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I RESUMEN

INTRODUCCION. El efecto del recambio plasmatico en patologia autoinmune
radica en la posibilidad de modular componentes humorales asi como reducir los
niveles de autoanticuerpos o inmunocomplejos circulantes. Ademas de frenar la
respuesta inflamatoria, disminuyendo niveles de citocinas, por lo que representa
una opcion de tratamiento valida en casos de enfermedad refractaria a los
tratamientos convencionales y muchas ocasiones de primera linea, cuando esta
en peligro la vida o un 6rgano vital.

OBJETIVOS: Describir la experiencia de recambio plasmatico en enfermedades
autoinmunes en el Hospital Infantil de México Federico Gomez durante el periodo
comprendido entre enero 2012- mayo 2022.

MATERIAL Y METODOS: Estudio descriptivo, observacional, retrospectivo y
transversal.

RESULTADOS. Se seleccionaron a 81 pacientes con patologia autoinmune que
fueron sometidos a terapia de recambio plasmatico. De los cuales, 77 pacientes
cumplian con criterios de inclusion. El 75% eran del sexo femenino, con una
mediana de edad fue de 12.1 anos. Las enfermedades autoinmunes sometidas a
recambio plasmatico en los ultimos 10 afos, corresponden a lupus eritematoso
sistémico (73%), encefalitis autoinmune (14.5%), vasculitis por ANCAS (5.1%),
enfermedad de Kawasaki (2.6%), arteritis de Takayasu (1.2%), dermatomiositis
juvenil (1.2%), sobreposicién de lupus eritematoso sistémico y artritis idiopatica
juvenil (1.2%) vy poliarteritis nodosa (1.2%). La indicacion mas frecuente fue
refractariedad a la terapia convencional y de tercera linea en el 53.2% de los casos.
Para valorar la respuesta al recambio plasmatico, se tomaron en cuenta diferentes
escalas de medicién para cada enfermedad, observandose en la mayoria adecuada
respuesta clinica. En relacion a los parametros de laboratorios; se evidencio
descenso de plaquetas y fibrinbgeno posterior a las sesiones de recambio
plasmatico. El 84.4% de la poblacién no presenté reacciones adversas durante el

procedimiento.



En cuanto al numero de sesiones de recambio plasmatico, se encontré un promedio
de 4.6, en todas se utilizé como anticoagulante ACD (dextrosa de citrato acido).
Como terapia de reemplazo se administré albumina 5% en el 96.1% de los
pacientes y 3.9% recibieron terapia mixta (albumina 5%+ plasma fresco congelado).
CONCLUSIONES: Este estudio permitié observar la respuesta terapéutica del
recambio plasmatico, mediante la comparacion de las escalas de actividad de la
enfermedad para cada patologia (antes y después de la aféresis); donde se
demostré cambios significativos que impactaron de forma positiva en la severidad

de la enfermedad, en la mayoria de los casos reportados.



Il ANTECEDENTES

El término aféresis proviene de la palabra griega «aphairesis» que significa
extraer parte de un todo. Este procedimiento fue descrito originalmente por

investigadores de la Universidad John Hopkins en el afio 1941 (1).

En la década de los sesenta, estos sistemas de depuracion fueron utilizados por
primera vez en pacientes con diagnodstico de artritis reumatoide y lupus
eritematoso sistémico con el objetivo de modular componentes humorales asi

como reducir los niveles de autoanticuerpos o inmunocomplejos circulantes (2)

En 1992, se notifico la primera publicacion al respecto, realizada por el grupo de
Gerhardt y colaboradores, quienes efectuaron 281 recambios plasmaticos en 49

pacientes durante 7 anos. (1)

En un estudio realizado en el 2014 por Gomez Ortiz et. al. sobre terapia de
recambio plasmatico en enfermedades autoinmunes, se documentoé que el 82%
de los pacientes tuvo una respuesta favorable posterior a este procedimiento,
donde las principales indicaciones fueron neurolégicas, hematolégicas y

reumatoldgicas. (3)

En 2018, David Aguirre-Valencia et. al. elaboré una publicacidn sobre la utilidad
del recambio plasmatico en pacientes con lupus eritematoso sistémico en
Colombia; donde se observd que es una terapia segura en pacientes con

afeccion severa. (4)

Durante mas de 30 afios, la Sociedad Estadounidense de Aféresis (ASFA) ha
publicado guias practicas sobre el uso de la aféresis terapéutica en la revista de

aféresis clinica (JCA).



Estas pautas se revisan periddicamente con la adicidon o retiro de indicaciones
y la provision de recomendaciones actualizadas basadas en evidencia. La
octava edicion, publicada en 2019, continua brindando informacion completa
sobre la descripcion de la enfermedad, el manejo actual, la justificacion de la
aféresis terapéutica, notas técnicas (volumenes tratados, frecuencia, reemplazo
de liquido), duracion e interrupcién del tratamiento, asi como referencias
seleccionadas que destacan estudios significativos y/o revisiones actuales. A
cada enfermedad, modalidad de aféresis terapéutica e indicacion se le asigna

una categoria y grado de recomendacion. (5)



M. MARCO TEORICO

El concepto de «aféresis terapéutica» engloba un gran numero de técnicas que
tienen como objetivo comun eliminar aquellas sustancias patdgenas
considerados responsables de una enfermedad, mediante el procesamiento de
la sangre de un paciente a través de un dispositivo extracorpéreo (1). El recambio
plasmatico, constituye la técnica aferética dirigida a eliminar selectivamente el

plasma de la sangre.

En la cuarta edicion de la revision de las guias de la ASFA publicada en 2007 se
establecié la diferencia entre plasmaféresis y recambio plasmatico, la primera
consiste en la extraccion de la sangre completa y luego la separacion en su
componente celular y plasmatico (este ultimo es retirado sin la utilizacion de fluido de
reemplazo), mientras que en el recambio plasmatico, la separacion y retirada de

plasma de un paciente por aféresis utiliza fluidos de reemplazo.

El recambio plasmatico puede conseguir efectos beneficios mediante 3

mecanismos diferentes:

1. Deplecion rapida de factores especificos asociados a la enfermedad: es
el principal mecanismo y estos componentes pueden ser de naturaleza
muy variable (6)

o Anticuerpos citotdxicos: autoanticuerpos (IgG e IgM) implicados en
enfermedades autoinmunes o aloanticuerpos responsables de
rechazo agudo de trasplantes.

o Inmunocomplejos circulantes: causantes de enfermedades por
depdsitos (ej. Lupus Eritematoso Sistémico, Crioglobulinemia).

o Paraproteinas: asociadas a patologias tales como el sindrome de

hiperviscosidad (ej. Macroglobulinemia de Waldenstron).



o Toxicos unidos a proteinas: de origen exdgeno (farmacos) o
endoégeno como productos del metabolismo hepatico en falla
hepatica aguda (bilirrubina, acido biliares, aminoacidos aromaticos,
etc.).

o Lipoproteinas de baja densidad (LDL) y otras moléculas
aterogenéticas: a pesar de ser componentes normales vy
necesarios son acumuladas en exceso en enfermedades como

hipercolesterolemia familiar

2. Reposicion de factores plasmaticos deficitarios: este mecanismo es
exclusivo de los pacientes con purpura trombocitopénica trombadtica en
los que el factor ADAMTS 13 es deficitario y consigue corregirse al aportar
en el recambio con plasma fresco dicho factor procedente de los

donantes. (6)

3. Inmunomodulacion: Estimulando al sistema reticuloendotelial y mejorando
la depuracion enddégena de anticuerpos o complejos inmunes. También
se ha descrito que permite la remocion de mediadores inflamatorios
(citoquinas, complemento); cambio en la relacién antigeno-anticuerpo,
dando como resultado formas mas solubles de complejos inmunes y

estimulacién de clones de linfocitos para mejorar la terapia citotoxica. (6)

Tomando en cuenta, que su prescripcion principal es la remociéon de
autoanticuerpos patdgenos, el analisis de su farmacocinética es indispensable

para comprender su utilizacion.

