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RESUMEN

Antecedentes: La fibrosis sistémica nefrogénica (FSN), es una enfermedad rara y
grave, caracterizada por el endurecimiento y la fibrosis de la piel y otros drganos,
suele estar asociada con la exposicion a agentes de contraste a base de gadolinio
utilizados en resonancias magnéticas, especialmente en pacientes con insuficiencia
renal. Esta condicion puede conducir a una discapacidad severa y, en algunos casos,
incluso a la muerte. La plasmaféresis terapéutica, que implica la extraccion y el
tratamiento de la sangre para eliminar sustancias dafiinas, ofrece un método
potencialmente eficaz para tratar la FSN. Ademas, la plasmaféresis terapéutica
ofrece un enfoque mas directo y especifico en comparacion con los tratamientos
convencionales, que a menudo se limitan a medidas de soporte y manejo de
sintomas, sin abordar la causa subyacente de la enfermedad. Objetivo: Describir la
fibrosis sistémica nefrogénica y su terapia con la plasmaféresis. Tipo de estudio:
El estudio se basa en revisiones sistematicas. Conclusiones: Al eliminar
fisicamente el gadolinio del cuerpo, se podria prevenir la progresion de la FSN y
mejorar significativamente la calidad de vida de los pacientes. La importancia de
este tratamiento radica en su potencial para ofrecer una solucion efectiva y dirigida
para una condicion que actualmente tiene opciones de tratamiento limitadas.
Ademas, al proporcionar un enfoque terapéutico especifico, la plasmaféresis
terapéutica podria reducir la carga general de la enfermedad y los costos asociados
con el manejo a largo plazo de la FSN.

Palabras claves: plasmaféresis terapéutica, fibrosis sistémica nefrogénica, fibrosis,

gadobenato.



ABSTRACT

Background: Nephrogenic systemic fibrosis (NSF), is a rare and serious disease
characterized by hardening and fibrosis of the skin and other organs. It is often
associated with exposure to gadolinium-based contrast agents used in MRIs,
especially in patients with kidney failure. This condition can lead to severe
disability and, in some cases, even death. Therapeutic plasmapheresis, which
involves the removal and treatment of blood to remove harmful substances, offers
a potentially effective method for treating NSF. Furthermore, therapeutic
plasmapheresis offers a more direct and targeted approach compared to
conventional treatments, which are often limited to supportive measures and
symptom management, without addressing the underlying cause of the disease.
Objective: To describe nephrogenic systemic fibrosis and its therapy with
plasmapheresis. Type of study: This study is based on systematic reviews.
Conclusions: By physically removing gadolinium from the body, the progression
of NSF could be prevented and patients' quality of life significantly improved. The
importance of this treatment lies in its potential to offer an effective and targeted
solution for a condition that currently has limited treatment options. Furthermore,
by providing a specific therapeutic approach, therapeutic plasmapheresis could
reduce the overall disease burden and the costs associated with the long-term
management of NSF.

Keywords: therapeutic plasmapheresis, nephrogenic systemic fibrosis, fibrosis,

gadobenate.



I. INTRODUCCION

La fibrosis sistémica nefrogénica (FSN) es un trastorno poco comun, pero
significativo, caracterizado por un proceso de endurecimiento y engrasamiento
extensivo del tejido conectivo, presentando similitudes clinicas con Ia
esclerodermia, una enfermedad del tejido conectivo. Este trastorno se desarrolla
predominantemente en pacientes con enfermedad renal crénica (ERC),
particularmente aquellos que se encuentran en estadios avanzados de la
enfermedad, especificamente en los estadios 4 y 5. La FSN se caracteriza por el
endurecimiento y engrosamiento de la piel y otros tejidos, similar a lo que ocurre
en la esclerodermia, aunque su origen y mecanismo subyacente difieren. La
incidencia de la FSN aumenta notablemente en pacientes con mayor grado de
insuficiencia renal, ya que la capacidad del cuerpo para excretar ciertas sustancias,
incluyendo agentes de contraste basados en gadolinio utilizados en procedimientos
de imagenologia, se ve considerablemente reducida. Aunque menos frecuente, la
FSN también puede manifestarse en pacientes en el estadio 3 de la ERC, lo que
sugiere que incluso una funcion renal moderadamente comprometida puede ser un
factor de riesgo para el desarrollo de esta condicion. (1).

