MANUAL DE LA SOCIEDAD LATINOAMERICANA DE CUIDADOS INTENSIVOS PEDIATRICOS

PLASMAFERESIS
(Aféresis)

AUTORES: Andrés Blanco-Montero- Diego Gustavo Garay Carmona

INDICE

1. Definiciéon
Indicaciones
Técnica

Grado de recomendacion para la aféresis

i & W N

Consideraciones especiales en el paciente pediatrico
5.1-Aspectos fisiologicos
5.2-Acceso vascular
5.3-Efectos adversos

6. Consideraciones especiales segun patologia

7. Puntos clave

8. Referencias

1-DEFINICION
La plasmaféresis o recambio terapéutico de plasma es la extraccion de un volumen variable de

plasma del paciente y su sustitucidon por una solucién de restitucién, ya sea plasma fresco o
cualquier otra solucion que mantenga el volumen y la presion oncética del paciente(1) Esto

permite remover sustancias dafiinas o células sanguineas del organismo.(2)

2-INDICACIONES
La Sociedad Americana de Aféresis (ASFA) en su ultima revision del 2016 actualiza las
enfermedades e indicaciones en las situaciones especificas de la enfermedad donde esta indicada
la aféresis. En la tabla 1lal final del capitulo, se muestran las indicaciones. Para determinar la
utilizacion del procedimiento clasifica su uso en cuatro categorias:(3)

¢ Categoria I: La aféresis es aceptada como primera linea de tratamiento, ya sea como Unico

tratamiento o en conjunto con otras terapias

“Se prohibe la reproduccién total o parcial de este documento por cualquier medio sin el previo
y expreso consentimiento por escrito de la Sociedad Latinoamericana de Cuidados Intensivos
Pediatricos (SLACIP) a cualquier persona y actividad que sean ajenas al mismo"



MANUAL DE LA SOCIEDAD LATINOAMERICANA DE CUIDADOS INTENSIVOS PEDIATRICOS

* Categoria Il: Es aceptada como segunda linea de tratamiento, tanto como Unico
tratamiento en conjunto con otras terapias

¢ Categoria Illl: El papel de la aféresis no estd establecida. La decisién debe ser
individualizada

¢ Categoria IV: La aféresis puede ser infectiva o dafiina

3-TECNICA
Existen diferentes técnicas para llevar a cabo la aféresis, las cuales se definen de la siguiente
manera:(3)

* (Citaféresis Adsorbente: La sangre pasa a través de una columna o filtro que adsorbe
selectivamente monocitos y granulocitos, permitiendo regresar el resto de los leucocitos y
componentes sanguineos al paciente.

s Aféresis: El procedimiento permite separar uno o mas componentes sanguineos y
devolver el resto con o sin tratamiento extracorpéreo o reemplazo del componente
separado.

* Fotoféresis extracorporea (ECP):La capa leucocitaria (separada de la sangre) se trata
extracorpdreamente con un compuesto fotoactivo, se expone a la radiacién con luz
ultravioleta y se reinyecta al paciente durante el mismo procedimiento.

* Eritrocitaféresis: Se separan los globulos rojos de otros componentes de la sangre, se
remueven y pueden sustituirse con cristaloide o coloides si es necesario.

* Eliminacion por filtracion selectiva: Utiliza un filtro para eliminar los componentes de la
sangre basado en tamafio.

* Inmunoadsorcién (IA):El plasma del paciente, después de separarse, pasa a través del
dispositivo que tiene la capacidad de eliminar las inmunoglobulinas ligandolas
especificamente al componente activo del dispositivo

* Aféresis de LDL: Eliminacion selectiva de las lipoproteinas de baja densidad (LDL),
devolviendo los demds componentes de la sangre

* Leucocitoaféresis (LCP): Separacién de los gldbulos blancos, devolviendo el resto de la
sangre con o sin adicién de solucion de reemplazo (coloide o cristaloide).

* Plasmaféresis terapéutica (TPE):Separacién y remocion del plasma, reemplazando el
volumen con coloide o cristaloide.

* Plasmaféresis: Separacion y remocion del plasma sin el uso de soluciones de recambio.
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Plaquetoféresis:Separacion de plaquetas. Se utiliza en la preparaciéon de componentes de
la sangre.

Reoféresis: Separacién de componentes del plasma de alto peso molecular como
fibrindgeno, a2-macroglobulina, lipoproteinas de baja densidad e IgM para reducir la
viscosidad del plasma y agregacién de los glébulos rojos.

Aféresis terapéutica (TA):Procedimiento terapéutico en que la sangre del paciente pasa a
través de un dispositivo extracorpdreo que separa los componentes de la sangre para
tratar una enfermedad.

Trombocitaféresis: Separacion y remocidn de plaquetas, devolviendo el resto de la sangre

con o sin adicién de solucidn de reemplazo (coloide o cristaloide).

4-GRADO DE RECOMENDACION PARA LA AFERESIS

Los grados de recomendacidn para realizar el procedimiento adoptados por la ASFA, son los

descritos por Guyatt y colaboradores (4,5)

Grado 1A Recomendacién fuerte. Evidencia de alta calidad. Aplicable a la mayoria de
los pacientes en la mayoria de las circunstancias.

Grado 1B Recomendacién fuerte. Evidencia de moderada calidad. Aplicable a la
mayoria de los pacientes en la mayoria de las circunstancias.

Grado 1C Recomendacién fuerte. Evidencia de baja o muy baja calidad. Puede
cambiar si se demuestra evidencia de mejor calidad en un futuro.

Grado 2A Recomendacién débil. Evidencia de alta calidad. La mejor accidn depende
de las circunstancias del paciente y el entorno.

Grado 2B Recomendacién débil. Evidencia de moderada calidad. La mejor accién
depende de las circunstancias del paciente y el entorno.

Grado 2C Recomendacién débil. Evidencia de baja o muy baja calidad. Otras

alternativas pueden ser igual de razonables.

5-CONSIDERACIONES ESPECIALES EN EL PACIENTE PEDIATRICO

5.1 Aspectos fisioldgicos

Los principios técnicos de la aféresis son los mismos en nifios que en adultos, sin embargo los

equipos son disefiados generalmente para uso en adultos. Para realizar los procedimientos de

forma segura, el personal debe estar familiarizado con las caracteristicas fisicas de los equipos de

“Se prohibe la reproduccién total o parcial de este documento por cualquier medio sin el previo
y expreso consentimiento por escrito de la Sociedad Latinoamericana de Cuidados Intensivos
Pediatricos (SLACIP) a cualquier persona y actividad que sean ajenas al mismo"



MANUAL DE LA SOCIEDAD LATINOAMERICANA DE CUIDADOS INTENSIVOS PEDIATRICOS

aféresis incluyendo los conceptos de volumen de sangre extracorpdreo (ECV), las condiciones

clinicas del paciente y el volumen total de sangre (TBV).