Las inmunoglobulinas tienen una vida media de 5 (IgM) a 21 (IgG) dias, y tienen
una distribucion intravascular entre 45% (IgG) a 75% (IgM) de su masa total.
Este contenido determina qué tan eficientemente son removidas del cuerpo
cuando se practica una sesion de recambio plasmatico. Posteriores remociones
de iguales volumenes plasmaticos solo logran grados menores de eliminaciéon

de estas macromoléculas, siendo por lo tanto recomendado que en cada sesidn



de recambio plasmatico no se practique remociones superiores a dos volumenes

plasmaticos. (6)

Después del procedimiento se acumulan macromoléculas en el espacio
intravascular, esto ocurre a partir de las siguientes vias: 1) Drenaje linfatico 2)
Difusion simple a través de la pared de los capilares sanguineos 3) Sintesis
enddgena por células plasmaticas, mecanismo muy importante como lo
demuestran los bajos resultados terapéuticos que se presentan cuando el
recambio plasmatico se practica sin terapia inmunosupresora coadyuvante,
situaciones en las cuales se observa un rebote inmune al suprimir las sesiones

programadas. (6)

Se calcula que posterior al recambio plasmatico, en 24 a 36 horas las
concentraciones intravasculares de macromoléculas se elevan en 35-60% de las
concentraciones basales, siendo claro que su prescripcidn se basa por lo tanto
en las caracteristicas de la macromolécula por remover y su tasa de

reacumulacion. (6)

La extraccion de plasma total, ademas de la deplecién de volumen, también
provoca la pérdida de proteinas y otras sustancias que cumplen funciones
esenciales en el organismo, como la albumina, que es imprescindible en el
mantenimiento de la presion oncética. Es por ello, que se hace necesario
garantizar soluciones de reemplazo, ya sea procedente de donantes o derivado
de soluciones artificiales (albumina, coloides, cristaloides), con el fin de aportar

los componentes necesarios para mantener las funciones fisiolégicas normales.

(4)

Para evitar la coagulacion del circuito extracorporeo, debe utilizarse siempre
algun farmaco anticoagulante como primer paso en cualquiera de las dos
técnicas empleadas. Generalmente, en la separacion por filtracion
transmembrana se utiliza como anticoagulante la heparina sodica intravenosa y

en el recambio plasmatico por centrifugacion, el citrato sédico con dextrosa



(ACD-A), siendo su principal efecto adverso, al ser un quelante de calcio, la

hipocalcemia. (7)

La terapia combinada de recambio plasmatico e inmunosupresion consigue

disminuir de forma aguda los niveles de anticuerpos preformados que ya circulan

en la sangre, asimismo, frenar la produccion de nuevos anticuerpos antes de que

lleguen a circular. Debe resaltarse también que el éxito terapéutico esta

directamente relacionado con la rapidez de iniciar el tratamiento una vez se haya

realizado el diagnostico, puesto que, a mayor tiempo de evolucion, las secuelas

de la enfermedad seran mayores y el tratamiento resultara menos eficaz. (1)

Las indicaciones de aféresis terapéutica se basan en definiciones de categorias:

Incluye a las enfermedades en las que el recambio plasmatico es el
tratamiento de primera linea, y que su eficiencia estda ampliamente
demostrada y aceptada, basada en ensayos clinicos controlados
aleatorios o una amplia experiencia de evidencia publicada, ya sea
como tratamiento primario independiente o en conjunto con otras
modalidades de tratamiento.

Incorpora a aquellas enfermedades en las que la aféresis
generalmente es aceptada como segunda linea de tratamiento; es
considerada tratamiento de apoyo, de soporte o adjunta al tratamiento
especifico en lugar de actuar como tratamiento de primera linea.
Dentro de ésta se contienen enfermedades en las que la aféresis
terapéutica no esta claramente indicada debido a que la experiencia
es insuficiente para establecer su eficacia y la relacién riesgo/beneficio
no esta totalmente demostrada o los resultados son contradictorios.
En esta categoria se incluyen investigaciones controladas. La aféresis
puede ser utilizada en pacientes individuales en las que otros
tratamientos convencionales han fracasado o como parte de un

protocolo de investigacion.



V. Incluye enfermedades en las que los estudios controlados no han

mostrado beneficio o los reportes anecdoéticos no son alentadores. En

estos casos, la aféresis no esta aprobada y solo debe de realizarse en

el contexto de protocolo de investigacion.

Con el fin de mejorar el valor clinico de las categorias ASFA, se establecié asignar

el grado de recomendaciéon segun el sistema Grading of Recomendations

Assessment, Development and Evaluation (GRADE) .

Grado

Grado IA

Grado IB

Descripcion

Fuerte

recomendacion, alta

calidad

evidencia.

Fuerte

de

recomendacion,

moderada

de evidencia.

calidad

Calidad
metodoldgica
ECA sin limitaciones
importantes o]

evidencia
abrumadora de
estudios

observacionales

ECA sin limitaciones
importantes
(resultados
inconsistentes,
fallas
metodoldgicas,
indirecta

0 imprecisiones) o
excepcionalmente
evidencia fuerte de
estudios

observacionales

Implicaciones

Fuerte
recomendacion,
puede aplicarse

a la mayoria de los
pacientes en la
mayoria de las
circunstancias  sin
reserva

Fuerte
recomendacion,
puede aplicarse

a la mayoria de los
pacientes en
muchas
circunstancias  sin

reserva



Grado IC

Grado lIA

Grado 1IB

Grado lIC

Fuerte
recomendacion baja
0 muy baja calidad

de la evidencia.

Recomendacion
débil, alta calidad de

evidencia.

Recomendacion
débil, moderada
calidad de

evidencia.

Recomendacion
débil, baja o muy
baja calidad de

evidencia.

Estudios
observacionales o

serie de casos

ECA sin limitaciones

importantes o]
evidencia
abrumadora de
estudios

observacionales

ECA sin limitaciones
importantes
(resultados
inconsistentes,
fallas
metodoldgicas,
indirecta

0 imprecisiones) o
excepcionalmente
evidencia fuerte de
estudios
observacionales
Estudios
observacionales o

serie de casos

Fuerte
recomendacion
pero puede cambiar
cuando la evidencia
de alta calidad esté
disponible

Débil
recomendacion, su
mejor accion

puede diferir
dependiendo de
circunstancias, o
pacientes o valores
sociales

Débil
recomendacion, su
mejor accion

puede diferir
dependiendo de
circunstancias, o
pacientes o valores

sociales

Recomendacion
muy débil; otras
alternativas pueden
ser igualmente

razonables

Tabla 1: Grados de recomendacion segun el sistema GRADE
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Las reacciones adversas asociadas a recambio plasmatico pueden dividirse
en tres categorias principales:

1.