El trastorno fue inicialmente identificado como dermopatia fibrosante nefrogénica,
lo que sefiala su conexion con la enfermedad renal y la aparente afectacion de la
piel. Mas adelante, se descubri6 que el proceso de endurecimiento y engrasamiento
estaba presente en los musculos, el miocardio, los pulmones y los rifiones. La
enfermedad tiende a avanzar con el tiempo en la mayoria de los casos. Puede estar
acompafiada de sensaciones dolorosas, disminucion de la fuerza muscular,

contracciones en las articulaciones que pueden llevar a un deterioro extremo y, en



ultima instancia, a un desenlace fatal. El diagnostico de la FSN se establece
mediante el historial médico, el examen fisico y la distincion con muchas otras
condiciones médicas, como la esclerodermia sistémica, el sindrome del aceite
toxico espafiol, la amiloidosis o la melorreostosis. Debido a que las caracteristicas
histopatologicas no son especificas, la obtencion de una muestra de tejido mediante
biopsia puede utilizarse como un método de diagndstico complementario para la
FSN (2).

La fibrosis sistémica nefrogénica (FSN), no se comprende completamente y parece
ser una afeccion de origen multiple que se manifiesta en individuos con problemas
de funcion renal. Por lo tanto, la Administracion de Alimentos y Medicamentos de
los Estados Unidos (FDA) y otras organizaciones médicas han emitido pautas que
sugieren la utilizacion restringida de agentes de contraste a base de gadolinio
(GBCA) en pacientes con insuficiencia renal. Ademas, la Agencia Europea de
Medicamentos ha establecido ciertas limitaciones adicionales para el uso de GBCA
lineales, como la restriccion de su empleo, y especificamente, recomienda el uso de
gadoteridol y gadobenato dimeglumina Unicamente para procedimientos de
imagenes hepaticas (3).

Aunque se ha comprobado cierto nivel de seguridad en relaciéon con la fibrosis
sistétmica nefrogénica (FSN) con el uso de algunos agentes de contraste
macrociclicos, parece que no hay casos confirmados de FSN resultantes de la
administracion clara y directa de gadobenato, un agente de contraste lineal a base
de gadolinio. Desde la aprobacion de los agentes de contraste a base de gadolinio
(GBCA) en 1988, se han utilizado més de 450 millones de dosis a nivel global. A

pesar de que los GBCA generalmente se consideran seguros desde el punto de vista



farmacolodgico, la posibilidad de que estos agentes se acumulen en los tejidos
humanos a largo plazo, junto con la incidencia de FSN en pacientes con
insuficiencia renal avanzada, ha generado inquietudes en el &mbito médico (4).
Por otro lado, la plasmaféresis terapéutica es un tratamiento extracorpdreo
innovador en el que se extrae sangre del paciente y se procesa para separarla en sus
diferentes componentes. Este método avanzado permite la seleccion y reinfusion de
solo ciertos elementos especificos en el paciente, mientras que otros componentes,
que pueden ser perjudiciales o innecesarios, se eliminan. Gracias a las modernas
técnicas de filtracién en cascada y al uso de filtros especializados con fibras
absorbentes, este tratamiento ha alcanzado una eficacia notable en la extraccion
precisa de ciertos componentes del plasma sanguineo. Estos avances han abierto
nuevas posibilidades en el tratamiento de diversas enfermedades, ya que se puede
intervenir especificamente en aquellos elementos del plasma que se sospecha tienen
un papel fundamental en la patogénesis de ciertas condiciones. Por ejemplo, en
trastornos autoinmunes, la plasmaféresis terapéutica puede usarse para eliminar
anticuerpos patogénicos, mientras que, en enfermedades metabolicas, puede ayudar
a reducir la concentracion de metabolitos toxicos. Esto representa un gran avance
en comparacion con los métodos convencionales de tratamiento, que a menudo son
menos especificos y pueden tener efectos secundarios mas amplios (5).

