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Recomendaciones inducción remisión GPA y PAM

• Rituximab y CF son equipotentes para la inducción de remisión en 
GPA y PAM

• CF se asocia con mayor toxicidad (neutropenia, infertilidad, toxicidad 
vesical, neoplasias) y menor tolerancia pacientes

• CF se reserva para casos refractarios a RTX o CI, o insuficiencia 
renal severa (creat > 4 mg/dl) (?)

• Pulsos MTPN en casos con afectación orgánica grave y riesgo vital

• PF (PEX) se debe considerar en pacientes con GN y alto riesgo de 
progresión a IRC terminal, y en pacientes con hemorragia alveolar 
grave o asociada a GN o refractaria a tratamiento de inducción de 
remisión.  EI: mayor riesgo infecciones graves



• MTX se recomienda mas que CF o RTX y mas que AZA o MMF, para 

inducción de remisión en pacientes con formas no graves de GPA 

(ORL, artritis, nódulos pulmonares), y afectación renal leve. Se 

recomienda AZA en gestantes.

• TMT-SX a dosis bajas se puede administrar en combinación con MTX
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• RTX es mas eficaz que MTX o AZA para mantenimiento remisión en GPA 
y PAM. 

• Esquema fijo de administración RTX cada 6 m, mejor que en función de 
% linfocits B CD19+ y positividad ANCA (puede haber recaídas con 
ANCA negativos y depleción de CD19+)

• MTX y AZA eficacia similar para mantenimiento de remisión en GPA y 
PAM (considerar gravedad  afectación renal y tolerancia)

• MMF se recomienda cuando no se tolera MTX o AZA

• LEF no se recomienda 

• TMT-SX no se recomienda para mantenimiento de remisión en formas 
no graves de GPA. Si como profilaxis P Jirovecii

Recomendaciones mantenimiento remisión GPA y PAM



• IVIG mensuales (400-800 mg/kg peso) en pacientes tratados con 

RTX para mantenimiento remisión e hipogammaglobulinemia

(IgG<3g/L) asociada a infecciones recurrentes o con mala respuesta 

a vacunación

• Duración tratamiento mantenimiento remisión: al menos 18 meses 

tras alcanzada remisión. Individualizar según extensión enfermedad y 

positividad/subtipo ANCA.

• Si recaída durante tratamiento remisión y no RTX, se recomienda 

RTX

• Si recaída durante tratamiento mantenimiento con RTX, se 

recomienda CF si la ultima dosis RTX fue reciente
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• Si enfermedad grave: pulsos MTPDN

• CF o RTX + GC si afectación orgánica grave. CF > RTX si afectación 

cardiaca o afectación neurológica o digestiva graves y ANCA 

negativos. RTX > CF si  ANCA+  o GN.

• En formas GEPA no graves (asma, sinusitis, FFS=0): MEP + GC 

antes que MTX, AZA o MMF + GC.

• GC monoterapia, solo en formas no graves (asma) y gestación.

• RTX en formas refractarias
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• Si inducción remisión con CF, se recomienda tratamiento de 

mantenimiento con MTX, AZA o MMF antes que RTX o MEP

• Si recaída grave tras remisión con CF, se recomienda RTX antes que CF 

para reinducción remisión excepto si afectación cardiaca y ANCA-

• Si recaída grave tras remisión con RTX, se recomienda de nuevo RTX

• Si recaída no grave mientras tratamiento con MTX, AZA o MMF, se 

recomienda añadir MEP

• Si recaída no grave mientras tratamiento con GC, añadir MEP

• Se recomienda MEP > omalizumab aunque IgE elevada

• Inhibidores de leucotrienos no CI
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• En formas activas, graves de PAN  se recomienda:

• pulsos MTPN inicialmente, seguidos de PDN oral

• CF antes que RTX, y en caso de intolerancia o CI CF, otros IS (MTX, AZA)

• No se recomienda PF

• En formas activas, no graves de PAN, se recomienda GC + IS (MTX, 

AZA), y si no se alcanza remisión (refractarias), cambio a CF  

• Se recomienda suprimir tratamiento de mantenimiento con IS (AZA; 

MTX) tras 18 meses

• Si DADA2: GC + anti-TNF

Recomendaciones tratamiento PAN







• ACG de nuevo diagnostico sin síntomas craneales: GC 

• ACG de nuevo diagnostico con síntomas craneales: Pulsos IV MTPDN 

• ACG con afectación extracraneal: GC + TCZ o GC + MTX

• ACG con afectación critica A vertebrales o A carótidas: AAS

• Recaída mientras tratamiento con dosis moderadas/altas GC: añadir 

TCZ o MTX

• Recaída con síntomas isquémicos craneales: aumentar dosis GC + 

añadir TCZ o MTX

• Si solo aumento reactantes fase aguda: monitorización clínica 
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• TAK activo y grave se recomienda altas dosis GC (pulsos IV solo si existe 
riesgo vital) + IS (MTX, anti-TNF, AZA)

• Se recomienda tratamiento con anti-TNF antes que con TCZ. TCZ solo si 
TAK refractario a tratamientos IS y/o anti-TNF

• TAK y afectación craneal o vetrebrobasilar: AAS u otro antiagregante

• En general, si TAK activo se recomienda tratamiento con GS + IS (MTX). GS 
en monoterapia solo en formas limitadas.

• Si remisión TAK tras 6-12 meses GS, se recomienda disminuir 
progresivamente dosis hasta suspender

• Si progresión asintomática de afectación vascular ya conocida, sin evidencia 
de inflamación, se recomienda no modificar tratamiento

• Si elevación reactantes de fase aguda sin síntomas:  monitorización
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• Si HTA reno-vascular /estenosis A renal, se recomienda tratamiento 
médico antes que quirúrgico, excepto si HTA refractaria o deterioro 
función renal

• Si progresión síntomas isquemia EEII a pesar tratamiento IS, se 
recomienda intensificación tratamiento IS antes que intervención, 
excepto si afectación coronaria o infarto orgánico

• Si TAK con estenosis craneal/cervical asintomática, se recomienda 
manejo medico antes que intervención

• Se recomiendan pruebas de imagen seriadas (angio-TC, angio-RM o 
PET TAC) en seguimiento 

• Si TAK en aparente remisión clínica y aparición de signos inflamatorios 
en pruebas de imagen (nueva estenosis vascular, engrosamiento mural), 
se recomienda tratamiento IS
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