Relacionadas con la via de acceso: Basicamente determinadas por
hemorragias secundarias a los catéteres, pudiendo aparecer durante la
introduccion, la estancia y el retiro. La infeccion es también un riesgo que
puede llevar a complicaciones como bacteriemia, endocarditis e incluso

choque séptico. (6)

Relacionadas con el procedimiento: Las tendencias hemorragicas son
frecuentes, siendo el resultado de pérdidas de los factores de coagulacién
tales como el fibrindgeno, antitrombina Ill y factor VIII, los cuales pueden
caer en un 80%, la protrombina y otros factores de la coagulaciéon en un 50-
70%, con recuperacion en sus niveles normales a las 48 horas. También se
ha documentado disminucién del recuento de eritrocitos y plaquetas, niveles
de proteinas, alteraciones de los liquidos corporales por el recambio
constante entre el volumen intravascular y extravascular, hipotension e
incluso infarto de miocardio. Es posible que existan reacciones alérgicas
secundarias a la administracién de plasma, las cuales pueden ser minimas
como: prurito, urticaria, o una reaccién grave con hipotension y edema
laringeo. Al ser el plasma un producto sanguineo, hay que tomar en cuenta

las complicaciones infecciosas y de otro tipo. (6)

Relacionadas con el anticoagulante: Es necesario utilizar en los
procedimientos un anticoagulante, generalmente ACD (acido citrico, citrato,
dextrosa) o heparina. Toxicidad por citrato: El citrato es un quelante del
calcio, lo que favorece las manifestaciones clinicas: parestesias, tetania. Los
pacientes pediatricos, al igual que los que presentan insuficiencia hepatica

aguda, presentan una mayor toxicidad. (6)

11



IV. PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

El efecto del recambio plasmatico en patologia autoinmune radica en la posibilidad
de modular componentes humorales asi como reducir los niveles de
autoanticuerpos o inmunocomplejos circulantes. Ademas de frenar la respuesta
inflamatoria, disminuyendo niveles de citocinas, sin condicionar un estado de

inmunosupresion.

Debido a la escases de datos publicados en poblaciones pediatricas, el presente
estudio pretende describir la experiencia de la aféresis terapéutica en
enfermedades autoinmunes; tomando en cuenta que representa una opcién de
tratamiento valida en casos de enfermedad refractaria a los tratamientos
convencionales y muchas ocasiones de primera linea, cuando esta en peligro la

vida o un érgano vital.

12



V. PREGUNTA DE INVESTIGACION

¢ Cual es la experiencia del recambio plasmatico en enfermedades autoinmunes en
el Hospital Infantil de México Federico Gomez en el periodo comprendido entre
enero 2012 y mayo 20227

13



VI. JUSTIFICACION

El Hospital Infantil de México Federico Gémez (HIMFG); recibe a una poblacion
heterogénea y cuenta con un equipo multidisciplinario, que se encarga del abordaje
integral de pacientes con enfermedades autoinmunes; lo que ha llevado consigo
una amplia experiencia en el uso terapéutico del recambio plasmatico en estas

patologias.

La realizacién de esta investigacion reviste de gran importancia ya que permitira
conocer la realidad imperante en el campo de estudio. Contribuye, ademas, a la
obtencion de informacion objetiva y reciente. Las conclusiones serviran de soporte
a futuras indagaciones relacionadas con el uso del recambio plasmatico en las

enfermedades autoinmunes en pacientes pediatricos.

14



VIl. OBJETIVOS

General:

Describir la experiencia del recambio plasmatico en pacientes pediatricos con
enfermedades autoinmunes en el Hospital Infantii de México Federico Gémez

durante el periodo comprendido entre enero 2012- mayo 2022.

Especificos:

= Conocer el numero de pacientes pediatricos que utilizaron recambio
plasmatico en enfermedades autoinmunes en el Hospital Infantil de México
Federico Gémez

= Describir caracteristicas demograficas de los pacientes pediatricos
sometidos a recambio plasmatico con enfermedad autoinmune.

= Determinar los tipos de enfermedad autoinmune que fueron tratadas con
recambio plasmatico.

= Especificar la indicacion de recambio plasmatico en los pacientes con
enfermedad autoinmune.

= Comparar escalas de actividad de la enfermedad de base antes y después
del recambio plasmatico.

= Especificar las caracteristicas bioquimicas (hemoglobina, plaquetas,
glébulos blancos y fibrindgeno) previo y posterior al recambio plasmatico en
pacientes con enfermedad autoinmune.

= Describir las reacciones adversas durante el recambio plasmatico en
pacientes con enfermedad autoinmune.

= Mencionar las complicaciones inmediatas al recambio plasmatico en
pacientes con enfermedad autoinmune.

= Conocer el tratamiento utilizado previo al recambio plasmatico en pacientes
con enfermedad autoinmune.

» Reportar el numero total e intérvalo de las sesiones de recambio plasmatico
en pacientes con enfermedad autoinmune.

= Describir el tipo de anticoagulante y soluciones de reemplazo utilizadas en

la terapia de recambio plasmatico en pacientes con enfermedad autoinmune.

15



VIl. METODOLOGIA

Tipo de estudio: Descriptivo, observacional, retrospectivo y transversal.

Poblacion: Pacientes pediatricos con enfermedad autoinmune que recibieron
recambio plasmatico terapéutico en el Hospital Infantil de México Federico Gomez

durante el periodo comprendido entre enero 2012- mayo 2022.

Criterios de inclusion: Pacientes menores de 18 afios de edad con diagndstico

de enfermedad autoinmune sometidos a recambio plasmatico terapéutico.

Criterios de exclusion:

Pacientes con expedientes incompletos.

IX. Consideraciones éticas:
De acuerdo al Articulo 17 del Reglamento de la Ley General de Salud en Materia
de Investigacion para la Salud el presente estudio ingresa dentro de la categoria
investigacion sin riesgo, debido a que es retrospectivo y no se realizé ninguna
intervencidon o modificacion intencionada en el manejo de los pacientes que
participaron en el estudio. Se respetd en todo momento la privacidad de las nifias

y nifos estudiados.
X. Plan de analisis estadistico:
Los datos fueron analizados en el programa IBM SPSS version 25.0. para Mac;

especializado para analisis estadistico y tabulacion de informacién.

En un primer momento se realizé una descripcion de las variables cuantitativas y

cualitativas.

16



e Variables cualitativas (conocidas como categéricas): Se describieron
en términos de frecuencias absolutas (nUmero de casos observados)
y frecuencias relativas (porcentajes). Los datos fueron mostrados en
tablas de contingencia.

e Variables cuantitativas: Se determinaron el promedio y la desviacion

estandar (DE), mediana y rango.

Comparacion de escalas de enfermedad para cada patologia previo y posterior al
recambio plasmatico (SLEDAI, MEX- SLEDAI, PVAS, CMAS, DAS-28) mediante

tablas de contingencia y graficos de barra.

Comparacion de Z- SCORE previo y posterior a recambio plasmatico para

pacientes con enfermedad de Kawasaki mediante tablas de contigencia.

17



Xl. DESCRIPCION DE LAS VARIABLES

VARIABLE

Edad

Sexo

Numero de
pacientes

Apego al
tratamiento

Apego al
seguimiento

Diagndstico

DEFINICION

Tiempo que ha vivido
desde el nacimiento
hasta el momento del

diagnéstico e inicio de
tratamiento en afos

Son los conceptos
sociales de las
funciones,
comportamientos,
actividades y atributos
que cada sociedad
considera apropiados
para los hombres y las
mujeres.

Total de pacientes con
diagnosticos de
patologias
autoinmunes que
recibieron terapia de
recambio plasmatico

Conducta del paciente
que coincide con la
prescripcion médica.
Conducta del paciente
que coincide con la
atencion médica
programada.

Proceso en el que se
identifica una
enfermedad, afeccion
o lesion por sus signos
y sintomas.

0.
1.

No

ESCALA

0 a 18 afos

Femenino
Masculino

De 1 en adelante

Si
No
No aplica

Si
No
No aplica

Lupus eritematoso
sistémico

Vasculitis por ANCA
Encefalitis
autoinmune
Enfermedad de
kawasaki

Arteritis de Takayasu
Dermatomiositis
juvenil
Sobreposicion
Poliarteritis nodosa

TIPO

Cuantitativa
discreta

Cualitativo
dicotéomica

Cuantitativa
discreta

Cualitativa
dicotéomica

Cualitativa

dicotdomica

Cualitativa
nominal
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Indicacién

Comorbilidades

Azatioprina

Metotrexato

Micofenolato de
mofetilo

Justificacion del
procedimiento con
base en el diagndstico
establecido/presuntivo
y la historia de la
enfermedad actual.