Como una alternativa complementaria en la medicina, la plasmaféresis terapéutica
(AT) se emplea extensamente para tratar tanto enfermedades renales primarias
como secundarias, asi como en casos de trasplante renal. Las guias de practica de
la Sociedad Americana de Aféresis (ASFA) de 2019 han actualizado los niveles de

recomendacion y las categorias de uso de la AT en estas enfermedades. No obstante,



aun no esta claro cudl técnica de AT es superior, debido a la ausencia de estudios
clinicos aleatorizados controlados. Esta revision se enfocara en analizar la evidencia
existente y en evaluar las diferencias entre los distintos métodos de AT para
determinar el tratamiento mas eficaz para casos especificos de enfermedades

renales (6).



II. OBJETIVOS
OBJETIVO GENERAL

Describir la fibrosis sistémica nefrogénica y su terapia con la plasmaféresis.



I11. CUERPO

Definicion de la Fibrosis Sistémica Nefrogénica

La fibrosis sistémica nefrogénica (FSN) es una enfermedad poco comun y
potencialmente mortal que se desarrolla como resultado de la exposicion
involuntaria al gadolinio en pacientes que padecen lesion renal aguda o que se
encuentran en las etapas avanzadas de la enfermedad renal cronica (ERC),
especificamente en los estadios 4 o 5. Estos estadios se caracterizan por una tasa de
filtracion glomerular estimada (TFGe) inferior a 30 ml/min/1,73 m?. Después de la
identificacion de mas de 500 casos de NSF entre los afios 1997 y 2007, se
implementaron normativas para prevenir futuros casos de esta enfermedad (7).

La fibrosis sistémica nefrogénica (FSN) se presenta en pacientes que padecen
insuficiencia renal, especialmente en aquellos con un deterioro renal grave,
caracterizado por una tasa de filtracion glomerular estimada (TFGe) inferior a 30
ml/min. El riesgo de desarrollar FSN se incrementa cuando se utilizan agentes de
contraste a base de gadolinio lineales, mientras que se presume que es
préacticamente nulo cuando se emplean agentes macrociclicos (Artirem / Dotarem
Arthro, Dotarem / Clariscan, Magnevist) con una cinética mas estable. Se supone
que los agentes macrociclicos, en comparacion con los lineales, liberan iones de
gadolinio menos toxicos de su quelato, lo que resulta en un estimulo insuficiente
para activar los fibrocitos en la piel y otros o6rganos. Los casos documentados de
FSN después de la administracion de agentes de contraste macrociclicos son
sumamente raros y se reportan en forma anecdotica (8).

Esta condicion, considerada critica y con posibles consecuencias fatales, no solo

compromete la piel, sino también los tejidos fibrosos de drganos vitales como el



corazon, higado, pulmones y musculos. En situaciones graves, el deterioro de estos
organos puede ser la causa directa del fallecimiento del paciente. La manifestacion
clinica de la FSN varia ampliamente; mientras algunos individuos experimentan
solo sintomas cutaneos leves, otros enfrentan severas restricciones en su movilidad
y capacidad para realizar actividades cotidianas de autocuidado, y en ocasiones
poco frecuentes, la enfermedad puede ser mortal. Se ha establecido una relacion
predominante entre la mayoria de los casos de FSN y el uso de agentes de contraste
basados en gadolinio (GBCA) de tipo lineal (9).

Patogenia

La Fibrosis Sistémica Nefrogénica (FSN) se desarrolla principalmente en pacientes
con insuficiencia renal significativa que han sido expuestos a agentes de contraste
basados en gadolinio (GBCA) durante examenes de resonancia magnética. En estos
pacientes, la incapacidad de excretar eficientemente el gadolinio conduce a su
retencion en el cuerpo. Este gadolinio, al liberarse de su forma quimica segura, se
vuelve toxico para los tejidos, desencadenando una respuesta inflamatoria. Esta
inflamacion activa a los fibroblastos, células que producen tejido conectivo,
provocando una produccion excesiva de colageno y otras sustancias extracelulares.
Como resultado, se produce una fibrosis extensiva, afectando tanto la piel como
organos internos como el corazon, los pulmones, el higado y los musculos. La
acumulacion de tejido fibroso conduce a sintomas como endurecimiento de la piel
y restriccion en la movilidad articular, y en casos graves, puede comprometer
seriamente la funcion de 6rganos vitales. La severidad de 1a FSN puede variar desde
sintomas cutaneos leves hasta una enfermedad sistémica grave que afecta multiples