El ECV varia dependiendo del tipo de equipo y aun en el mismo equipo puede depender del tipo
de procedimiento. EI TBV varia con la composicién corporal y con otros factores clinicos. El TBV se
puede calcular al multiplicar un estimado de acuerdo a la edad del volumen sanguineo en ml/kg
por el peso del paciente en kg. El TBV estimado para los diferentes grupos etarios son: nifios de
mas de 3 meses de 65 a 75ml/kg, en nifios menores de 3 mees de 80 a 100ml/kg, y en adultos de
75 a 80ml/kg. Dos férmulas simples para calcular el volumen plasmatico (PV) y eritrocitario (RCV)
se muestran a continuacion, con el hematocrito (Hct) expresado en fracciones decimales: (6)
PV = TBV x (1-Hct) = TBV — RCV
RCV = TBV x Hct = TBV — PV

Los pacientes pediatricos representan una poblacion de pacientes heterogénea caracterizada por
sistemas de drganos en rapido desarrollo y pequefios, pero rapidamente cambiantes de
volumenes de sangre, lo cual no solo es un desafio para los médicos desde una perspectiva técnica
sino que a menudo altera la respuesta terapéutica en comparacién con los adultos. La aféresis
terapéutica, particularmente el recambio plasmatico, frecuentemente se realiza en enfermedades
pediatricas basado en series de casos o reportes anecdéticos de la literatura o de la experiencia de
un especialista en medicina transfusional.(7)

Los factores relacionados al paciente que lo hacen susceptible de presentar efectos adversos
incluyen voliumenes circulantes pequeiios, accesos vasculares inadecuados y la incapacidad de
comunicarse con el proveedor de la aféresis; todo ello hace que los procedimientos de aféresis

terapéutica deban ser llevados a cabo con mdas precaucidn en el paciente pediatrico.

El factor mas importante para que un procedimiento de aféresis sea seguro en un nifio es
mantener un volumen intravascular constante. El déficit de volumen o la sobrecarga de volumen
durante el procedimiento puede causasr cambios hemodindmicos indeseables. Asimismo, se
debera mantener un volumen eritrocitario adecuado para proporcionar oxigeno a los tejidos; al
inicio de la aféresis hay una pérdida temporal de la masa eritrocitaria, hasta que la sangre es

reinfundida al paciente.
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Acceso vascular:

* Central vs. periférico

* Temporal vs permanente
* Lumen Unico vs. Doble

* Aspectos extracorpéreos

Volumen de reemplazo:

* Albdmina

* Plasma o concentrado
eritrocitario (citrato%)

* Otro

Consideraciones técnicas:
* Volumen extracorpéreo
L * Tasas de flujo de entrada
mas bajas
* Continuo vs. discontinuo
* Eleccién/dosis de

Factores del paciente:

* Volumen total sanguineo

* Volumen eritrocitario

* Estado de coagulacién

* Consideraciones especificas
de cada enfermedad

* Estado cardio/pulmonar anticoagulante

* Estado hidrico * Cebado: CE u otro

* Estado renal * Temperatura de la sangre
* Reacciones transfusionales * Desviacién / “Enjuague”

Figura 1. Consideraciones técnicas y especificas del paciente pediatrico sometido a aféresis.
Modificado de: Meyer E. Wong E. Pediatric Therapeutic Apheresis: a critical apprisal of evidence.

Transfusion Medicine Reviews. 2016.(7)

5.2 Acceso vascular

Un adecuado acceso vascular es un prerrequisito para todos los precimientos de aféresis
terapéutica. Los procedimientos de aféresis de flujo continuo requieren de dos accesos vasculares
de calibre 18 o mayor para la linea de extraccidén y de calibre 22 para la linea de retorno. Ya que el
paciente pedidtrico tiene venas mds pequefias que el adulto, se deben colocar lineas venosas
centrales de doble lumen de gran calibre, multiples catéteres centrales insertados de forma
periférica o catéteres puerto. En el caso de lactantes y preescolares es necesario colocar un
catéter venoso central de doble via, los que deben ser rigidos ya que la velocidad de extracciéon es
rapida durante el procedimiento. La tabla 2 muestra de acuerdo al peso del paciente el calibre del

catéter minimo necesario para realizar el procedimiento de aféresis terapéutica.(1)
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Tabla 2. Guia para el tamaiio del catéter

Peso del paciente (kg) Catéter venoso central de doble lumen
<10 Kg 7 Fr
10-20Kg 8 Fr
20-50Kg 9-10 Fr
>50 KgO0 9-13.5Fr

Obtenido de: Medina-Macias ML, Béjar Ramirez YL, Lordméndez Jdcome D. Aféresis terpéutica en

pediatria. Recambio plasmatico terapéutico. Citaféresis. Rev Mex Med Tran. 2008: 1(1): 23-30.

5.3 Efectos adversos

Los procedimientos de aféresis terapéutica con frecuencia se realizan a pacientes criticamente
enfermos y son relativamente seguros. Ya que se trata de un método invasivo, la plasmaféresis no
estd excenta de complicaciones. Se han reportado efectos adversos en un 5% de los
procedimientos de aféresis en adultos. Existe poca informacion de la frecuencia de efectos
adversos en la poblacién pedidtrica, reportando tasas que van desde 4 hasta 55% de los
procedimientos. La incidencia de complicaciones graves y que ponen en riesgo la vida se estima de
0.025 a 4.75% de los procedimientos (8). El personal del drea de aféresis debe estar capacitados
para reconocer los signos tempranos de las reacciones adversas y manejar adeucadamente estas
complicaciones. Dichos efectos adversos estan relacionados con la cateterizacién de los grandes
vasos, desérdenes de la coagulacidn, complicaciones relacionadas a sepsis que resultan de la
disminucién de la inmunidad causasda por la remocién de anticuerpos durante el procedimiento,
infecciones relacionadas a catéter y las que se realacionan con la transfusién de productos

sanguineos (9).

Los efectos adversos se presentan mds comumente en el primer procedimiento que en los
procedimientos consecutivos, y mas frecuentemente en los recambios de algin componente
sanguineo. Las complicaciones que ponen en riesgo la vida incluyen caida de la presidn arterial,
choque, arritmias y hemdlisis. En orden descendente de frecuencia, los efectos adversos que
pueden presentarse son reacciones transfusionales (1.6%); reacciones relacionadas con el citrato
como nausea y/o vomito (1.2%); reacciones vasovagales como hipotension (1%), nausea y/o

vémito (0.5%), palidez y/o diaforesis (0.5%); taquicardia (0.4%); dificultad respiratoria (0.3%);
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relacionadas con el citrato tetania o convulsiones (0.2%); escalofrios o rigidez (0.2%). No se han

reportado muertes por aféresis terapéutica.

Los efectos adversos mas frecuentemente descritos en la literatura resultan de la adicién de
citrato que se puede usar como anticoagulante en el circuito y el filtro, asi como constituyente del
plasma a transfundirse. La unién del citrato a los iones de calcio llevan a una reduccién de su
concentracién sérica y dicha hipocalcemia disminuye la capacidad de irritabilidad celular. Los nifos
pequeios, asi como pacientes con hepatopatias, nefropatias o choque pueden mostrar un

metabolismo de los citratos reducidos y/o un retraso en la excrecion de los mismos.

En los pacientes pediatricos la hipocalcemia se manifiesta como episodios agudos de dolor
abdominal y vomito, agitacion, palidez e hipotensidn. La hipotension se puede manejar
administrando un bolo de solucién salina o coloide. Para prevenir la hipocalcemia se pueden

anadir 2-3 ml de gluconato de calcio al 10% por cada 250ml de albumina al 5%.

Los niflos pequefios pueden manifestar hipotensién secundaria a hipovolemia durante al aféresis
terapéutica, esto puede ser dificil de diferenciar de la hipotensién causada por hipocalcemia o
secundaria a reaccidén vasovagal. Cuando los sintomas son leves se puede tratar colocando la
cabeza del paciente por debajo del nivel de las piernas, sin embargo si el paciente desarrolla
hipotensidn significativa el procedimiento debe ser detenido temporalmente hasta que los signos
vitales se normalicen. Las reacciones vasovagales son comunes en nifios y se caracterizan por
bradicardia, hipotension, diaforesis, palidez, ndusea e irritabilidad. La hipovolemia casi siempre se
acompaia de taquicardia mientras que las reacciones vasovagales no, estas Ultimas se tratan
interrumpiendo primero el procedimiento, elevando las piernas y distrayendo la atencién del nifio

del procedimiento.