Comorbilidades
presentes en el
paciente previo a su
hospitalizacion

Farmaco

antirreumaticos
modificadores de la
enfermedad utilizados
en conjunto con
terapia de recambio

plasmatico

Farmaco

antirreumaticos
modificadores de la
enfermedad utilizados
en conjunto con
terapia de recambio

plasmatico

Farmaco

antirreumaticos
modificadores de la
enfermedad utilizados
en conjunto con
terapia de recambio

plasmatico

—_

Noo

—_

—_

—_

PON—O

Microangiopatia
trombdtica

Hemorragia alveolar

Primera linea de
tratamiento
Sindrome de
activacion de
macrofagos
Sindrome de
anticuerpos
antifosfolipidos
catastroéfico
Glomerulonefritis
rapidamente
progresiva
Refractariedad

Ninguna
Desnutriciéon
Tuberculosis
COVID

Dario hepatico
secundario a
farmacos
Sepsis
Obesidad

Otro

Si
No

Si
No

Si
No

Cualitativa
nominal

Cualitativa
nominal

Cualitativa
dicotéomica

Cualitativa
dicotéomica

Cualitativa
dicotéomica
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Esteroides

Infliximab

Rituximab

Tocilizumab

Ciclofosfamida

Inmunoglobulina

SLEDAI pre
aféresis

SLEDAI post
aféresis

Esteroides utilizados
en conjunto con
terapia de recambio
plasmatico

Bioldgico de la familia
anti TNF utilizado
como tratamiento en
enfermedades
reumaticas

Bioldgico anti CD20
utilizado como
tratamiento en
enfermedades

reumaticas

Anticuerpo monoclonal
humanizado dirigido
contra el receptor de la
IL-6 utilizado como
tratamiento en
enfermedades
reumaticas

Farmaco
antirreumaticos
modificadores de la
enfermedad utilizados
en conjunto con
terapia de recambio
plasmatico

Inmunoglobulina
endovenosa utilizada
en conjunto con
terapia de recambio
plasmatico

Indice de actividad de
la enfermedad para
lupus eritematoso
sistémico medido al
inicio de la terapia de
recambio plasmatico

indice de actividad de
la enfermedad para
lupus eritematoso
sistémico posterior a
culminar la terapia de
recambio plasmatico

—_

—_

RN

RN

Si
No

Si
No

Si
No

Si
No

Si
No

Sl
No

Actividad leve: 1 a 6

Actividad moderada:

7a12
Actividad severa:
>12

Actividad leve: 1 a 6

Actividad moderada:

7a12
Actividad severa:
>12

Cualitativa
dicotéomica

Cualitativa
dicotéomica

Cualitativa
dicotéomica

Cualitativa
dicotéomica

Cualitativa
dicotémica

Cualitativa
dicotéomica

Cuantitativa
discreta

Cuantitativa
discreta
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MEX SLEDAI

pre aféresis

MEX SLEDAI

post aféresis

PVAS pre
aféresis

PVAS post
aféresis

CMAS pre
aféresis

CMAS pre
aféresis

Z score pre
aféres

indice de actividad de
la enfermedad para
Lupus Eritematoso
Sistémico medido
previo a inicio de la
terapia de recambio
plasmatico

indice de actividad de
la enfermedad para
Lupus Eritematoso
Sistémico medido
posterior a culminar la
ultima sesion de
terapia de recambio
plasmatico

indice de actividad de
la enfermedad para
vasculitis previo al
recambio plasmatico

indice de actividad de
la enfermedad para
vasculitis posterior al
recambio plasmatico

Escala de evaluacion
de la miositis en la
infancia medida previo
a la aplicacion de la
terapia de recambio
plasmatico medido
previo al recambio
plasmatico

Escala de evaluacién
de la miositis en la
infancia medida
posterior a la
aplicacion de la terapia
de recambio
plasmatico posterior al
recambio plasmatico

Diametro de la arteria
coronaria ajustado por
area de superficie
corporal previo al inicio
de la terapia de
recambio plasmatico

Sin actividad: 0-6
Actividad >7

Sin actividad: 0-6
Actividad >7

1- 63 puntos

1- 63 puntos

0-52 puntos

0-52 puntos

<2
2-2.5
2.5-5
5-10
>10

PWON=2O

Cuantitativa
discreta

Cuantitativa
discreta

Cuantitativa
discreta

Cuantitativa
discreta

Cuantitativa
discreta

Cuantitativa
discreta

Cuantitativa
discreta
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Z score post
aféresis

PCR pre
aféresis

PCR post
aféresis

Anticoagulante

Solucién de
reemplazo

Frecuencia de
los
procedimientos

Hemograma

Fibrindgeno

Efectos
adversos

Diametro de la arteria
coronaria posterior a

las sesiones de terapia

de recambio
plasmatico

Reactante de fase
aguda medido previo

al recambio plasmatico

Reactante de fase
aguda medido
posterior de la terapia
de recambio
plasmatico

Solucién
anticoagulante
utilizada durante el
procedimiento

Fluido de reposicion
utilizado en sesiones
de recambio
plasmatico

Intérvalo en el cual se
programaron sesiones
de recambio
plasmatico

Permite evaluar las
tres series de la
sangre

Recuento de

fibrindgeno posterior a

procedimiento

Respuesta nociva y no

intencionada durante
el procedimiento

0. <2

1. 2-25
2. 255
3. 5-10
4. >10

<0.330 -0 mas

<0.330 -0 mas

0. ACD (acido, citrato,
dextrosa)
1. Heparina

0. Soluciones cristaloides

1. Albdmina

2. Plasma fresco
congelado

3. Expansores sintéticos

4. Albumina + plasma
fresco congelado

1. Diario
2. Dia de por medio
3. Cada dos dias

0. Hemoglobina
1. Plaquetas
2. Glébulos blancos

Del 1 en adelante

Ninguna

Hipocalcemia
Hipovolemia
Anafilactoides
Cardiacos

Pulmonares
Hematologicos
Neurologicos
Relacionadas a acceso
Venoso

PNOORWN=O

Cuantitativa
discreta

Cuantitativa
discreta

Cuantitativa
discreta

Cualitativa
dicotéomica

Cualitativa
dicotéomica

Cualitativa
dicotdomica

Cuantitativa
continua

Cuantitativa
continua

Cualitativa
nominal
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Complicaciones Complicaciones
durante y posterior al

procedimiento

Numero de Numero de sesiones
terapia de de recambio
recambio plasmatico requeridas
plasmatico para cada paciente

con enfermedad
autoinmune

2

orON—O

Cualitativa
nominal

Ninguna
Sangrado
Infecciones
Choque
Lesion Renal
Disfuncion
multiorganica
Hemorragia
pulmonar
Convulsion

1-7 Cuantitativa
discreta
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Xll. RESULTADOS

Se revisaron expedientes clinicos desde enero 2012 hasta mayo 2022, donde se
seleccionaron a 81 pacientes con patologia autoinmune que fueron sometidos a
terapia de recambio plasmatico. De los cuales, 4 pacientes cumplian con criterios
de exclusion. De los 77 pacientes, 58 (75.4%) eran del sexo femenino, con una
mediana de edad de 12.1 afios, siendo la minima de 9 meses y la maxima de 17
anos. Se evidencié apego al tratamiento en el 37.6% de los pacientes, y al

seguimiento en el 32.7% de los pacientes (Tabla 1).

Las enfermedades autoinmunes sometidas a recambio plasmatico en los ultimos
10 anos, corresponden a lupus eritematoso sistémico (73%), encefalitis
autoinmune (14.5%), vasculitis por ANCAS (5.1%), enfermedad de Kawasaki
(2.6%), arteritis de Takayasu (1.2%), dermatomiositis juvenil (1.2%), sobreposicion
de lupus eritematoso sistémico y artritis idiopatica juvenil (1.2%) vy poliarteritis
nodosa (1.2%) (Tabla 2).