organos. Aunque la patogenia exacta de la FSN atin se estd investigando, se



entiende que el papel del gadolinio libre es central en el desarrollo de esta condicion
(10).

Fisiopatologia

La fibrosis sistémica nefrogénica (FSN) es un trastorno raro, pero grave, que se
asocia con la exposicion a agentes de contraste basados en gadolinio utilizados en
examenes de resonancia magnética, especialmente en pacientes con insuficiencia
renal significativa. La patologia de la FSN comienza cuando el gadolinio, que
normalmente se elimina del cuerpo a través de los rifiones, permanece en el
organismo mas tiempo del debido a la funcién renal reducida. Este gadolinio
retenido puede desencadenar una respuesta inflamatoria y fibrosante en el cuerpo.

La respuesta inflamatoria inicia la liberacion de citocinas y otros factores de
crecimiento que estimulan la proliferacion de fibroblastos. Estos fibroblastos, que
son células responsables de la produccién de tejido conectivo, comienzan a producir
excesivamente colageno y otras sustancias extracelulares. Este proceso lleva a la
fibrosis, o engrosamiento y cicatrizacion, de la piel y otros tejidos, incluyendo
organos internos como el corazon, los pulmones, los musculos y el higado. Con el
tiempo, esta acumulacion excesiva de tejido fibroso puede comprometer la funcion
de los o6rganos afectados, llevando a sintomas como endurecimiento de la piel, dolor
articular, y en casos graves, puede afectar la funcion de organos vitales, lo que
puede ser potencialmente mortal. La relacion exacta entre el gadolinio y la
iniciacion del proceso fibrosante no se entiende completamente, pero se cree que la
toxicidad directa del gadolinio y su interaccion con componentes del tejido son

factores clave (11).



Epidemiologia

Desde 2008, se han registrado escasos reportes de casos de NSF vinculados a la
exposicion a GBCA, lo que sugiere que las medidas regulatorias han demostrado
ser efectivas. Sin embargo, se ha flexibilizado el requisito de evaluar la funcion
renal segun las pautas del Colegio Americano de Radiologia en relacion a los
agentes de contraste, estableciendo que ahora es opcional evaluar la funcidn renal
antes de administrar GBCA del grupo II, considerados de bajo riesgo, como
gadoteridol, gadobutrol, gadoterato meglumina y gadobenato dimeglumina. Para
mantener una vigilancia constante y prevenir cualquier posible resurgimiento de la
NSF, es valioso recopilar informacion de todos los casos previamente notificados
(12).

La Fibrosis Sistémica Nefrogénica (FSN) es una enfermedad rara, cuya prevalencia
exacta es dificil de establecer debido a su naturaleza poco comun y la variabilidad
en el reporte de casos. Esta estrechamente asociada con la insuficiencia renal,
especialmente en pacientes con enfermedad renal cronica en estadios avanzados.
La mayoria de los casos de FSN se han vinculado con la exposicion a agentes de
contraste basados en gadolinio, utilizados en resonancias magnéticas,
particularmente aquellos con estructuras quimicas lineales. Sin embargo, en afios
recientes, ha habido una disminucion en la incidencia de FSN, atribuida a una
mayor conciencia sobre los riesgos del gadolinio en pacientes con funcion renal
comprometida y al cambio hacia el uso de agentes de contraste mas seguros. La
FSN se ha reportado en distintas regiones del mundo, sin una clara predisposicion
por edad, género o etnia, aunque es mas prevalente en poblaciones con altas tasas

de enfermedad renal crénica. A pesar de ser una enfermedad rara, la FSN tiene un



impacto significativo en los pacientes afectados, con potencial para causar
discapacidad severa y complicaciones graves, representando asi una carga para los
sistemas de salud y resaltando la necesidad de estrategias preventivas y de manejo
efectivo. La epidemiologia de la FSN refleja la interaccion entre factores de riesgo
especificos y los avances en la practica clinica y las politicas de salud publica (1).
Caracteristicas de la Fibrosis Sistémica Nefrogénica