Los pacientes que se encuentran en una unidad de terapia intensiva casi siempre estdn sometidos
a diversos procedimientos invasivos, lo que se asocia a un aumento significativo de adquirir
infecciones relacionadas a los cuidados de la salud. La reduccién de la inmunidad en los pacientes
tratados con plasmaféresis es principalmente por la deplecion de inmunoglobulinas y
componentes de complemento (C3, C4). Las alteraciones de la coagulacion se deben casi siempre

al aporte continuo de heparina; aunque también se asocian con la remocién de los factores de
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coagulacién durante la plasmaféresis y aunque son frecuentemente detectados, no son

acompanados de sintomas clinicos usualmente.

Una pequefia cantidad de glébulos rojos (15ml con un recambio y 24ml con la leucoféresis)
permanece en las piezas desechables al finalizar un procedimiento incluso después del enjuage. En
lactantes y niflos pequefios a veces no se puede realizar este enjuague para prevenir la sobrecarga
hidrica por lo que esta pérdida eritrocitaria puede ser significativa, sobre todo si requieren varias
sesiones y por lo tanto pueden desarrollar anemia ferropénica. Se pueden usar suplementos de
hierro (sulfato ferroso a 3-4 mg/kg/dia) cuando el hematocrido cae mas de 5% desde el principio y

se recomienda el monitoreo regular del mismo en todos los pacientes pediatricos.

Otras reacciones adversas pueden ser: 1) reaccion alérgica: la mayoria de los pacientes sometidos
a repetidas sesiones de recambio plasmatico con plasma humano han demostrado reacciones
alérgicas a las proteinas plasmaticas presentandose en forma de erupciones y pdpulas en la cara,
el brazo y el abdomen que estan asociados con urticaria. Se puede requerir premedicaciéon con
maleato de feniramina e hidrocortisona si la Unica opcion terapéutica de reemplazo es el plasma

humano (como el caso de purpura trombocitopénica trombotica y sindrome urémico hemolitico).

Se debe considerar la disminucién en la eficacia de los fadrmacos usados en los pacientes con
plasmaféresis. Este fendnemo estd causado por la remocion de farmacos de la sangre durante la
filtracidon; la cantidad del farmaco removido depende de su capacidad de unién a proteinas
plasmaticas. La concentracién sérica de los siguientes agentes farmacoldgicos reduce
significativamente con la plasmaféresis: acido acetlisalicilico, cefazolina, deftriaxona,
clorpropamida, diclofenaco, heparina, ibuprofeno, acido valpréico, warfarina y fenitoina; sin

embargo no existen estudios suficientes que hayan estudiado estos efectos.

Las complicaciones relacionadas a aspectos técnicos de la plasmaféresis dependen de la
expericncia del personal que realizan los procedimientos. Para que se puede llevar a cabo con
éxico un procedimiento de plasmaféresis, se debe realizar una intervencién multidisciplinaria
dependiendo la indicacion del proceso que incluya nefrélogo pediatra, neuropediatra, intensivista

pediatra, hematdlogo pediatra y enfermeras (2).
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6- CONSIDERACIONES EN PATOLOGIAS FRECUENTES EN LA TERAPIA INTENSIVA PEDIATRICA
De acuerdo con las recomendaciones de la ASAF (3), podemos describir algunas patologias que
comunmente manejamos en la terapia intensiva sonde los procedimientos de aféresis pueden ser

utiles.

6.1 Polirradiculopatia desmielinizante aguda inflamatoria / Sindrome de Guillain-Barre (SGB)

El sindrome de Guillain-Barré (SGB) consiste en un grupo de condiciones neuroldgicas
caracterizadas por debilidad progresiva y disminucién o abolicion de los reflejos miotdticos. La
polirradiculopatia desmielinizante aguda inflamatoria comprende mds del 90% de los casos de
(SGB) y es una enfermedad aguda progresiva paralizante que afecta los nervios sensitivos y
motores. En el SGB se sugiere una patogénesis inmune debida a la presencia de autoanticuerpos
contra varios ganglidsidos incluyendo GM1, GD1a, GalNAc-GD1a, GD1b, GQlb, GD3, y GT1la. Ya
que actualmente la inmunoglobulina intravenosa estad generalmente disponible y tiene una alta
tasa de finalizacidn del tratamiento, se usa como terapia inicial. Algunos estudios controlados
muestran que la TPE puede acelerar la recuperacidn motora y disminuye el tiempo de ventilacion

mecanica, siendo mas efectiva cuando se inicia a los 7 dias de instauracidon del cuadro.

La terapia habitual (TPE) se utiliza para recambiar un volumen de 200-250 ml/kg de plasma en 10 a

14 dias. Esto generalmente requiere entre 5-6 procedimientos de TPE.

6.2 Falla hepatica aguda

La Falla hepatica aguda se puede desarrollar en un higado previamente sano (conocida como falla
hepdtica fulminante) o en un higado con una enfermedad crénica preexistente. Las causas mas
comunes son toxicidad por paracetamol o hepatitis viral. Otras causas menos frecuentes incluyen
el consumo de farmacos hepatotdxicos, hepatitis autoinmune, enfermedad critica, infiltracién
neoplasica, sindrome de Budd-Chiari agudo y golpe de calor. La mortalidad oscila entre 50 y 90% y
se debe a los desdrdenes metabdlicos, encefalopatia hepatica y coagulopatia grave. La TPE puede
remover las toxinas unidas a albumina, asi como toxinas libres, entre los que se incluyen los
aminodacidos aromaticos, endotoxinas, indoles, mercaptanos, fenoles y otros factores que pueden
ser responsables del estado de coma hepatico, sindrome hiperquinético y la disminucidn de las

resistencias vasculares y del flujo cerebral.
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6.3 Resucitacion por quemaduras

Las quemaduras graves que involucran mas del 25% de la superficie corporal tienen consecuencias
significativas, potencialmente fatales. El beneficio tedrico de la TPE en el paciente quemado se
basa en la remocion de los factores circulantes como mediadores inflamatorios y otras sustancias
humorales que participan en la fisiopatologia del paciente quemado. El reemplazo con plasma
puede disminuir la permeabilidad capilar y puede mejorar la presidén oncdtica intravascular, lo que
puede mejorar la resucitacién hidrica, mejorar la presidn arterial media, aumentar el gasto
urinario y las funciones inmunoldgicas. Sin embargo, de los limitados casos de series publicados,
no existen datos consistentes por lo que todavia se sugieren de estudios aleatorios controlados

para establecer la eficacia de la TPE.

La TPE se realiza en las primeras 24 horas (8 a 16 h) y adicionalmente 1 a 2 procedimientos extras

en aquellos pacientes que no mejora la tension arterial media y el gasto urinario.

6.4 Lupus cardiaco neonatal

El lupus congénito que afecta al sistema cardiovascular puede resultar en cardiomiopatia o en
bloqueos cardiacos congénitos, una enfermedad causada por transferencia materna de
anticuerpos; dichos anticuerpos dafan la conduccion del sistema cardiaco lo que causa
inflamacién y fibrosos, llevando a conduccidn de la sefial a través del nodo atrioventricular. Ya que
dichos bloqueos son causados por anticuerpos, la remocién de los anticuerpos por TPE puede

prevenir o hacer regresion de la enfermedad.