Las indicaciones de este procedimiento en la mayoria de los pacientes con lupus
eritematoso sistémico fue por refractariedad a las terapias convencionales (59%);
mientras que en una minoria fue por hemorragia pulmonar (12.5%),
microangiopatia trombotica (10.8%), glomerulonefritis rapidamente progresiva
(7.1%), sindrome de activacion de macréfagos (5.3%) y sindrome de anticuerpos
antifosfolipidos catastréfico (5.3%) (Tabla 2). Con relacion a las indicaciones en la
vasculitis por ANCAS, se evidencié que el 75% de los casos presentaban
refractariedad, mientras el 25% tenia glomerulonefritis rapidamente progresiva
(Tabla 2). El recambio plasmatico se utilizé por refractariedad en el 63.6% de los
casos de encefalitis autoinmune, a diferencia del 36.4%, en los que fue como
terapia de primera linea (Tabla 2). En cuanto a los casos de enfermedad de
Kawasaki, arteritis de Takayasu, dermatomiositis juvenil y poliarteritis nodosa, la

indicacion fue refractariedad.
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Finalmente, hubo un paciente con sobreposicion (Rhupus), siendo la indicacion
glomerulonefritis rapidamente progresiva secundaria a la afeccién renal por lupus
eritematoso sistémico (Tabla 2). La indicacion mas frecuente fue refractariedad a la

terapia convencional en el 53.2% de las enfermedades autoinmunes.

Para valorar la respuesta al tratamiento con recambio plasmatico, se tomaron en
cuenta diferentes escalas de medicién para cada enfermedad, observandose en la

mayoria adecuada respuesta clinica.

Para los pacientes con lupus eritematoso sistémico, se emplearon las escalas de
SLEDAI y MEX SLEDAI. De acuerdo a la escala de SLEDAI, se observo previo a la
terapia un indice de actividad severa en 50 pacientes (89.2%), moderada en 6
casos (10.8%) y una vez culminadas el numero total de sesiones, se logrd
inactividad de la enfermedad en el 55.3%, actividad moderada en 21.5%, sélo el
23.2% continud con actividad severa de la enfermedad. Con relacién a la escala de
MEX SLEDAI; todos los pacientes tenian actividad de la enfermedad previo al
recambio plasmatico, de los cuales 13 pacientes (23.3%) persistieron con actividad

posterior al procedimiento (Tabla 3).

Para los pacientes con vasculitis por ANCAS, se utilizd la escala de PVAS, 3
pacientes (75%) tenian una puntuacién en el rango de 0-10 puntos y 1 paciente
tenia una puntuacion en el rango de 11 a 20 puntos previo al recambio plasmatico;
posterior a las sesiones empleadas, se documenté que 3 pacientes (75%)
continuaron con una puntuacién entre 1 a 10 puntos y 1 paciente (25%) tenia una
puntuacion de 0y 3 puntos (Tabla 4). El paciente con arteritis de Takayasu, también
se valoré con las escala de PVAS; inicialmente se documenté una puntuacion en
el rango de 11 a 20 puntos, sin cambios posterior al procedimiento (Tabla 5). En
cuanto al paciente con poliarteriris nodosa, tenia una puntuacion inicial entre 1- 10;

sin cambios posterior a la terapia (Tabla 6).

Para los pacientes con encefalitis autoinmune, se tomd en cuenta la evolucion
clinica durante el seguimiento, segun el grado de afeccién neurolégica, con

adecuada respuesta una vez culminadas las sesiones de recambio plasmatico.
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Para el paciente con dermatomiositis juvenil, se utilizd6 la escala de CMAS,
encontrando una puntuacion de 41, sin cambios posterior a las sesiones de

recambio plasmatico (Tabla 7).

En cuanto al paciente con diagnostico de sobreposicion, se utilizaron las escalas
de SLEDAI, MEX SLEDAI y DAS-28. Segun la escala de SLEDAI, previo a la terapia
de recambio plasmatico se documentd actividad severa de la enfermedad;
posteriormente con actividad leve. Segun la escala de MEX SLEDAI; se observo
actividad de la enfermedad en ambos momentos. En relaciéon a la escala DAS-28,

se mantuvo en remision de la actividad articular (Tabla 8).

Con relacion a los pacientes con enfermedad de Kawasaki; se emplearon las
mediciones de las arterias coronarias segun los Z score y los niveles séricos de
PCR (proteina C reactiva); observando que todos los pacientes presentaron
disminucion en la medicion de las arterias coronarias; ademas que los valores de

PCR llegaron a parametros normales (Tabla 9 y 10).

Bioquimicamente, la mediana de hemoglobina previo al recambio fue de 9.3 g/dL,
con una desviacion estandar de +2; encontrandose posterior al procedimiento la
misma mediana; con ligera variacion en la desviacion estandar +2.3. El promedio
de plaquetas antes del procedimiento fue de 157.290, con una desviacion estandar
de £112; disminuyendo posteriormente hasta 138.170, con una desviacion estandar
de +91. Los leucocitos tenian una mediana inicial de 7.820; con una desviacion
estandar de +5.010; luego del procedimiento se encontré una mediana de 7.650;
con una desviacion estandar de +4.850. El fibrindgeno tenia un promedio de
250.7+68.7; disminuyendo posteriormente hasta un promedio de 173.78+ 52.35
(Tabla 11).

En el 15.6% de la poblacion se presentaron reacciones adversas como las
relacionadas al acceso venoso central (10.3%), hipocalcemia (4%) y pulmonares
(1.3%) (Tabla 12).
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En cuanto a las complicaciones asociadas a la terapia de reemplazo plasmatico,
estuvieron presente en soélo el 11.7%, dentro de las cuales se encontraban:
hemorragias pulmonares (5.2%), otros sangrados (2.6%), convulsiones (2.6%) e

infeccion asociada al catéter venoso central(1.3%) (Tabla 13).

Con relacion al tratamiento administrado previo a la terapia de recambio plasmatico
en pacientes con diagnostico de lupus eritematoso sistémico, 54 pacientes (96.4%)
recibieron micofenolato de mofetilo, 53 (94.6%) esteroides, 52 (92.8%)
ciclofosfamida, 39 (69.6%) inmunoglobulina, 13 (23%) azatioprina, 13 rituximab
(23%), 4 (2.2%) metotrexato y 3 (5.3%) ciclosporina. En pacientes con vasculitis
por ANCAS, 4 pacientes (100%) recibieron micofenolato de mofetilo, 4 (100%)
esteroides, 4 (100%) ciclofosfamida, 2 (50%) inmunoglobulina y 1 paciente (25%)
metotrexato. El paciente con enfermedad de Takayasu, recibié metotrexato,
azatioprina y tocilizumab previo a la terapia de recambio plasmatico. Para el
paciente con poliarteritis nodosa; recibidé micofenolato de mofetilo, esteroides y
ciclofosfamida. De los 11 casos de encefalitis autoinmune, todos recibieron terapia
con esteroides (100%), 7 (63.4%) inmunoglobulina y 1 caso (9%) rituximab, previo
al recambio plasmatico. Con respecto a enfermedad de Kawasaki, ambos pacientes
recibieron azatioprina, esteroides, infliximab, ciclofosfamida e inmunoglobulina;
esta ultima en dos ocasiones. Con relacioén al paciente con dermatomiositis juvenil,
recibio metotrexato, micofenolato de mofetilo, esteroides e inmunoglobulina. Para
el paciente con diagndstico de sobreposicion se dio tratamiento con metotrexato,
micofenolato de mofetilo, esteroides y ciclofosfamida previo a la terapia con

recambio plasmatico (Tabla 14).

En cuanto al numero de sesiones de recambio plasmatico, se encontré un promedio
de 4.6 sesiones. En setenta y dos pacientes (93.5%) la frecuencia de recambios
plasmaticos fue interdiario. En toda las sesiones de recambio plasmatico se utilizd
anticoagulante ACD (dextrosa de citrato acido); en cuanto a las soluciones de

reemplazo, en el 96.1% estaban preparadas con albumina 5%.
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Xlll. DISCUSION

El presente estudio tiene concordancia con lo publicado en otras
investigaciones, donde se demostré que el sexo mas frecuente era el femenino,
Gomez Ortiz, et al. (8). La edad promedio fue de 12.1 afos, sin embargo, la escases

de publicaciones en pediatria no permite comparar tal hallazgo.