Las manifestaciones en la piel generalmente se manifiestan como pequenias
protuberancias o nodulos enrojecidos que se agrupan para formar areas endurecidas.
Estas manifestaciones suelen distribuirse de manera equilibrada y tienden a
comenzar en las partes inferiores del cuerpo. Posteriormente, se extienden hacia las
partes superiores de las extremidades. Ademads, la zona del tronco a menudo se ve
afectada, y en su mayoria, la cabeza no se ve afectada, con la excepcion de una
pequefia zona en la esclera del ojo. A medida que avanzan, estas lesiones presentan
un ligero edema y enrojecimiento, acompanados de picazon y sensacion de ardor.
Con el tiempo, se vuelven rigidas y adquieren una textura similar a la madera, a
veces asumiendo la apariencia de un patron de "adoquines" (13).

La Fibrosis Sistémica Nefrogénica (FSN) es una enfermedad rara, caracterizada por
la fibrosis progresiva y generalizada del tejido conectivo en todo el cuerpo. Esta
afeccion suele desarrollarse en pacientes con insuficiencia renal, particularmente
aquellos expuestos a agentes de contraste basados en gadolinio utilizados en
estudios de resonancia magnética. En la FSN, se produce un engrosamiento y
endurecimiento de la piel, lo que puede llevar a una movilidad restringida. Ademas,
la fibrosis puede extenderse a érganos internos como el corazén, los pulmones, el

higado y los rifiones, comprometiendo potencialmente su funcion. Los sintomas de
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la FSN varian en gravedad, desde casos leves con afectacion cutanea limitada hasta
formas severas con compromiso sistémico y multiorgdnico. El tratamiento es
desafiante, enfocado principalmente en la gestion de los sintomas y la prevencion
de la progresion de la enfermedad, ya que actualmente no hay cura conocida para
la FSN. La prevencion mediante el uso cauteloso de agentes de contraste basados
en gadolinio en pacientes con alto riesgo es una estrategia clave. La patogénesis de
la FSN se cree que involucra la activacion de fibroblastos y la deposicion de
colageno tras la exposicion al gadolinio, pero los mecanismos exactos siguen siendo
objeto de investigacion (14).

Sintomas de la Fibrosis Sistémica Nefrogénica

Los primeros signos clinicos pueden carecer de especificidad y abarcan sintomas
como enrojecimiento, hinchazon y sensacion de calor palpable en la extremidad,
acompafiados de dolor o picazén. Con el transcurso del tiempo, los pacientes
desarrollan placas que son relativamente simétricas, rigidas y tienen una textura
similar a la madera. Estas placas tienden a aparecer mas cominmente en las partes
distales de las extremidades, como los tobillos, la parte inferior de las piernas, los
pies y las manos, aunque también se han documentado casos en los muslos, los
antebrazos y el tronco. Otros hallazgos cutdaneos incluyen la formacion de
"adoquines", que se caracteriza por la aparicion de pequefias protuberancias
elevadas en areas de endurecimiento de la piel, asi como un aspecto similar a la piel
de naranja. La afectacion de los tejidos circundantes a las articulaciones puede
resultar en contracturas permanentes, y un estudio reporté este hallazgo en el 45%
de los casos entre un grupo de 22 pacientes. La participacion del diafragma se ha

