de la
vida, ademds existe una asociacion
racial con los afroamericanos.

IJAKS

FISIOPATOGENIA INMUNE DIAGNOSTICO
La inmunidad celular se encuentra intacta, por lo que el dafio La presencia de la erupcion tipica L4 4 H
muscular se explica por cito toxicidad de linfocitos T contra el proporciona certeza diagnéstica; con .
masculo, esto hace pensar que en la etiopatogenia de la tres o cuatro de los restantes es.

dermatomiositis juega un papel muy importante la inmunidad defiitivo; con dos, probable, y con
celular. El completo “complemento de ataque de membrana *ha uno, pasible,

sido encontrado en la piel de pacientes con esta enfermedad,
indicando que el complemento también ests involucrado en su
desarrollo. Por oo lado, un incremento de los antigenos HLA-
88 y HLA-B 14 sugiere un factor genético claramente asociado.

1. Debilidad muscular proximal simétrica.

=== e Debilidad muscular persistente
Corticodependientes

5. Erupcion cutdnes tipica. | | | | | | | | | I | I

P

TN o
TGS TRATAMENTO

i Con el fin de reducir el di y el prurito

PRUEBAS DIAGNOSTICAS . Corticoldes tipicos: Para controlar el picor y el eritema se deben

se pueden recomendar algunas de las

utiizar corticoides de patencia alta.
Dapsona: Actia inhibiendo los linfocitos y el blogueando la via

MDAS

siguientes pruebas: altemativa del complemento
* Analisis de sangre =« Azatioprina: Se utiliza como férmaco ahorrador de corticoides
* Radiograffa de t6rax sistémicos en |a terapia de las lesiones cutaneas P
« Electromicgrafia . ina i esta alternativa deb
* Imagenes por resonancia pacientes que no respondan a ninguno de los [ ]
magnetica propuestos anteriormente.

Biopsia de Ia piel o del misculo

PRONOSTICO
La mayorfa de los pacientes presentan un buen prondstico,
aunque requieren periodos de tratamiento prolongados. Los

casos con més complicaciones son aquelios asociados 2

rmacion-continuada-dermatologia-21-articulo-dermatomiositis-

WiXBuMxkbanewsletter=true
rt11.pd
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Sistémica:

sssssssss
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El PET-TAC con 68Ga-FAPI-46 PET/CT identifica de forma precoz la
afectacion organica en los pacientes con esclerodermia.

* Potencial prueba diagnostica a integrar en protocolos pediatricos de jSSc
para diagnostico temprano, monitorizacion y prediccion de progresion

Dentro de las estrategias de reinicio inmunologico, el Trasplante
Autdlogo de Células Madre Hematopoyéticas sigue siendo la opcion
preferida y con mayor respaldo cientifico para los casos de esclerosis
sistémica juvenil grave y progresiva

La terapia CAR-T podria representar una alternativa prometedora y
menos toxica para los pacientes que no son candidatos al trasplante o

Referencias

gue permanece refractarios después de este
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La eficacia y la seguridad de
las terapias CAR-T en las
enfermedades autoinmunes
pediatricas esta por evaluar,
pero la evidencia en adultos y
las casas evidencia en
pediatria apuntan a que
podria tener un futuro en
caso seleccionados 0

A

Referencias

Preparacion en
10-15 dias
— B S0 £ u) ”
) @
nn
&
&= ==Y Células T
Células T del & [ modificadas
paciente
.\ Recoleccion de
glébulos blancos del
del paciente Infusién en el
mediante aféresis paciente (1 hora)
Resultados en
3 semanas
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FMF diagnosis
Ann Rheum Dis 84 (2025) 899-909

Contents lists available at ScienceDirect

Start colchicine*
Once or twice daily

Annals of the Rheumatic Diseases

e NS s ey Regular visits
ELSEVIER journal homepage: https://www.sciencedirect.com/journal/annals-of-the-rheumatic-diseases overy 3-6 months
: Resistance:
Recommendat]ons * >3 attacks last 6 months
. «  >1 altack/ thinlast 3 th
EULAR/PReS endorsed recommendations for the - Elovated CRP/ESR/SAA during the
1. . attack-free period
management of familial Mediterranean fever (FMF):