Los TPE recomendados varian sustancialmente desde 3 veces por semana, semanalmente o

mensual.

6.5 Trasplante cardiaco

Los grandes avances en inmunosupresidon han aumentado la supervivencia y la calidad de vida en
los pacientes postrasplantados, aunque las infecciones, neoplasias y el rechazo de aloinjerto
contindan amenazando la esperanza a largo plazo. El rechazo de aloinjerto puede ser hiperagudo
(en el caso de incompatibilidad ABO o mayor HLA), agudo mediado por anticuerpos, rechazo
agudo celular (que es el mas comun) o crénico (por vasculopatia del aloinjerto). El rechazo en

todas sus formas se trata con farmacos inmunosupresores y esteroides. Se ha promovido el uso de

10
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ECP para mejorar los resultados tras un rechazo grave. Todos los estudios que han usado TPE han
sido observacionales y retrospectivos. Aunque los mecanismos de ECP no han sido completamente
entendidos, los datos sugieren que la ECP disminuye los niveles de efectividad de las células T al
mismo tiempo que expanden la funcion de los linfocitos T reguladores (CD4+, CD25+, Foxp3) que
suprimen el sistema inmune, asi como las células dendriticas. La ECP no ha mostrado aumento del
riesgo de infeccion. La meta de la TPE es remover los anticuerpos especificos del donante y/o los
mediadores inflamatorios involucrados. Ademas, la ECP es utilizada en la base crénica de un

agente inmunomodulador.

6.6 Trasplante de células madre hematopoyéticas, con ABO incompatible

La incompatibilidad mayor ABO se refiere a la presencia de anticuerpos naturales (isoaglutininas)
en el receptor contra los antigenos A y/o O del grupo sanguineo del donador, esto puede causar
hemdlisis de los eritrocitos presentes en los productos hematopoyéticos (los productos
hematopoyéticos contienen una pequena cantidad de eritrocitos cuando son recolectados por
aféresis, en comparacion con los obtenidos de médula dsea que pueden contener hasta 25-35% vy
las reacciones de hemolisis aguda son mas frecuentes cuando los titulos de isoaglutininas (IgG o
IgM) del receptor son >16; la hemolisis aguda es rara cuando la infusidn de células se obtiene de
corddn. La incompatibilidad mayor y la hemdlisis aguda pueden ser prevenidas con la remocién de
eritrocitos o al reducir los titulos de isoaglutininas del receptor. Para la incompatibilidad mayor a
trasplante, la TPE puede reducir los titulos de isoaglutininas del receptor previo a la infusion de

productos hematopoyéticos y puede ser usada como alternativa en la reduccién de eritrocitos.

6.7 Trasplante de células madre hematopoyéticas, desensibilizacion HLA

El trasplante de células madre hematopoyéticas sirve como una modalidad de tratamiento clave
en diferentes enfermedades incluyendo, pero no limitado a enfermedades hematoldgicas
malignas. El grado de compatibilidad HLA se considera importante a la hora del trasplante. Las
estrategias actuales se enfocar a identificar y definir los anticuerpos HLA presenten en el receptor
y a usar esta informacién para prevenir la seleccién de donantes alogénicos con los antigenos
afines.

Se necesitan estudios mas grandes que garanticen el impacto de los regimenes de
desensibilizacion de injertos en células hematopoyéticas alogénicas con anticuerpos del donante

especificos.
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6.8 Linfohistiocitosis hemofagocitica; sindrome hemofagocitico; sindrome de activacion
macrofagica

El sindrome hemofagocitico o linfohistiocitosis hemofagocitica es una enfermedad inmune que
puede poner en riesgo la vida; estd causado por un desbalance en la funcién de las células NK y de
los linfocitos T citotéxicos, que puede ser primario (genético, linfohistiocitosis familiar) o
secundario tras infecciones virales (EBV, CMV, H1N1, HS5N1, parvovirus B19, influenza),
bacterianas (Tuberculosis, Rickettsia spp, Staphylococcus spp, E. coli) o fungicas y parasitarias
(Histoplasma, plasmodium, toxoplasma, Pneumocystis), cancer, vacunas, cirugia, embarazo o
enfermedades autoinmunes (sindrome de activacion macrofdgica en las enfermedades

reumaticas).

La base del tratamiento del sindrome hemofagocitico son los cuidados intensivos similares a los de
enfermedades graves, la eliminacion del desencadenante y la supresién de la respuesta
inflamatoria con proliferaciéon celular o ambos con farmacos inmunosupresores o citotéxicos
(ciclosporina, corticoides, etopdsido, IVIG, alemtuzumab). La razén de usar TPE son la disfuncién
organica, especialmente la falla hepatica o la supresidon del sindrome hiperinflamatorio, este
exceso de citocinas (tormenta de citocinas) y la coagulopatia. El uso de TPE no estd demostrado en
estudios controlados grandes. Los estudios existentes han demostrado que el uso de TPE con
metilprednisolona o IVIG se ha asociado con una mejoria en la supervivencia comparado con TPE y

dexametasona y/o ciclosporina y/o etopésido.

6.9 Purpura de Henoch-Shonlein

La purpura de Henoch-Shonlein es la causa mds comun de vasculitis sistémica en el paciente
pedidtrico, casi siempre es una enfermedad autolimitante y estd caracterizada por vasculitis
sistémica de pequefios vasos por depdsito de complejos inmunes de IgA en los tejidos. El
tratamiento de soporte incluye hidratacién, reposo y analgesia. En los pacientes con involucro
renal grave o sintomas graves de vasculitis, el tratamiento puede incluir corticoesteroides con o
sin inmunosupresores como ciclofosfamida, azatioprina o ciclosporina e IVIG. Si se desarrolla falla
renal terminal, el trasplante renal puede ser necesario.

La razon del uso de TPE es la remocién de los complejos de IgA o autoanticuerpos IgG. Las

experiencias tempranas positivas del uso de TPE en el manejo de algunas formas de
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glomerulonefritis rapidamente progresiva han llevado a la aplicacidon de TPE en pacientes cuando
desarrollan glomerulonefritis creciente. Ademas, ya que se ha usado TPE para tratar secuelas
graves de otras formas de vasculitis, también se ha usado para tratar manifestaciones graves
gastrointestinales o en piel y la cerebritis en plrpura de Henoch-Shonlein. Existen datos limitados

pero positivos que sugieren que puede ser beneficiosa para los casos graves de la enfermedad.

6.10 Hiperleucocitosis

Se define hiperleucocitosis a la presencia de leucocitos circulantes o blastos leucémicos por arriba
de 100 x 10°/L y se puede asociar a sindrome de lisis tumoral, coagulacion intravascular
diseminada, leucostasis y peor prondstico. La leucostasis se refiere a las complicaciones de
6rganos terminales debido a leucoagregados en la microvasculatura, hiperviscosidad, isquemia
tisular, infarto o hemorragia.

El manejo definitivo de la hiperleucocitosis incluye induccién a la quimioterapia con cuidados se
soporte agresivos. La leucoaféresis se ha realizado en pacientes con leucemia promielocitica
aguda/ FAB tipo M3 sin mejoria comparada con los pacientes que reciben induccion répida a la
remisidon con quimioterapia. La reduccién rapida de los leucocitos en el contexto de la leucemia
por leucoaféresis mejora la perfusidon tisular con evidencia de una regresion rapida de las
manifestaciones pulmonares o del SNC. Aunque la leucoaféresis puede reducir significativamente
la cuenta de leucocitos, mas rapido que la quimioterapia sola, algunos estudios han demostrado
una tasa mas alta de mortalidad. Esto puede ser en parte debido al mayor riesgo de los pacientes a
los que les fue practicada la leucoaféresis. Un solo procedimiento puede reducir la cuenta celular

en 30 a 60%.