La mayoria de los individuos presentaban diagndstico de lupus eritematoso
sistémico 73%, seguido del 14.5% con encefalitis autoinmune, 5.1% con vasculitis
por ANCAS, 2.6% con enfermedad de Kawasaki y 1.2% con arteritis de Takayasu,
dermatomiositis juvenil, sobreposicion y poliarteritis nodosa. Datos que no se
correlacionan con el estudio de Rezola Carasusan (9), donde se evidencié que
mas del 50% de los pacientes que ameritaron terapia de recambio plasmatico
presentaban algun tipo de vasculitis, mencionando los siguientes diagndsticos por
orden de frecuencia: granulomatosis con poliangeitis, sindrome de Good-pasture
(enfermedad anti-membrana basal glomerular), poliangitis microscépica, lupus
eritematoso sistémico, microangiopatia trombdtica y casos aislados de
glomerulonefritis segmentaria y focal y sindrome pulmén-riidn con serologia

negativa.

En relacion a la indicacién de la terapia de recambio plasmatico, fue empleada por
refractariedad a terapias previas en 48 (62.5%) pacientes, seguido de 7 (9%) por
hemorragia pulmonar, 6 (7.7%) por microangiopatia trombdtica, 6 (7.7%) por
glomerulonefritis rapidamente progresiva, 4 (5.1%) como tratamiento de primera
linea, 3 (4%) por sindrome de anticuerpos antifosfolipidos catastréfico y 3 (4%) por
sindrome de activaciéon de macréfagos. En comparaciéon con la publicacion de
Gomez Ortiz, et al. (8), las indicaciones principales de los procedimientos fueron:
glomerulonefritis rapidamente progresiva, hemorragia alveolar y purpura

trombocitopénica trombdtica.
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Segun las guias ASFA 2019, se considera: microangiopatia trombatica categoria I,
grado 1A; sindrome de activacién de macrofagos categoria |, grado 1A, sindrome
de anticuerpos antifosfolipidos catastréfico, categoria Il,grado 2C;  Lupus
Eritematoso Sistémico con complicaciones severas categoria Il, grado 2C;
encefalitis autoinmune categoria |, grado 1C; vasculitis por ANCA quienes tienen
creatinina > o igual a 5.7 pertenecen a la categoria |, grado 1; pacientes con otras
vasculitis, tal es el caso de poliarteritis nodosa pertenece a la categoria IV, 1B (1).
Si bien, la enfermedad de Kawasaki no se describe en guias ASFA 2019; en el
Hospital Infantil de México se ha empleado recambio plasmatico terapéutico en

casos refractarios; con resultados satisfactorios.

Para valorar la respuesta al tratamiento con recambio plasmatico, se tomaron en
cuenta diferentes tipos de medicion para cada enfermedad. Para los pacientes con
lupus eritematoso sistémico, se evidencié enfermedad inactiva en el 55.3% de los
casos aplicando la escala de SLEDAI y en el 76.7% de los pacientes tomando en
cuenta la escala de MEX- SLEDAI; lo que corresponde con el estudio de Aguirre-

Valencia, et al.(4) donde se observo remisién en el 62.5% de los pacientes.

En relacién a los pacientes con vasculitis por ANCAS, se emple6 la escala PVAS,
se observo remision completa solamente en el 25% de los pacientes, dato que se
correlaciona con el ensayo PEXIVAS de Walsh et al. (11); que concluye que el
intercambio de plasma, ademas de la terapia de induccion, en pacientes con
vasculitis por ANCAS no ofrecié beneficios en términos de reduccion de la

mortalidad y mejora de la supervivencia renal.

En los pacientes con encefalitis autoinmune, la valoracion de la eficacia se baso en
la clinica y exploracién fisica, evidenciandose mejoria en el 100% de los casos;
tanto en los casos en que se utiliz6 como primera linea de tratamiento y en
pacientes refractarios; lo que coincide con el estudio de Ignacio U. S. et al (12); en
el que se demostrd respuesta satisfactoria posterior al tratamiento y seguimiento

ambulatorio.
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En el paciente con dermatomiositis juvenil, se utilizé la escala CMAS, sin ser
evidentes cambios inmediatos en este parametro posterior al recambio plasmatico;
sin embargo, durante su evolucion intrahospitalaria y seguimiento ambulatorio, se
observd disminucién paulatina de las enzimas musculares y recuperacion gradual
de la fuerza muscular. Segun el estudio de Gémez Ortiz, et al. (8) el 50% de los
casos con dermatomiositis presentaron evolucion térpida. Las publicaciones
sugieren que la terapia de recambio plasmatico puede desempefar un papel en el
tratamiento de las miopatias inflamatorias graves o refractarias al tratamiento
convencional, especialmente en la fase aguda de la enfermedad. Sin embargo, no

hay evidencia suficiente para recomendarlo como tratamiento estandar. (13)

En cuanto a la arteritis de Takayasu y poliarteritis nodosa, la respuesta fue menor
a la esperada; sin embargo, se hace énfasis en la cronicidad de los casos; ademas
que para estas patologias la experiencia es insuficiente para establecer su eficacia

y la relacién riesgo/beneficio no esta totalmente demostrada (1).

A nivel analitico, se observé descenso de los valores de plaquetas y fibrindégeno; lo
que corresponde con lo publicado por Parra Salinas et al. (14). Los pacientes que
presentaron manifestaciones de sangrado, incluyendo hemorragia alveolar, en su
mayoria cursan con trombocitopenia secundario a actividad de la enfermedad,
previo al inicio de la terapia de recambio plasmatico; por lo que se concluye que las

complicaciones descritas son de etiologia multifactorial.

En lo referente a los efectos adversos, se describen en aproximadamente 5% de
los procedimientos y son mas comunes durante la primera sesion que en los
consecutivas (8). En nuestro estudio se evidencio que el 84.4% de los pacientes no
presentd reacciones durante el recambio plasmatico. El 10.3% de los pacientes
presenté disfuncién del catéter, 4% cursaron con hipocalcemia y 1.3% neumotérax.
Se considera la hipocalcemia secundaria al anticoagulante empleado, acido citrico,
que es es un quelante del calcio, sin embargo, no conllevo manifestaciones clinicas
graves. Actualmente se utiliza de forma rutinaria y a dosis ya establecidas de

acuerdo al volumen de recambio plasmatico gluconato de calcio. Estos datos
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coinciden con el estudio de Rezola Carasusan (9), en el cual se reporté que la
técnica de recambio plasmatico presentd minimos efectos adversos, donde la

mayoria de complicaciones resultaron ser secundarias al catéter.

Las complicaciones reportadas 24 horas posterior al recambio plasmatico fueron
5.2% hemorragia pulmonar, 2.6% sangrado en el sitio de insercion del catéter; 2.6%
convulsion y 1.3% infeccién, en contraste con lo publicado por Aguirre-Valencia (4),
donde se encontrd por orden de frecuencia en 2.5% de los pacientes coagulacién
del circuito extracorpéreo, 1.4 % hemorragia pericatéter, 1.1% reacciones al plasma
fresco, 0.7% hipotension, 0.7% obstrucciéon de catéter, 0.4% infeccion de catéter,

0.4% trombosis venosa profunda, 0.2% vomitos y 0.2% rotura de filtro.

