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Resumen

Introduccién y objetivos. El pronéstico de los pacientes con amiloidosis AL sistémica (AMS) depende del
numero y severidad de érganos afectos. La amiloidosis cardiaca (AMC) conlleva un pronéstico infausto, con
una supervivencia media de 6 meses en pacientes no tratados. L os distintos tratamientos utilizados hasta la
fecha (melfalan, dexametasona, lenalidomida) asociados a trasplante de médula 6sea no han podido
demostrar unamejoradel prondstico. El bortezomib es un inhibidor reversible del proteosoma que ha
mostrado beneficios notables en la AMS, aungue su eficacia en pacientes con AMC no es bien conocida. Por
ello, comparamos €l efecto del bortezomib frente a otros regimenes de tratamiento en una serie de pacientes
con AMC.

M étodos: Estudio retrospectivo de 19 pacientes (p) diagnosticados de AMC (79% con amiloide en biopsia
endomiocardica) y tratados en nuestro centro entre 2007 y 2012. Se analizé la supervivencia desde el
diagndstico hastaincidencia del evento combinado de muerte-trasplante cardiaco (TxC) mediante curvas de
Kaplan-Meier, que se compararon mediante test log-rank.

Resultados: 12 p recibieron tratamiento que incluia bortezomib (grupo B), mientras 7 p no recibieron
bortezomib (NB). No hubo diferencias significativas entre grupos en cuanto las caracteristicas basales ni
prondsticas, (NTproBNP, clase NYHA, funcion ventricular, afectaciéon de més de 2 6rganos). Con un
seguimiento medio de 15,1+- 15,2 meses. El evento combinado se registro en el 74% (9 exitusy 5 TxC) de la
serie, con incidencia acumulada del 58% de los p del grupo B frente a 100% del grupo NB. El bortezomib
tendid a mostrar un efecto protector con HR 0,36 (0,12-1,10) p = 0,07. En el andisis actuarial, la
supervivencialibre de evento a1, 2 y 3 afios fue de 74%, 51% y 34% en €l grupo B frente a 14%, 14%y O en
el grupo NB. La supervivencia mediana fue de 26,4 meses, 1C95% (9,8-42,9) en €l grupo B frente a6 (4,7-
7,2) en el grupo NB (log-rank, p = 0,059) (fig.). La supervivencia absoluta a 2 afos, independientemente del
uso de TxC, fue de 74% con bortezomib frente a 16% con otros tratamientos (log-rank, p = 0,006).

Figura. Curvas de Kaplan-Meier: supervivencia (evento exitus-TXC).

Conclusiones: El bortezomib se asoci en nuestra experiencia (con lalimitacion del tamafio muestral) aun
aumento tanto de la supervivencia absoluta como de la supervivenciasin TxC en los pacientes con AMC. Su
utilizacion debe considerarse en todos | os pacientes con AMC en la actualidad.