6.11 Trombocitopenia inmune

En esta enfermedad los autoanticuerpos o complejos inmunes se unen a los antigenos de
superficie plaquetaria, principalmente GPlIb/llla y/o GPIb/IX, causando una destruccién
plaguetaria acelerada. En la infancia es generalmente aguda, benigna y auto limitada, y
tipicamente se presentan de forma abrupta con petequias, equimosis y/o epistaxis seguida de una
infeccion viral. Sin embargo 20% no llegaran a la remisién inmediata y continuardn con
trombocitopenia. El manejo no estd indicado generalmente cuando la cuenta plaquetaria esta por
arriba de 20-30 x 10°/L a menos que exista sangrado. La primera linea de tratamiento son los

corticoesteroides orales, IVIG e IV anti-RhD. Si la trombocitopenia persiste se puede llegar a
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esplenectomia y se prefiere como de segunda linea. Los reportes de casos anecddticos y pequeiias
series con Tl crénica han descrito un beneficio potencial al usar TPE combinada con otras terapias
como prednisona o esplenectomia, IVIG y agentes citotéxicos, sin embargo, ha mostrado ser

inefectiva en otros estudios.

6.12 Trasplante hepatico

Ya que existen pocos drganos disponibles para trasplante, frecuentemente se realizan trasplantes
hepaticos con incompatibilidad ABO (ABOQi). La compatibilidad mayor se refiere a la presencia de
anticuerpos naturales en el receptor contra los antigenos A y/o B del donador. Estos anticuerpos
pueden causar rechazo hiperagudo o agudo en el érgano debido a dafio endotelial inducido por
anticuerpos. No existen estudios clinicos controlados que usen TPE en casos de incompatibilidad
ABO en trasplante hepatico. Sin embargo, se ha utilizado como una pieza clave en el tratamiento
para reducir anticuerpos anti-A o antiB en el periodo peri-trasplante con la meta de prevenir el
rechazo y facilitar la supervivencia del injerto. Cada vez mas estudios retrospectivos sugieren que
la TPE en combinacidén con inmunosupresion reforzada puede ser efectiva al revertir el rechazo

humoral en el higado trasplantado.

6.13 Trasplante pulmonar

Aproximadamente la mitad de los pacientes con trasplante pulmonar desarrollan sindrome de
bronquiolitis obliterante (BOS) en un lapso de 5 afios tras el trasplante. El rechazo crénico ese
manifiesta como BOS, un proceso patoldgico que afecta las vias de pequefio calibre. El diagndstico
de BOS se basa en un declive sostenido (>3 semanas) de las tasas de flujo espiratorio, luego de que
se han excluido otras causas de disfuncion pulmonar. Inicialmente la ECP fue usada en el contexto
de BOS refractario en los que se mostraron efectos benéficos al estabilizar inicialmente o mejorar
la FEV;. La literatura reciente sugiere que la ECP puede ser una modalidad terapéutica efectiva
para estabilizar la funcién pulmonar en pacientes con rechazo agudo persistente y en BOS
temprano, asi como potencialmente prevenir mayor pérdida de la funcién pulmonar. El

mecanismo de accion de la ECP permanece incierto.

6.14 Miastenia gravis
La miastenia gravis es una enfermedad autoinmune caracterizada por debilidad y fatiga con Ia

actividad fisica repetida, usualmente mejorando tras el reposo. La causa mas comun son
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anticuerpos dirigidos contra el receptor de acetilcolina en la superficie posindptica de la placa
motora. Los regimenes de tratamiento moderno han disminuido la mortalidad de 30% a menos de
5%. Los cuatro grandes pilares incluyen inhibidores de colinesterasa, timectomia,
inmunosupresiéon y TPE o IVIG. La TPE se usa para remover autoanticuerpos circulantes,
particularmente en las crisis miasténicas, de forma preoperatoria para timectomia, o como terapia
adyuvante a otras terapias para mantener un estatus clinico dptimo. La TPE trabaja rdpidamente
sus efectos clinicos pueden aparecer a las 24 horas, pero pueden tardar hasta una semana. Los

beneficios persisten hasta 2 a 4 semanas.

6.15 Sobredosis, intoxicacion y envenenamiento

El mecanismo del dafio tisular varia de acuerdo con la naturaleza de la sustancia agresora y la
forma de entrada al organismo. Los agentes pueden ser directamente tdxicos para los tejidos
humanos o pueden requerir de una conversion enzimatica para activar metabolitos daninos. La
evaluaciéon y estabilizacion de la via aérea, respiracién y circulacién, asi como el estatus
neuroldégico son los concernientes primarios. Se deben administrar antidotos contra toxinas o
venenos especificos cuando estén disponibles. El envenenamiento por el hongo Amanita es el
diagndstico por el que mas frecuentemente se ha usado TPE, en adicidén con otras terapias para
remover toxinas que incluyen carbdén activado y forzar diuresis. El inicio muy temprano del
tratamiento (en las primeras 24 a 48 horas) se recomienda. Otras exposiciones ambientales en las
que se ha descrito el uso de TPE incluyen la ingestion de aceite de castor y el envenenamiento por
pesticidas/organofosforados. Los reportes del uso exitoso de aféresis en el tratamiento de varias
sobredosis farmacoldgicas y envenenamientos son basados en series de reportes de casos. La TPE
debe ser usada para la remocién de farmacos con un bajo volumen de distribucién (<0.2 L/kg) y/o

una alta unién a proteinas plasmaticas (>80%).

6.16 Desordenes neuropsiquiatricos autoinmunes pediatricos relacionados a infecciones
estreptocdcicas (PANDAS); Corea de Sydenham

Los PANDAS vy lacorea de Sydenham son desérdenes neuropsiquidtricos autoinmunes que
tipicamente siguen a las infecciones por Streptococco beta-hemolitico del grupo-A (SGA). Los
anticuerpos producidos contra los estreptococos, especialmente los de la proteina M, tienen una
actividad cruzada contra las neuronas de los ganglios basales y se piensa que juegan un papel

fundamental en la patogénesis de esta familia de trastornos. El tratamiento de los PANDAS incluye
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terapia conductual y/o farmacos antipsicoticos. Estd indicada la administracion de
antibioticoterapia temprana cuando se asocia a faringitis y a cultivos positivos para SGA. Las
formas graves de corea son tratadas con diazepam, acido valproico, carbamacepina o haloperidol.
Si esto falla, se pueden usar corticoesteroides. A diferenciad de los PANDAS, los nifios con corea de
Sydenham requieren profilaxis a largo plazo de penicilina para reducir el riesgo de complicaciones
cardiacas por fiebre reumatica. En pacientes sintomaticos graves, se han usado terapias
inmunomoduladores o TPE que han mostrado ser utiles al reducir la severidad de los sintomas y
acortar el curso clinico. Debido al posible rol de anticuerpos antineuronales en la patogénesis, la

remocion de anticuerpos por TPE puede ser efectiva.

6.17 Policitemia Vera; Eritrocitosis

Se define eritrocitosis como un recuento de glébulos rojos de al menos 25% por arriba de la media
especifica para el género. Un hematocrito >60 en hombres y mayor de 56% en mujeres es
indicativo de eritrocitosis absoluta. El manejo de la policitemia de bajo riesgo incluye flebotomias,
con la meta de mantener un hematocrito <45% y con dosis bajas de aspirina. Las flebotomias
llevan a deficiencia de hierro lo cual disminuye la sobreproduccidn de eritrocitos. En la policitemia
asociada a trombocitosis extrema (conteo plaquetario >1,000 x 109/L) se puede asociar a un mayor

riesgo de sangrado debido a sindrome de von Willebrand adquirido.