Se conoce que el recambio plasmatico esta asociado a disminucion del recuento
de las células sanguineas y aproximadamente 63%-75% de los niveles de proteinas
plasmaticas, especialmente factores de coagulacion, ademas de alteraciones de
los liquidos corporales por el recambio constante entre el volumen intravascular y
extravascular (1), lo que podria condicionar manifestaciones de sangrado y
neuroldgicas, sin embargo, se hace hincapi€, en que la actividad de la enfermedad
de base, tal es el caso de el lupus eritematoso sistémico, ademas de las
comorbilidades, como la sepsis, se asocian a citopenias, hipertension arterial,
afeccion neuropsiquiatrica y transtornos de la coagulacién; caracteristicas que
podrian estar implicadas mas que el procedimiento de recambio plasmatico, con

las complicaciones encontradas.

En cuanto al tratamiento utilizado antes del recambio plasmatico en pacientes con
enfermedad autoinmune; se determindé que el 94.8% de los pacientes recibid
esteroides, 93.5% micofenolato de mofetilo, 77.92% ciclofosfamida, 66.2%
gammaglobulina, 20.77% azatioprina, 20.77% rituximab, 10.3% metotrexato, 3.8%
ciclosporina, 2.59% infliximab y 1.29% tocilizumab; datos similares con lo
encontrado por Rezola Carasusan (9), donde se documenté que todos los

pacientes, excepto uno, tomaban corticosteroides en dosis variables antes de
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comenzar la terapia de recambio plasmatico. Los farmacos inmunosupresores
concomitantes incluyeron ciclofosfamida, rituximab, gammaglobulina, azatioprina y

micofenolato mofetilo.

En relacidn a las sesiones de recambio plasmatico; se encontré un promedio de 4.6
sesiones, 93.5% la frecuencia de recambios plasmaticos fue interdiario; lo que
coincide con el estudio de Cdérdoba, J. P, et al. Se debe de considerar que el
volumen de plasma extraido es sustituido por una soluciéon de reposicion o
reemplazo con actividad coloidal (15), encontrandose que en el 96.1% de los

pacientes se administré albumina 5%.
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XIV. CONCLUSIONES

El empleo de recambio plasmatico en enfermedades autoinmunes en la poblacion
pediatrica es un terapia coadyuvante al tratamiento inmunosupresor; la cual se
utilizé en casos de enfermedad refractaria y como parte del tratamiento de primera

linea.

Este estudio permitié observar la respuesta terapéutica comparando las escalas de
actividad de la enfermedad para cada patologia previo y posterior al recambio
plasmatico; donde se demostré cambios significativos que impactaron de forma

positiva en la gravedad de la enfermedad, en la mayoria de los casos reportados.

Gran parte de la poblaciéon estudiada recibié esquemas terapéuticos segun su
patologia de base, previo a la terapia de recambio plasmatico, evidenciandose

refractariedad a los mismos.

Teniendo en cuenta la experiencia de nuestra institucidon, se considerd el recambio
plasmatico como una terapia segura y efectiva en los diferentes escenarios clinicos,

si bien, puede estar asociada a complicaciones, generalmente son de caracter leve.

Es necesario realizar mas investigaciones que permitan demostrar su eficacia en la
poblacion pediatrica; tomando en cuenta patologias en donde la relacidn

riesgo/beneficio no esta totalmente demostrada.
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Con lo previamente expuesto, se consideran las siguientes aportaciones del

presente trabajo de investigacion:

e Estudio con mayor cohorte pediatrica de pacientes con enfermedades
de etiologia autoinmune que han recibido terapia de recambio
plasmatico en México.

e Adecuada respuesta terapéutica medida a través de las diferentes
escalas de actividad para cada patologia.

e Tratamiento alternativo para casos refractarios a tratamiento médico.

e Procedimiento seguro y efectivo en los diferentes escenarios clinicos.
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XVII. LIMITACION DEL ESTUDIO

Baja casuistica.

Poblacién heterogénea de enfermedades autoinmunes.
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XVIIl. ANEXO

Tabla. 1. CARACTERISTICAS GENERALES

CARACTERISTICAS N %
Sexo
Mujeres 58 75.40%
Hombres 19 24.60%
Edad- afnos
Media 12.1
Rango 0.75-17
Servicio
Terapia Intensiva 24 31.10%
Reumatologia 34 44.10%
Nefrologia 3 4%
Otros 16 20.80%

Tabla. 2. INDICACION DE TERAPIA DE RECAMBIO PLASMATICO

DIAGNOSTICO N INDICACION
Microangiopatia trombatica 6 (10.8%)
LUPUS o Hemarragia pulmonar 7 (12.5%)
ERITEMATOSO 56 (73%) Sindrome de activacion de macroéfagos 3
SISTEMICO o
(5.3%)
Sindrome de anticuerpos antifosfolipidos
catastréfico 3 (5.3%)
Glomerulonefritis rapidamente progresiva
4 (7.1%)
Refractariedad 33 (59%)
Glomerulonefritis rapidamente progresiva
VASCULITIS POR 4 (5.1%) 1(25%)
ANCA Refractariedad 3 (75%)
Primera linea de tratamiento 4(36.4%)
ENCEFALITIS -
AUTOINMUNE 11 (14.5%) Refractariedad 7 (63.6%)
ENFERMEDAD DE 1(1.2%) Refractariedad 2 (100%)
KAWASAKI
ARTERITIS DE 1(1.2%) Refractariedad 1 (100%)
TAKAYASU
DERMATOMIOSITIS 1(1.2%) Refractariedad 1 (100%)
JUVENIL
SOBREPOSICION 1(1.2%) Glomerulonefrms1 E?glgozr;wente progresiva
POLIARTERITIS 1(1.2%) Refractariedad 1 (100%)
NODOSA




Tabla. 3. COMPARACION DE ESCALA DE SLEDAI Y MEX SLEDAI PREVIO Y
POSTERIOR AL RECAMBIO PLASMATICO EN PACIENTES CON LUPUS
ERITEMATOSO SISTEMICO

SLEDAI PRE SLEDAI POST MEX SLEDAI PRE MEX SLEDAI POST
RECAMBIO RECAMBIO RECAMBIO RECAMBIO

<6: 0% <6:55.3% <7 :0% <7:76.7%
6-12: 10.8% 6-12:21.5% 7 o mas: 100% 7 o mas: 23.3%
>12:89.2% >12:23.2%

SLEDAI: indice de actividad de la enfermedad del Lupus Eritematoso Sistémico

Tabla. 4. COMPARACION DE ESCALA DE PVAS PREVIO Y POSTERIOR AL
RECAMBIO PLASMATICO EN PACIENTES CON VASCULITIS POR ANCAS

PVAS PRE RECAMBIO PVAS POST RECAMBIO
0: 0% 0: 25%
1 a10:75% 1 a10:75%
11 a20: 25% 11a20: 0%
21a30: 0% 21a30: 0%
>30: 0% >30: 0%
PVAS: Desarrollo y validacién preliminar de la actividad de vasculitis pediétrica

Tabla. 5. COMPARA’CIC')N DE ESCALA DE PVAS PREVIO Y POSTERIOR AL
RECAMBIO PLASMATICO EN PACIENTES CON ARTERITIS DE TAKAYASU

PVAS PRE RECAMBIO PVAS POST RECAMBIO
0: 0% 0: 0%

1 al10:0% 1a310:0%
11a20: 100% 11 a20: 100%
21a30: 0% 21a30: 0%
>30: 0% >30: 0%

PVAS: Desarrollo y validacién preliminar de la actividad de vasculitis peditrica
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Tabla. 6. COMPARACION DE ESCALA DE PVAS PREVIO Y POSTERIOR AL
RECAMBIO PLASMATICO EN PACIENTES CON POLIARTERITIS NODOSA

PVAS PRE RECAMBIO PVAS POST RECAMBIO
0: 0% 0: 0%

1 a10:100% 1 a10: 100%
11a20: 0% 11a20: 0%
21a30: 0% 21a30: 0%

>30: 0% >30: 0%
PVAS: Desarrollo y validacién preliminar de la actividad de vasculitis pediétrica