asociado con problemas respiratorios graves (15).
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Los pacientes suelen experimentar un endurecimiento y engrosamiento de la piel,
comenzando frecuentemente en las extremidades y extendiéndose a otras partes del
cuerpo. Este endurecimiento de la piel puede llevar a una reduccion en la movilidad
y flexibilidad, afectando la capacidad del paciente para moverse y realizar
actividades cotidianas. Ademas, pueden presentarse sintomas como dolor o
molestias en las dreas afectadas, y en ocasiones, se observa una pigmentacion
amarillenta o moteada en la piel. En casos avanzados, la FSN puede afectar 6rganos
internos, como los pulmones, el corazon y los musculos, lo que puede llevar a
complicaciones graves como insuficiencia cardiopulmonar. Estos sintomas varian
en severidad de un paciente a otro y pueden progresar con el tiempo, especialmente
si no se trata la causa subyacente o se continua con la exposicion a los factores de
riesgo asociados, como los agentes de contraste basados en gadolinio. La FSN es
una condiciéon compleja que impacta significativamente la calidad de vida del
paciente, y requiere un enfoque de manejo integral que aborde tanto los sintomas
fisicos como el bienestar general del individuo (7).

Plasmaféresis terapéutica en el tratamiento de la Fibrosis Sistémica
Nefrogénica

Los métodos de aféresis implican procesos sofisticados en los que la sangre de un
paciente se procesa mediante un sistema externo al cuerpo, a menudo conocido
como circuito extracorpdreo. Este avanzado procedimiento médico permite una
separacion detallada y precisa de los distintos componentes de la sangre, como los
glébulos rojos, los globulos blancos, las plaquetas, el plasma y otros elementos. La
clave de este proceso radica en su capacidad para identificar y extraer

selectivamente uno o varios componentes especificos que pueden estar
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contribuyendo a una enfermedad o condicion médica, mientras que los
componentes restantes, que son benignos o necesarios para la salud del paciente, se
devuelven al cuerpo. Esta técnica se utiliza en una variedad de situaciones clinicas,
incluyendo trastornos autoinmunes, donde puede ser necesario eliminar anticuerpos
dafiinos; enfermedades hematolégicas, donde los componentes anormales de la
sangre necesitan ser reducidos; y en tratamientos de desintoxicacion, donde se
pueden eliminar toxinas o metabolitos perjudiciales. La aféresis también es
fundamental en la donacién de componentes sanguineos especificos, como las
plaquetas o el plasma, permitiendo a los donantes dar solo lo que se necesita sin
perder otros componentes sanguineos valiosos (16).

Desde su desarrollo, esta terapia ha adquirido una relevancia significativa en el
tratamiento de enfermedades renales, reumatologicas, neurologicas, infecciosas y
metabolicas. En la actualidad, se ha establecido como el método preferente para el
manejo de varias de estas afecciones. Cuando se lleva a cabo correctamente y por
personal cualificado, se considera un tratamiento seguro y eficaz (17).

El fundamento esencial de los procedimientos de aféresis es asegurar la proteccion
tanto del donante (en la aféresis de sustitucion) como del receptor (en la
plasmaféresis terapéutica), manteniendo un estandar de calidad elevado y
cumpliendo con las normativas y regulaciones pertinentes. A pesar de su notable
evolucion, que ha incrementado su seguridad y eficacia, todavia se considera un
proceso que no esta exento de riesgos y posibles complicaciones. Por lo tanto, frente
a dilemas éticos, resulta crucial adaptar estos métodos a directrices fundamentadas
en conocimientos cientificos, la implementacion de précticas Optimas y el control

de calidad. También es importante considerar alternativas de tratamiento mas
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seguras y efectivas, siempre con el objetivo de maximizar el beneficio para el
paciente, lo que incluye su aplicacion en menores de edad. Ademas, es cada vez
mas esencial estar informado sobre el marco legal que regula estos procedimientos
y estar al dia con los cambios sociales relevantes, para manejar con éxito los
desafios éticos que puedan surgir (18).

El uso de la plasmaféresis terapéutica en el tratamiento de la Fibrosis Sistémica
Nefrogénica (FSN) se considera un enfoque novedoso y especifico, aunque todavia
no se ha establecido como un tratamiento estandar. La FSN, una enfermedad poco
comun pero seria, esta frecuentemente relacionada con la exposicion a agentes de
contraste que contienen gadolinio en individuos con insuficiencia renal. En estos
casos, la plasmaféresis terapéutica se sugiere como una técnica para eliminar
componentes dafiinos, como el gadolinio, de la circulacion sanguinea (19).