La eritrocitoaféresis reduce el hematocrito mas eficientemente que la simple flebotomia y puede
aumentar el tiempo entre procedimientos y disminuir el nUmero de procedimientos necesarios
para llegar al objetivo de hematocrito. La trombocitoaféresis, asi como la eritroaféresis puede
estar indicada para pacientes con policitemia vera con un evento trombohemorrdgico asociado y

en donde no esta controlada la trombocitosis y la eritrocitosis.

6.18 Trasplante renal, ABO compatible

El uso de rifiones inmunolégicamente incompatibles ha crecido en respuesta al acortamiento en la
disponibilidad de érganos y a la sensibilidad aumentada entre los candidatos a receptores. Los
anticuerpos HLA pueden ser antigenos directos del donante. Los anticuerpos HLA se producen de
una exposicion previa a antigenos HLA foraneos durante transfusiones, embarazo o trasplante y
son una barrera al trasplante por el aumento del riesgo de pérdida del injerto secundaria a

rechazo mediado por anticuerpos hiperagudo, agudo o crénico
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Los regimenes de desensibilizacién tipicamente incluyen IVIG, rituximab y/o inmunosupresion
adicional. Los protocolos de desensibilizacién usan dosis bajas o altas de IVIG, TPE o IA, y/o
rituximab para llevar a un paciente de ser seropositivo a seronegativo y se candidato a trasplante.
Los regimenes basados en TPE parecen ser mas efectivos en aquellos que estdn en espera de
donador. En el rechazo, los antigenos especificos del donador pueden ser removidos por TPE,
DFPP e IA. La aféresis siempre debe ser llevada a cabo en combinacién con otros farmacos
inmunosupresores. La TPE se puede usar también antes del trasplante para remover los
anticuerpos HLA. Las diferentes técnicas TPE, DFPP o IA se usan en combinacién con farmacos
inmunosupresores pre-trasplante hasta que el paciente es seronegativo. La TPE usualmente se

continua de forma posquirurgica y se reinicia si hay datos de rechazo.

6.19 Trasplante renal, incompatibilidad ABO

La incompatibilidad mayor se refiere a la presencia natural de anticuerpos en el receptor contra
los antigenos A y/o B del receptor. Estos anticuerpos pueden causar rechazo agudo/hiperagudo
humoral causando dafio endotelial. La incompatibilidad mayor ABO se presenta en alrededor de
35% de las parejas de donador-receptor en forma aleatoria. Ya que no existen estudios clinicos
controlados sobre el uso de TPE para facilitar el trasplante renal ABO incompatible, existe
evidencia aparente de su funcionamiento. Ya que es una reaccién mediada por anticuerpos, se ha
usado la TPE como una modalidad terapéutica clave para reducir los titulos de anticuerpos anti-A
o0 antiB en el periodo peritrasplante con el objetivo de prevenir el rechazo y facilitar la

supervivencia del injerto. También se ha usado DFPP e |IA para remover anticuerpos ABO.

6.20 Sepsis con disfuncion organica multiple

La sepsis es la causa mas comun de muerte en las unidades de cuidados intensivos no-coronarias
con una tasa de mortalidad de 28 a 50% y 70% con disfuncidn organica multiple. Las citocinas y
otros mediadores inflamatorios de sepsis que incluyen TNF, leucotrienos, prostaglandinas,
endotoxinas y TGF-B son parte del estado inflamatorio en el paciente. La coagulopatia, oclusién
microvascular y la isquemia tisular parecen estar conectadas a los trastornos en el balance de los
multimeros de ADAMTS13 y factor de von Willebrand. El manejo incluye agentes antimicrobianos
y el control de la causa de la infeccidn, soporte hemodindmico que incluye volumen y
vasopresores y soporte ventilatorio. Adicionalmente el tratamiento puede incluir

corticoesteroides, anticuerpos monoclonales para TNF, receptor soluble de TNF, antitrombina,
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inhibidores de las vias de factor tisular, aunque ninguna de estas terapias tiene una gran
aceptacion. Se postula el uso de la TPE para mejorar la funcidn organica al remover mediadores
inflamatorios y antifibrinoliticos y al reponer proteinas anticoagulantes y ADAMTS13, en un
esfuerzo de revertir los trastornos biopatoldgicos y restaurar la homeostasis. Los estudios
observacionales sobre TPE en sepsis han encontrado tasas de supervivencia de 60 a 87%
comparados con los controles histéricos con tasas de supervivencia de 20 a 40%. Algunas series de
caso sugieren que el tratamiento temprano puede ser benéfico en comparado con el retraso del
inicio de la terapia y que la TPE puede ayudar a la estabilizacion hemodindmica. A diferencia de los
estudios observacionales, los estudios aleatorizados, prospectivos difieren con la informacién

presentada en cuanto a su eficacia.

6.21 Anemia de células falciformes, forma aguda

La anemia de células falciformes es causada por una cadena anormal de hemoglobina (HbS) que se
forma por la sustitucidn de valina por acido glutdmico en B6. La HbS polimeriza luego de la
desoxigenacidon causando que los eritrocitos se vuelvan rigidos y se deformen, los eritrocitos
falciformes ocluyen la microvasculatura haciendo que exista hipoxia tisular e infartos. Los
eritrocitos con HbS tienen una vida media acortada (10 a 20 dias), lo que resulta en anemia
hemolitica crénica. Las manifestaciones agudas de esta enfermedad son crisis vaso-oclusivas que
incluyen infartos, sindrome toracico agudo, priapismo, secuestro esplénico, colestdsico o hepatico
y disfuncién renal. En ausencia de terapias preventivas, el infarto isquémico puede ocurrir en
hasta 35% de los pacientes con una recurrencia de 46 a 90%. La incidencia es mayor en nifios entre
2 y 5anos. Cuando los pacientes presentan signos de cambios neurolédgicos se deben realizar
estudios de imagen de forma urgente. Si se confirma el infarto, se debe realizar un recambio de
eritrocitos. El tratamiento para el sindrome tordcico agudo incluye terapia de sostén incluyendo
antibidticos, oxigeno y monitorizacién continua. La decisién de trasfundir concentrados
eritrocitarios, el recambio manual o automatizado de eritrocitos se guia por el balance de la
condicidon del paciente, la habilidad para obtener servicios de aféresis, adecuado acceso
intravenoso y productos sanguineos de forma rapida, contra el riesgo de la aféresis por si misma.
El recambio de eritrocitos puede ser mas eficiente para remover eritrocitos con HbS y mantiene al

paciente isovolémico.
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6.22 Purpura trombocitopénica trombdtica

La purpura trombocitopénica trombodtica (PTT), conocida también como deficiencia de TMA-
ADAMTS13 es una enfermedad sistémica trombdtica que afecta principalmente los grandes vasos.
La presencia de auto anticuerpos en la mayoria de los pacientes con la forma idiopatica adquirida
y grave sugiere que se trata de un desorden autoinmune. La IgG4 es la clase mas comun de IgG
anti-ADAMTS13 y parece estar relacionada con la recurrencia de la enfermedad. La TPE ha
disminuido la mortalidad de la PTT de casi siempre mortal a menos de 10%, la TPE debe ser

iniciada urgentemente una vez que se reconoce la PTT.

