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PLASMAFERESIS EN UN CASO DE DIFICIL CONTROL. VASCULITIS CRIOGLOBULINEMICA
RECIDIVANTE SECUNDARIA A LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO.
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Definicion

Diagnéstico CRYOGLOBULINEMIA
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* Criocrito normal: 0-0.4

* Criocrito (+): 0.5-1% sobre 50 meg/mil.

* Criocritoen Crioglobulinemia | hasta de 50%

» Criocritoen Crioglobulinemia Il hasta de 2-7%
» Criocritoen Crioglobulinemia lll hasta de 1-3%

* Tipo Il y lll: es el tipo de crioglobulinemia que aparece en el 75% de las
vasculitis secundarias en las enfermedades conectivas, como el LES,
Sjogren.

Technical notes
It 1s prudent to warm the room, draw/retum lines, and/or replacement fluid to prevent intravascular precipitation of the cryoglobulins. Precipitation

E

of cryoglobulins in the extracorporeal circuit has been reported.

Volume treated: 1-1.5 TPV Frequency: Every 1-3 Days

Replacement fluid: Albumin

Does the patient have any of the following
features of moderate to severe disease?

= Biopsy-proven glomerulonephritis

® Digital ischemia threatening amputation
or necrotizing skin ulcer(s)

= Gastrointestinal vasculitis associated with
abdominal pain and/or gastrointestinal
bleeding

= Progressive neuropathy

= Central nervous system vasculitis

* Pulmonary vasculitis associated with diffuse
alveolar hemorrhage or respiratory failure

l A
&3 :
.

Antecedentes Personales
Enfermedad Actual:

Tras 2da infeccion por COVID-19 en febrero/22, inicia

" en Mayo/22,clinica cutanea con aparicion de maculas
eritematosas en EEIl y en plantas de pies, algunas
sugieren microtrombosis y clinica compatible con
polineuropatia con crioglobulinas 13% en estando con
RTX de mantenimiento, con negativizacion inicial de

Mujer de 41 anos.

—

- Lupus Eritematoso Sistémico con afectacion articular, cutanea, renal, hematologica y SNC.

- Sd Sjoégren secundario con Sd Seco, afectacion glandular exocrina.

- Anemia de trastorno cronico, Hipertension Arterial, Dislipemia Mixta

~ Sd. depresivo de larga evolucion (neuroLES en 2013-2014)

Moderate to disease: Mild disease:
- Crioglobulinemia Secundaria a LES con vasculitis cutanea (2016), estando con MMF+RTX y criocrito. ) 337027417:1%:3 '}':are:n’:?md ST s

= Immunosuppressive therapy is
usually not required. Additional
therapies are guided by the
patient's symptoms. Refer to
- UpToDate content on the treatment

: of mild disease in patients with MCS.

de forma concomitante tratada con CC+ Ciclofosfamida y plasmaferesis. Tras 2 semanas, empeoramiento de neu ropatia.

- Nefropatia Lupica tipo Il (2016) y tipo Il (2019).

- Nefritis Intersticial asociada a Sd Sjogren (julio 2021) 1

| 1

Yes No
- En febrero 2021 tras infeccion COVID: Brote articular + parotidomegalia bilateral que >
persiste hasta |la actualidad. = Sjmbutric gicoonticli s | = Stystilc gluocrticelie phia

= Initiate treatment of the
associated underlying disorder;
if present, after disease stabilization
with immunosuppressive therapy*

- Covid-19 en febrero 2022. - i v

Does the patient have any of the following dlinical indications for
plasma exchange?

= Symptomatic hyperviscosity syndrome due to MCS

= Life-threatening disease manifestations such as acute respiratory

failure, pulmonary hemorrhage, or rapidly progressive (crescentic)
glomerulonephritis requiring dialysis

= Severe, refractory skin ulcers due to cutaneous vasculitis
= High cryocrit level (ie, 210%) prior to administration of rituximab

® Initiate antiviral therapy
before or at the same time as
immunosuppressive therapy

- Estudio extenso que descarta SLP.

Historia de farmacos recibidos:

®» [Fsteroides mas de 10 anos.