La plasmaféresis terapéutica en el tratamiento de enfermedades nefroticas ofrece
varias ventajas significativas. Primero, este método es altamente efectivo en la
eliminacion selectiva de sustancias patologicas del plasma, como autoanticuerpos,
complejos inmunes o lipoproteinas, que a menudo estan implicados en la
patogénesis de diversas enfermedades nefroticas. Al remover estos componentes,
la plasmaféresis terapéutica puede ayudar a reducir la inflamacion y el dafio al tejido
renal, lo que resulta en una disminucion de los sintomas y en una posible mejora en

la funcion renal (20).
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IV. CONCLUSIONES

- La FSN es una enfermedad rara y grave, asociada con la exposicion a agentes
de contraste basados en gadolinio, especialmente en pacientes con insuficiencia
renal. Esta condicion se caracteriza por la fibrosis progresiva del tejido
conectivo, afectando la piel y varios 6rganos internos.

- Laenfermedad puede variar en severidad, desde sintomas cutaneos leves hasta
formas graves con compromiso sistémico y multiorganico. Los casos severos
pueden resultar en un deterioro significativo de la calidad de vida e incluso ser
potencialmente mortales.

- Los tratamientos existentes para la FSN se centran principalmente en el manejo
de sintomas y la prevencion de la progresion de la enfermedad. Sin embargo,
estas estrategias no abordan directamente la causa subyacente de la fibrosis.

- La plasmaféresis terapéutica surge como una opcion prometedora, ofreciendo
un enfoque maés directo y especifico. Este tratamiento implica la extraccion y
tratamiento de la sangre para eliminar sustancias dafiinas, como el gadolinio,
que se considera un factor clave en la progresion de la FSN.

- La plasmaféresis terapéutica podria mejorar significativamente la calidad de
vida de los pacientes al aliviar los sintomas de la FSN. Ademads, este método
abre caminos para una mayor investigacion y podria conducir al desarrollo de
terapias mas efectivas en el futuro.

- Debido a los desafios éticos y legales asociados con la aféresis, es esencial
adaptar estos procedimientos a directrices basadas en conocimientos

cientificos, buenas practicas y control de calidad.
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La plasmaféresis terapéutica muestra resultados prometedores, aun se requiere
mas investigacion para establecer su eficacia y seguridad en el tratamiento de

la FSN.
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ANEXOS

2000
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2005

2006
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2011

Primera descripcion de la FSN en la literatura como
trastorno cutaneo «escleromixedema-fike» en
pacientes en dialisis’

Se describe la dermopatia fibrosante nefrogénica
como una nueva enfermedad?

Se da a conocer por primera vez la afectacion
sistémica de la enfermedad®

Se recoge por primera vez el término «fibrosis
sistémica nefrogénica»’™

Dos publicaciones alertan sobre |a posible relacion
entre el gadolinio y la FSN%24
La FDA publica su primera advertencia publica en
relacion con esta asociacion’™

La FDA™ y la Agencia Europea de Medicamentos (EMA)Y™
obligan a introducir una advertencia en la ficha técnica
de los MCG

La Sociedad Europea de Radiologia Urogenital
(ESUR)® y el Colegio Americano de Radiologia (ACR)”
publican guias sobre el uso de MCG en pacdientes con
fallo renal

Un grupo de expertos publica las primeras

recomendaciones para la definicion y el diagndstico
de la FSN#

Figura 1: Cronologia y evolucion del termino Fibrosis Sistémica Nefrogénica
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Figura 2: Esquema de tipos de AT

Figura 3: Biopsia de piel en la que se muestra un aumento en los depdsitos de

colageno. Fibrocitos con puntas romas caracteristicos H&E, 100X.



Figura 4: Biopsia de piel con tincion inmunohistoquimica para la deteccion de
antigeno CD34 (marrén) en la membrana de fibrocitos productores de colageno

H&E, 100X.