Los esteroides en conjunto son usados, sin embargo, no se ha probado su eficacia. La razén de
usar TPE es que remueve los anticuerpos anti-ADAMTS13 mientras reemplaza la actividad de

proteasa de ADAMTS 13.

7-PUNTOS CLAVE

. La aféresis es un procedimiento invasivo con indicaciones claras y especificas en los
pacientes pediatricos.

. Ha demostrado claramente la mejoria en el prondstico de patologias neuroldgicas y en
aquellas con una base inmunoldgicas; sin embargo, en muchas otras su utilidad no estd
bien demostrada.

. Si bien es un procedimiento relativamente seguro no estd exento de riesgos vy
complicaciones, por lo cual debe ser realizado por personal capacitado, valorando el

beneficio real del procedimiento.
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Tabla 1. Indicaciones de la ASAF 2016(3)

ENFERMEDAD TECNICA INDICACION CATEGORIA GRADO
Al?lnmun|z§C|on de Previo a disponibilidad de
gldébulos rojos en el TPE S - 1] 2C
transfusién intrauterina
embarazo
L Columna B2 microglobulina Il 2B
Amiloidosis sistémica
TPE IV 2C
. L . TPE Anemia aplasica 1 2C
Anemia aplasica; aplasia
pura de globulos rojos TPE Anemia aplasica pura de " 2C
células rojas
Recambio de glébulos rojos Infarto agudo | 1C
Recambio de glébulos rojos SIMEIRE (e S EB e e, 1 1C
severo
Anemia de células Recambio de gldbulos rojos Priapismo 1 2C
falciformes, aguda
Recambio de globulos rojos  Disfuncién multiorganica 1]} 2C
Secuestro esplénico/
Recambio de glébulos rojos hepatico; colestasis 1] 2C
intrahepatica
Profilaxis de infarto/
Recambio de gldbulos rojos  Prevencion de sobredosis | 1A
de hierro
Anemia de células Recambio de glébulos rojos Crisis recurrente.de dolor 1 2C
) vaso-oclusivo
falciformes, no aguda
Recambio de gldobulos rojos Manejo prequirurgico 11 2A
Recambio de gldbulos rojos Embarazo 1 2C
Anemia hemolitica TPE WAIHA severo 1 2C
autoinmune; WAIHA;
enfermedad de TPE Enfermedad de aglutininas I 2C
aglutininas frias frias severo
Anticuerpos contra los
canales de potasio TPE Il 2C
dependientes de voltaje
Babesiosis Recambio de gldbulos rojos Severo Il 2C
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Tabla 1. Indicaciones de la ASAF 2016 (continuacion)

ENFERMEDAD TECNICA INDICACION CATEGORIA GRADO
Cardiopatia dilatada IA NYHA II-IV I 1B
idiopatica TPE NYHA II-1IV 1] 2C

TPE Severa sintomatica Il 2A
Crioglobuli i
rlioglobulinemia IA Severa sintomatica Il 2B
D -,
ege.neraaon macular Reoféresis | 1B
relacionada a la edad, seca
Dermatomiositis / TPE v 2B
polimiositis ECP v 2C
Encefalitis focal crénica
(Encefalitis de Rasmussen) TPE . 2¢
Encefalitis por anticuerpos
antirreceptor de N-metil-D- TPE | 1C
aspartato (NMDAR)
Encefalomielitis QR TPE Refractario a esteroides Il 2C
aguda
Encefalopatia de
Hashlmoto; e.ncgfél.opatla TPE " ’C
asociada en tiroiditis
autoinmune
Didlisis dependiente no
Enfermedad antimembrana TPE HAD 1l 2B
basal glomerular (Sindrome
de Goodpasture) TPE HAD I 1c
TPE Dialisis dependiente | 1B
Enfermedad de Wilson TPE Fulminante | 1C
Citaféresis Adsorbente Colitis ulcerativa n/m 1B/2B
Enfermedad inflamatoria NPV
intestinal Citaféresis Adsorbente Enf. de Crohn 1 1B
ECP Enf. de Crohn 1 2C
ECP Piel (crénica) Il 1B
Enfermedad injerto contra ECP No piel (crénica) Il 1B
huésped ECP Piel (aguda) I 1C
ECP No piel (aguda) Il 1C
Enfermedad por TPE 1 2C
almacenamiento de 4cido —
L. Aféresis LDL Il 2C
futarico (Refsum)
Enfermedad vascular Aféresis LDL I 1B
periférica
Esclerodermia TPE i 2C
ECP 1 2A
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Tabla 1. Indicaciones de la ASAF 2016 (continuacion)

ENFERMEDAD TECNICA INDICACION CATEGORIA GRADO
Desmielinizacion
TPE inflamatoria aguda del Il 1B
SNC
Esclerosis multiple Desmielinizacién
IA inflamatoria aguda del 11} 2C
SNC
TPE Cronica progresiva 1] 2B
TPE 1] 2B
Falla hepatica aguda
TPE-HV | 1A
Fibrosis sistémica ECP M 2C
nefrogénica TPE n 2C
TPE Recurrente en rifién | 1B
trasplantado
Glomeruloesclerosis focal
segmentaria i i
Aféresis LDL Resnster?fe’ a est(.ermde " 2
en rifién nativo
Glomerulonefritis TPE Didlisis dependiente I 1A
rapidamente progresiva TPE HAD | 1C
asociada a ANCA
(granulomatosis con o ]
poliangitis; granulomatosis TPE Dialisis dependiente 1 2C
de Wegener)
Hemo?ror'natosm Eritrocitaféresis I 1B
hereditaria
Aféresis LDL Homocigoto I 1A
Aféresis LDL Heterocigoto Il 1A
Hipercolesterolemia familiar y
igot
TPE omocigoto con,poco ! 1c
volumen sanguineo
Leucocitoaféresis Sintomatica Il 1B
Hiperleucocitosis . o T .
Leucocitoaféresis Profilactica o secundaria | 2C
Hioerli tei .
.|per |poPro oy Aféresis LDL Il 1B
lipoproteina (a)
TPE Sintomatica I 1B
Hiperviscosidad por
gammapatias monoclonales TPE Profilaxis por rituximab [ 1C
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Tabla 1. Indicaciones de la ASAF 2016 (continuacion)

ENFERMEDAD TECNICA INDICACION CATEGORIA GRADO
TPE Aloanticuerpos v 2C
Inhibidores de los factores TPE Aloanticuerpos I 2C
de coagulacion IA Aloanticuerpos I 2B
1A Aloanticuerpos i 1C
Leucoencefalopatia
multifocal progresiva TPE | 1C
asociada a natalizumab
Linfoma cutaneo de células ECP Eritrodérmico 1] 1B
T; micosis fungoides; ) o
Sindrome de Sezary ECP No eritrodérmico 11 2C
Linfohistiocitosis
hemofagoclt!ca; s[ndrome TPE " 2C
hemofagocitico; sindrome
de activacion de macroéfagos
Lupus cardiaco neonatal TPE [ 2C
Lupus eritematoso TPE Severo Il 2C
sistémico TPE Nefritis v 1B
Malaria Recambio (.:Ie globulos Severo 1] 2B
rojos
TPE Moderada-severa | 1B
Miastenia gravis . B
TPE Pretimectomia | 1C
Microangiopatia
trombdtica, mediada por TPE Mutacion THBD 1 2C
coagulacion
TPE Mutaciones del gen del I 2C
Mi . A factor de complemento
icroangiopatia
trombatica, mediada por )
complemento TPE Autoanticuerpos de | 5C
Factor H
TPE Mutaciones MCP 1] 1C
TPE Ticlopidina | 2B
TPE Clopidogrel 11 2B
Microangiopatia o
trombdtica, asociada a TPE Inhlb'|dore.s g 1] 2C
. calcineurina
medicamentos
TPE Gemcitabina v 2C
TPE Quinina v 2C
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Tabla 1. Indicaciones de la ASAF 2016 (continuacion)