- Metotrexato Yes No
v v
- Micofenolato mofetilo > acido micofenolico Cryopyecipitate Tt et | | Blaste wictiongs

- Azatioprina

-~ Inmunoglobulinas ev.

Caracteristicas Plasmaféresis

2016 07/2022 08/2022 10/2022

- Ciclofosfamida pauta ELNT (x 2 veces, 6g).

Edad 36 41 41 41
Enfermedad

- Rituximab (RTX) en el pasado: mayo 2016 y marzo 2017. Crioglobulinemia = Crioglobulinemia = Crioglobulinemia = Crioglobulinemia

LES polineuropatia polineuropatia polineuropatia
- Belimumab: feb 2018- abril 2019 (14 meses) jul 2020- jun 2021 (11 meses) LES LES LES
Sjogren Sjogren Sjogren
Cat [ ] [ [ [
= Tras 3ra Bx renal (NTIA): aregord
Grado 2A 2A 2A 2A
= Rituximab ]_g X 2 en ju”g 2021 Tto IS previo MMF+RTX CC+MMF+RTX CC+MMF+RTX CC+MMF+RTX
Tto concomitante CC + RTX Ind +MTPX3 RTX Ind +MTPX3 Belimumab

= Mantenimiento con Rituximab 500mg c/6 meses.

. N¢? sesiones 9 8 6 4
= Marzo 2022 diferido por COVID-13 Periodicidad 48hrs 48hrs 48hrs 72hrs
Reposicion Alb4% Si Si Si Si
V4 P Reposicion PFC Si no Si Si
ca So CI l n l co Vol rep Alb 2400 3500 2500 2500
Vol rep PFC 600 0] 1000 1000
Anticoagulacion Hep 20 Hep 20 Hep 20 Hep 20
Julio- Inicial
2016 Febrero 22 | | Mayo 2022 | | Junio 2022 Sept 22 Oct 22 Rep Fibrindgeno i i i .
N YV V V Ne ses 2,3 3,4 2,3,4,5 1,2,3,4
Fibrinogeno
— 2° R_E_‘:“'d'“ Hipocalcemia no Si Si Si
J— S L o esiie Ne sesidn con rep 0 4 2,3,4,5 1,2,3,4
crioglobulinas COVID-19 Polineuropatia + Polineuropatia + Polineuropatia + - Ca
crioglobulinas 13% Criocrito11 % Criocrito >5% R. alérgica no no mareos,prurito no
A A A ° A A A A N® sesion 0] 0] 2 0
Infeccion no Cicatrizacidn Si, Herpes zoster, Si, IRA, ITU
&Aﬁl;;: I;F difReTr)i(d ° RTX CC+PF+RTX CC+PF Belimumab PF g tardia de Ulcera F:TU
de Bx maleolar
"8 sesiones, \ [~ 6 sesiones, \ [ Y ( 4 sesiones, ) MSecsanicon 0 5 3 s
Actualmente: criocrito criocrito Esquema criocrito Infeccion .
negativo negativo 0,14, 28 negativo :iag sistema : noo noo noo
®» Belimumab mensual, CC, MMF. _ (desde 22) ) \_ (desde 49) ) 10mg/kg ) \_(desde 22) coafslacién
o _ o _ ] ] ] Mejoria completa completa completa completa
= Criocrito negativo < 1%, clinicamente con brotes leves articulares y sin parotidomegalia. - , ,
Recidiva no Si Si no
Cr inicial 0,61 mg/dl 1,23 mg/dl 1,1 mg/dl 0,88 mg/dl
. Cr final 0,44 mg/dl 0,9 mg/dl 0,8 mg/dl 0,80 mg/dl
COhC|USIOneS Marcador Criog 6% Criog 13%, Criog 5%, INR:1,2 Criog + < 1%
= | a decision de iniciar la plasmaféresis se basa en la gravedad de las manifestaciones de la Inicial C3:85n’§fr;46’”c°ag titulo bajo.
enfermedad. Marcador Criog < 1% Criog < 1%, INR :1,4 Criog negativas.
»| a necesidad de plasmaféresis se individualizé en funcién de las recidivas. Final C3‘6‘L’§:‘rfélcoag
®»El control semanal de crioglobulinas junto con ciclos individualizarlos de plasmaféresis nos Hemodidlisis no no no no
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