2024 update

Increase colchicine dose
{max 2 mg for children, 3 mg for
adults)
Meningitis aséptica Change colchicine preparation

Continue

Cefalea regular visits

Fiebre _—

Resistance
and/or /N-O\
Intolerance** u
Derrame pleural

Pericarditis
Disnea

Esplenamegalia
Froteinuria
Amiloidosis

Dalor abdominal [
Estrefimiento

Peritonitis estéril Regular visits
Inflamacian apendicular Svery 3 months

ADD biological DMARDs
Prefecably anti-IL1

remission
Mono-, oligo- o pollartritis
Artralgias

Sacrailitis

Increase the dosa Intervals

e N
PR ‘
~—Mialgia J \ S L OR

Eritema erisipeloide

Wasculitis cutanea (vasculitis @
Igh, poliarteritis nodosa)
Figure. Therapeutic algorithm for familial Mediterranean fever (FMF). CRP, C-reactive protein; DMARD, disease-modifying antirheumatic drug; ESR,
erythrocyte sedimentation rate; SAA, serum amyloid A. *Starting dose for colchicine. <0.5 mg/d (<0.6 mg/d in case tablets contain 0.6 mg) for chil-
l Titrate the ]

dren <5 years of age, 0.5-1.0 mg/d (1.2 mg/d in case tables contain 0.6 mg) for children 5-10 years of age, 1.0-1.5 mg/d (1.8 mg/d in case tablets con-
bDMARD dose

tain 0.6 mg) in children >10 years of age. **Intolerance. Treatment-related conditions preventing the patient from reaching effective dose (ie,
diarrhoea, elevated liver enzymes, leukopenia, etc).

Referencias
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Rheumatology, 2024, 63, SI260-S1268 Manifestaciones clinicas del sindrome de

https//doi.org/10.1093/rheumatology/kead596 Blau
Advance access publication 6 November 2023 -x British Society for RHEUMATOLOGY e |
- . anitestaciones oculares
Original Article ™ RhEUfﬂatDlogy OXFORD . ) h Manifestaciones cardiopulmonares

* Uveitis anterior

. . Man_if:;tapiones ’ ( ‘1
BaSIC science « Fiebre h Manifestaciones hepaticas
Lnfaden %ats e o
Molecular diagnostic yield for Blau syndrome in previously CRESEee ' ' L P a—
diagnosed juvenile idiopathic arthritis with uveitis or N 4 [ e
cutaneous lesions i ot . Maniestaciones
« Sinovitis { ermatologicas
-Cmpomsdpeq~ ‘ « Eritema maculo papular
o::br“poms 0 de rodillas y ; \' ‘ .\E/tmlat nodoso
.z) Iptfplfpcf co) i “ leucocitoclastic

* En algunos pacientes con artritis de inicio pediatrico que presentan complicaciones
como uveitis o lesiones cutaneas, puede ser necesario reevaluar el diagnostico de AlJ

* La secuenciacion dirigida de NOD2 permitido establecer el diagndstico molecular de
sindrome de Blau en casi una quinta parte de estos casos, proporcionando informacion
clinicamente relevante para la toma de decisiones en el cuidado del paciente

Referencias
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Autoinflammatory disorders

EDITORIAL
RMD Anifrolumab: the new frontier in the
Open treatment of genetic interferonopathies * Desarrollo de ensayos clinicos que
ME:&E&}E}% Marie-Louise Frémond © ,'* Clémence David,? Christophe Richez © ** permitan determinar la EStrategia de

tratamiento Optima, vya sea con
I R anifrolumab en monoterapia o en
e :. e i o: combinacion con inhibidores de JAK

. \\\x” * La disponibilidad de anifrolumab supone

una oportunidad para los pacientes que
Orvec | o )

padecen Interferonopatias  tipo 1,

afecciones para las que se esperan

) star (sara ¥ < (sam) tratamientos mas especificos y eficaces,
() con el potencial de mejorar
] | significativamente la calidad de vida de
Inflammation Reduced JAK/ IFNAR1 i
STAT activation internalisation estos paCIenteS