ENFERMEDAD TECNICA INDICACION CATEGORIA GRADO
Microangiopatia
trombdtica, asociada a TPE 1 2C
trasplante de médula ésea
TPE/IA Sintomas neuroldgicos " 5C
severos
M|croaln.g|opat|§ ' TPE StreptococFus " 5C
trombética, toxina shiga pneumoniae
TPE Ausencta .de sintomas v 1c
neuroldgicos severos
Necrélisis epidérmica toxica TPE Refractaria 1] 2B
Nefr.opatla por c!llndros en TPE " 28
el mieloma multiple
TPE Semiluna 1 2B
Nefropatia por IgA
R por 8 TPE Progresiva crénica [ 2C
ECP 1] 2C
Neurodermatitis atopica 1A [ 2C
TPE 1] 2C
TPE Aguda Il 1B
Neuromielitis dptica .
TPE Mantenimiento [ 2C
Pancrealit TPE I 2¢
hipertrigliceridémica
TPE Severo I 2B
Pénfigo vulgar ECP Severo 1 2C
1A Severo I 2C
Aféresis LDL 1 2A
Pérdida auditiva o
neurosensorial subita Reoféresis i 22
TPE 1] 2C
Eritrocitaféresis Policitemia vera | 1B
Policitemia vera;
eritrocitosis Eritrocitaféresis Eritrocitosis secundaria I 1C
TPE Neuropatia Anti-MAG 1 1C
TPE Neuropatia multifocal v 1c
. , motora
Polineuropatias
proteinémicas TPE IgG/IgA | 1B
desmielinizantes TPE IgM I 1C
TPE Mieloma multiple 1 2C
1A IgG/IgA/1gM 1] 2C
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Tabla 1. Indicaciones de la ASAF 2016 (continuacion)

ENFERMEDAD TECNICA INDICACION CATEGORIA GRADO
Polirradiculoneuropatia TPE Tratamiento primario I 1A
desmielinizante inflamatoria
aguda/ Sindrome de TPE Después de IVIG I 2C
Guillain-Barre
Polirradiculoneuropatia
desmielinizante inflamatoria TPE | 1B
cronica

TPE 1] 2C
Porfiria eritropoyética Recambio de glébulos I 2C
rojos
Prevencién de
aloinmunizacién de RhD Recambio de glébulos Exposicidn a gldbulos " 2c
postransfusion de gldbulos rojos rojos RhD(+)
rojos
Prurito p'o.r enfermedad TPE Resnste'nte a " 1c
hepatobiliar tratamiento
ECP 1] 2B
A Citaféresis Adsortiva Pustular diseminada 1]} 2C
Psoriasis
Linfocitoaféresis 1]} 2C
TPE IV 2C
TPE Semiluna 1 2C
Parpura de Henoch- En dad
Shénlein TPE nfermedad severa " ’C
extrarrenal
Parpura postransfusional TPE [ 2C
Purpur:a\ .tromboutopenlca TPE | 1A
trombédtica
Reanimacion TPE I 2C
postquemadura
Seps!s co’n FJlsfunuon TPE " 28
multiorgdnica
Slndrorr’wt antifosfolipido TPE " Te
catastrofico
Slndrorr.1e de dolor regional TPE Crénico " ’C
complejo
Sindrome de HELLP TPE Postparto 1 2C
TPE Preparto \% 2C
Sindrome de Stiff-person TPE [ 2C
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Tabla 1. Indicaciones de la ASAF 2016 (continuacion)

ENFERMEDAD TECNICA INDICACION CATEGORIA GRADO
Sindrome miasténico de
Lambert-Eaton TPE I 2¢
Sindromes neurolégicos TPE m 2C
paraneoplasicos 1A 1} 2C
TPE Intoxicacién por hongos 1] 2C
Sobredosis, .|ntOX|caC|on y TPE Envenenamiento 1 2C
envenenamiento
Sobredosis/intoxicacion
TPE ,/ 1 2C
por farmacos
Tormenta tiroidea TPE I 1A
ECP Rechazo celular/ " 1B
recurrente
, ECP Profilaxis para rechazo Il 2A
Trasplante cardiaco
TPE Desensibilizacién Il 1C
TPE Rechazo.medlado por " ’C
anticuerpos
Trasplante de médula ésea,
desensibilizacion HLA TPE it i€
TPE CPH mayor, médula 1] 1B
Trasplante de médula ésea, TPE CPH mayor, aféresis 1] 2B
incompatibilidad ABO i 2
RecdMigg (.je globulos CPH menor, aféresis 11 2C
rojos
TPE Desensibilizacion, ABOi | 1c
DV
Desensibilizacion, ABOi
n TPE 1} 2C
Trasplante hepatico DC
Rechazo mediado por
TPE anticuerpos (ABOiy [} 2C
HLA)
TPE Desensibilizacion, ABOi | 1c
DV
TPE Desensibilizacion, ABOi
Trasplante hepatico DC i 2C
Rechazo mediado por
TPE anticuerpos (ABOiy 1]} 2C
HLA)
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Tabla 1. Indicaciones de la ASAF 2016 (continuacion)

ENFERMEDAD TECNICA INDICACION CATEGORIA GRADO
ECP Slndromg Bronquiolitis " 1c
obliterante
Trasplante pulmonar
TPE Rechazo.medlado por I 2C
anticuerpos
TPE Desensibilizacidn 1] 2C
TPE/IA Rechazo'medlado por | 1B
Trasplante renal, ABO anticuerpos
compatible TPE/IA Desensibilizacién, DV | 1B
TPE/IA Desensibilizacién, DC 1] 2C
TPE/IA Desensibilizacién, DV I 1B
Trasplante renal, ABO TPE/IA Rechazo mediado por " 1B
incompatible anticuerpos
TPE/IA A,/A,B en B, DC v 1B
PANDA asociado a TPE Exacerbacién PANDA I 1B
estreptococo; corea de Corea de Sydenham,
Sydenham L= severa I 2B
TPE Refractaria ] 2C
Trombocitopenia inmune
2 A Refractaria 1l 20
Trombocitopenia y TPE Bypass " 2C
trombosis inducida por precardiopulmonar
heparina TPE Trombosis 11 2C
Trombocitaféresis Sintomatica Il 2C
Trombocitosis
Trombocitaféresis Profilactica o secundaria 1] 2C
TPE PAN-HBV Il 2C
TPE PAN idiopatica v 1B
TPE EGPA ] 1B
Vasculitis Granuloacitoaféresis por
.. Enfermedad de Behcet 1] 1C
adsorcion
TPE Enfermedad de Behcet 1] 2C

ECP: Fotoféresis extracorpdrea IA: Inmunoadsorcion TPE: Plasmaféresis terapéutica TA: Aféresis Terapéutica

WAIHA: Anemia hemolitica autoinmune caliente NYHA: Asociacion del corazén de Nueva York

PAN: Periarteritis nodosa EGPA: Granulomatosis eosinofilica con poliangitisCPH: células progenitoras
hematopoyéticasDV: Donador vivoDC: Donador cadavéricoPANDA: Trastorno pediatrico neuropsiquidtricoautoinmune
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