Tabla. 7. COMPARACI()N DE ESCALA DE CMAS PREVIO Y POSTERIOR AL
RECAMBIO PLASMATICO EN PACIENTES CON DERMATOMIOSITIS
JUVENIL

CMAS PRE RECAMBIO

CMAS POST RECAMBIO

41

41

CMAS: escala de validacion de la miositis infantil

Tabla. 8. COMPARACION DE ESCALA DE SLEDAI, MEX SLEDAI Y DAS 28
POR PCR PREVIO Y POSTERIOR AL RECAMBIO PLASMATICO EN
PACIENTES CON SOBREPOSICION

SLEDAI PRE SLEDAI POST MEX SLEDAI MEX SLEDAI DAS 28 PRE DAS 28 POST
RECAMBIO RECAMBIO | PRE RECAMBIO | POST RECAMBIO | RECAMBIO RECAMBIO
0.97 REMISION | 0.97 REMISION
<6: 0% <6:0% <7:0% <7:0%
6-12: 0% 6-12: 100% | 7 0 mas: 100% | 7 o mas: 100%
>12: 100% >12: 0%

SLEDAI: indice de actividad de la enfermedad del Lupus Eritematoso Sistémico. DAS 28: Puntuacion de actividad de la enfermedad

para 28 articulaciones.
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Tabla. 9. COMPARACION DE ESCALA DE Z SCORE PREVIO Y POSTERIOR
AL RECAMBIO PLASMATICO EN PACIENTES CON ENFERMEDAD DE
KAWASAKI, PACIENTE #1

CORONARIAS Z SCORE PRE RECAMBIO | Z SCORE POST RECAMBIO
Arteria coronaria izquierda Z+7.67 Z+4.98
Arteria coronaria descendente
anterior Z+10.79 Z+11.83
Arteria coronaria derecha
proximal Z+4.4 Z+0
Arteria coronaria derecha medial Z+10.45 Z+ 8.54
Arteria coronaria derecha distal Z+12.10 Z+11.4
Arteria circunfleja Z+0 Z+ 0

Tabla. 10. COMPARACIC')N’DE ESCALA DE Z SCORE PREVIO Y POSTERIOR
AL RECAMBIO PLASMATICO EN PACIENTES CON ENFERMEDAD DE
KAWASAKI, PACIENTE #2

CORONARIAS Z SCORE PRE RECAMBIO | Z SCORE POST RECAMBIO
Arteria coronaria izquierda Z+5.9 Z+3.6
Arteria coronaria descendente

anterior Z+3.5 Z+2.9

Arteria coronaria derecha
proximal Z+ 6.9 7+4.8
Arteria coronaria derecha medial 7+ 7.36 Z+ 6.7
Arteria coronaria derecha distal 7+ 7.46 Z+4.8
Arteria circunfleja 7+ 4.8 Z+ 0
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Tabla. 11. PARAMETROS DE LABORATORIOS

PARAMETROS PRE RECAMBIO POST RECAMBIO
Hemaglobina (g/dL) 9.3+2 9.3+2.3
Plaquetas (10 3/uL) 157.29+112 138.1+-91
Leucocitos (10 3/uL) 7.82+5.01 7.65+4.85

Fibrindgeno mg/dl 250.7+68.7 173.78452.35

Tabla. 12. REACCIONES ADVERSAS DURANTE EL RECAMBIO

PLASMATICO
REACCIONES ADVERSAS N %
NINGUNA 65 84.4%
HIPOCALCEMIA 3 4%
PULMONAR 1 1.3%
CATETER VENOSO
CENTRAL 8 10.3%

Tabla. 13. COMPLICACIONES POSTERIOR AL RECAMBIO PLASMATICO

COMPLICACIONES N %
NINGUNO 68 88.3%
SANGRADO 2 2.6%
INFECCION 1 1.3%
HEMORRAGIA
PULMONAR 4 5.2%
CONVULSION 2 2.6%
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Tabla. 14. TRATAMIENTO ADMINISTRADO PREVIO A LA TERAPIA DE
RECAMBIO PLASMATICO

DIAGNOSTICO AZA | MTX MMF cs IFL RTX cyce CsA IVIG TCZ
LES (n:56) 13(23%) | 4(2.2%) | 54(96.4%) | 53(94.6%) | 0(0%) | 13(23%) | 52(92.8%) | 3(5.3%) | 39(69.6%) | 0(0%)
VASCULITIS POR
ANCAS (n:4) 0(0%) | 1(25%) | 4(100%) | 4(100%) | 0(0%) | 0(0%) | 4(100%) | 0(0%) | 2(50%) | 0(0%)
ENFERMEDAD DE
TAKAYASU(n:1) 1(100%) | 1(100%) |  0(0%) 0(0%) | 0(0%) | 0(0%) 0(0%) | 0(0%) | 0(0%) |1(100%)
POLIARTERITIS
NODOSA(n:1) 0(0%) | 0(0%) | 1(100%) | 1(100%) | 0(0%) | 0(0%) | 1(100%) | 0(0%) | 0(0%) | 0(0%)
ENCEFALITIS
AUTOINMUNE (n:11) | 0(0%) | 0(0%) | 0(0%) | 11(100%) | 0(0%) | 1(9%) 0(0%) | 0(0%) | 7(63.4%) | 0(0%)
ENFERMEDAD DE
KAWASAKI(n:2) 2(100%) | 0(0%) | 0(0%) | 2(100%) |2(100%)| 0(0%) | 2(100%) | 0(0%) | 2(100%) | 0(0%)
DERMATOMIOSITIS
JUVENIL(n:1) 0(0%) |1(100%)| 1(100%) | 1(100%) | 0(0%) | 0(0%) 0(0%) | 0(0%) | 1(100%) | 0(0%)
SOBREPOSICION (n:1) | 0(0%) |1(100%)| 1(100%) | 1(100%) | 0(0%) | 0(0%) | 1(100%) | 0(0%) | 0(0%) | 0(0%)

LES: LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO AZA: AZATIOPRINA, MTX: METOTREXATO, MMF: MICOFENOLATO DE MOFETILO, CS:
CORTICOIDES, IFL: INFLIXIMAB, RTX: RITUXIMAB, CYC: CICLOFOSFAMIDA, CsA: CICLOSPORINA, IVIG: INMUNOGLOBULINA, TCZ:

TOCILIZUMAB
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GRAFICA N° 1

COMPARACION DE ESCALA DE SLEDAI PREVIO Y POSTERIOR AL
RECAMBIO PLASMATICO EN PACIENTES CON LUPUS
ERITEMATOSO SISTEMICO
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89.2

100
80 55.3
60
40

20

<6 6a12 >12 Valores de SLEDAI

m SLEDAI PRE RECAMBIO  m SLEDAI POST RECAMBIO
GRAFICA N° 2

COMPARACION DE ESCALA DE MEX SLEDAI PREVIO Y
POSTERIOR AL RECAMBIO PLASMATICO EN PACIENTES CON
LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO
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GRAFICA N° 3

COMPARACION DE ESCALA DE PVAS PREVIO Y POSTERIOR AL
RECAMBIO PLASMATICO EN PACIENTES CON VASCULITIS POR
ANCAS

n: % pacientes
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GRAFICA N° 4

COMPARACION DE ESCALA DE PVAS PREVIO Y POSTERIOR AL
RECAMBIO PLASMATICO EN PACIENTES CON ARTERITIS DE

TAKAYASU
n: % pacientes
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GRAFICA N°5

COMPARACION DE ESCALA DE PVAS PREVIO Y POSTERIOR AL
RECAMBIO PLASMATICO EN PACIENTES CON POLIARTERITIS
' NODOSA
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GRAFICA N°6

COMPARACION DE ESCALA DE SLEDAI PREVIO Y POSTERIOR AL
RECAMBIO PLASMATICO EN PACIENTES CON SOBREPOSICION

n: % pacientes
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