Referencias Frémond M-L, et al. RMD Open 2024;10:e004780. doi:10.1136/rmdopen-2024-004780
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Review
Syndrome of Undifferentiated Recurrent Fever (SURF): An
Emerging Group of Autoinflammatory Recurrent Fevers

Riccardo Papa ', Federica Penco, Stefano Volpi ', Diana Sutera, Roberta Caorsi '*' and Marco Gattorno *
J. Clin. Med. 2021, 10, 1963. https:/ /doi.corg/10.3390 /jcm10091963
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Clinical characterization, long-term follow-up, and response to treatment of
patients with syndrome of undifferentiated recurrent fever (SURF)

. < b 1 e 1 - 0 . . . .
Diana Sutera™ ™', Marta Bustaffa® ', Riccardo Papa“, Caterina Matucci-Cerinic °,

. ; . . b . .. b .
Simona Matarese “, Claudia D’Orsi ©, Federica Penco , Ignazia Prigione °, Serena Palmeri ,

. d,e - 4,0 - a a’
Francesca Bovis ", Stefano Volpi ", Roberta Caorsi *, Marco Gattorno

Seminars in Arthritis and Rheumatism 55 (2022) 152024

Urticarial rash |2

Arthritis 4 B Always

General lymph nodes [ 4 | [0 Sometime/often ..
Maculo-papular rash | 6 | I Response to Colchicine I
vomiting N
Chest pain
Resistant

Exudative tonsillitis
www.serpe2025.com f Diarrhea

Apthous stomatitis Partial Response

Erythematous tonsillitis

Cervical lymph nodes

64.6

Complete Response

Myalgia

Abdominal pain

80

Arthralgia

Fever

% of patients

Referencias
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Conferencia Magistral

Predictive factors for therapeutic response
and cluster analysis in syndrome of

SSssmssss undifferentiated recurrent fever (SURF)

BE og

SRR SRS

Serena Palmeri
Saverio La Bella

Marco Gattorno

&

P R G U S g
A

www.serpe2025.com 100

0
S’ & S S8
@e”% d"&a"*{:(z@-"*& ﬁ“{;’ﬂ%

100

0 Absence so

W Presence

Referencias

Roberta Bertelli,* Federica Penco,” Ignazia Prigione,” Riccardo Papa © ,
Isabella Ceccherini,® Stefano Volpi

o
St & EEEE S
PEE ST

,'? Marta Ponzano,® Giada Recchi,” Chiara Conti,"
,? Diana Sutera,” Marta Bustaffa,> Caterina Matucci-Cerinic,'?

2

,'? Roberta Caorsi "2

Palmeri 3, et al. AMD Open 2025;11:e005874. doi:10.1136/rmdopen-2025-005874

1.00 4
Cluster 1
Prevalent abdominal
involvement 0754
N=52

0.50

Complete Response

Cluster 2 / 0.257
Prevalent articul: L
involvement @
N=38

Kaplan-Meier survival estimates

0.00 -
0
MNumber at rsk

Cluster 1 36

= = Cluster 2 32
= =

Cluster 3 ‘ 'S Glusterd 9

Prevalent oral aphthae
N=11

1 2 3 4

Analysis time (Years)
Y| 24 16 1
21 15 1" T
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Conclusiones

 Un importante numero de pacientes que no cumplen criterios de PFAPA Yy el
estudio genético negativo asociado a Sindromes de Fiebre Periodica
Hereditaria
 Un grupo de estos pacientes tienen un fenotipo homogéneo y una buena
respuesta general a la colchicina
* Un nuevo grupo de fiebres indiferenciadas SURF
* Primera aproximacion patogénica
e Activacion de las pirinas
* Datos de proteomica

* Necesidad de mayor evidencia, incluyendo analisis genéticos extensos
* Necesidades de criterios de clasificacion para futuros estudios
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Coloquio IA

Diagnadstico asistido por IA

Deteccion precoz de enfermedades
Monitorizacion continua de pacientes
Robdtica médica

Prediccion y prevencion de epidemias
Terapias personalizadas
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