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Fenomeno de Raynaud

e Antagonistas calcicos: nifedipina
e inhibidores de la fosfodiesterasa: sildenafil tadalafil
e lloprost.

e Fluoxetina.




Analogo sintetico de la prostaciclina: lloprost

Via endovenosa u oral
Solo para el Raynaud severo

Cuando la terapia por via oral no surge efecto

Ruborizacién, tos, vision borrosa, nausea, vomitos, dolor de cabeza, tension en los musculos de la quijada que dificultan el poder abrir su
boca, dificultad para dormir o para permanecer dormido, dolor en la lengua



Ulceras digitales

e Antagonistas calcicos

e Inhibidores de la
fosfodiesterasa

e lloprost endovenoso Warnawear:

e Bosentan




Antagonistas de los receptores de la endotelina:
Bosentan

Reducen el nimero de Ulceras nuevas

cuando no hay respuesta a inhibidores de canales de calcio, inhibidores de la
fosfodiesterasa o iloprost.

El tratamiento solo debe ser iniciado y controlado por un médico experimentado en el
tratamiento de la esclerosis sistémica. El tratamiento con Bosentan se realizara a dosis de
62,5 mg dos veces por dia durante 4 semanas aumentando entonces la dosis a 125 mg
dos veces al dia.

Debera realizarse una adecuada evaluacion riesgo / beneficio, teniendo en cuenta
particularmente la eventual toxicidad hepatica.

embarazo y Lactancia NO



Hipertension pulmonar

e OXxigeno

e Diureticos

e Antagonistas de los receptores de angiotensina (bosentan,
ambrisentan y macitentan)

e Inhibidores de la fosfodiesterasa (sildenafil-tadalafil)
e Riociguat

e Analogos de prostaciclina



Riociguat

Via oral. Generalmente se toma con o sin alimentos tres veces al dia.

dolor de cabeza

° estreiimiento

e acidez

e molestias estomacales

° nauseas

e vOmitos

° diarrea

e hinchazén de las manos, piernas, pies y tobillos
e



Analogo sinteético de la prostaciclina:
epoprostenol, Treprostinil e iloprost

Epoprostenol por bomba de infusién portable y computadorizada

Contraindicaciones: ICC derivada de disfuncién grave del ventriculo izdo

Evitar extravasacion; hipotensién (precaucion en enf. arterial coronaria);

insuficiencia renal y hepatica : ajustar la dosis

embarazo y lactancia: escasos datos

Treprostinil (endovenoso, subcutaneo e inhalado)

lloprost (inhalado)




Compromiso cutaneo y fibrosis pulmonar

e Metotrexate (piel)
e Ciclofosfamida ( fibrosis pulmonar)

e Trasplante de Stem cells ( muy pocos estudios, buenos resultados, solo en centros
especializados y para pacientes de reciente diagnostico con rapida progresidon organica.

e Mofetil Micofenolato

e Tocilizumab

e Rituximab

e Antifibréticos: nintedanib, pirfenidona

e Suero caprino hiperinmune



Crisis renal esclerodéermica

e Ante el diagnodstico inhibidores de la enzima convertidora de
Angiotensina

e No esta indicado para prevencion

e Evitar corticoides 'lﬁ f




Compromiso digestivo

e Inhibidores de la bomba de protones Omeprazol

e Prokineticos

e Antibioticos




Sequimiento medico

e Control periddico de laboratorio

e Funcional respiratorio (espirometria) y DLCO
e Ecocardiograma

e Endoscopia???

e Evaluacion de impacto emocional

e Control odontologico
e Control ginecolégico

e Ejercicio y terapia ocupacional
s



El tratamiento debe ser personalizado, no hay dos pacientes iguales
Los tratamientos clasicos funcionan en la mayoria de los pacientes

Las nuevas terapéuticas son opciones frente al fallo de las terapias
clasicas

Evaluar riesgos/beneficios
Controles periddicos

Conocer la enfermedad
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