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Resumen

Introduccion y objetivos. Laamiloidosis cardiaca por transtiretina (ATTR) es una entidad cada vez mas
conocida, progresivay de mal prondstico en laque lahistoria natural sigue sin estar clara. Recientemente,
Gillmore et a del National Amyloid Center (NAC) de Londres propusieron un nuevo sistema pronostico para
predecir la supervivenciaalargo plazo en pacientes ATTR en base avalores de NT-proBNPy latasafiltrado
glomerular (TFG). Nuestro objetivo fue validar este sistema de estadificacion prondstica en pacientes con
amiloidosis ATTR hereditaria (ATTRh) y no hereditaria (ATTRwt) recogidos en una cohorte multicéntrica
internacional .

M étodos: Se recogieron de forma retrospectiva las caracteristicas clinicasy supervivencia de pacientes con
ATTRhy ATTRwt evaluados en 4 centros internacionales. L os pacientes se clasificaron en 3 grupos: estadio
I (NT-proBNP ?3.000 ng/L y TFG ? 45 ml/min), estadio Il (NT-proBNP ? 3.000 ng/L o TFGe ? 45 ml/min)
y estadio 11 (NT-proBNP ? 3.000 ng/L y eGFR ? 45 ml/min). Serealiz6 un modelo de regresion de Cox que
se gjusto por edad, como principal predictor de muerte.

Resultados: Seincluyeron en este andlisis 411 pacientes con amiloidosis cardiaca ATTR (83% varones, edad
media 76,1 + 8,9 afios, 77,9% ATTRwt y 22,1% ATTRh). Durante una mediana de seguimiento de 23 meses
(IQR: 10-39), fallecieron 119 (29%) pacientes. La mediana de supervivencia fue de 68 meses en pacientes en
estadio | (n =235, 57,2%), 47 meses en estadio |1 (n = 135, 32,8%) y 26 meses en estadio |11 (n = 41, 10%)
(p 0,001). Después de gjustar por edad, en comparacién con el estadio |, larazon deriesgo (HR) parala
muerte de los pacientes en el estadio Il fue 1,72 [1C95%: 1,13-2,59, p = 0,011] y para€el estadio |11 fue de
3,19 (1C95%: 1,87-5,42, p 0,001). Los resultados obtenidos son muy similares alos valores de supervivencia
descritos en la cohorte original del NAC donde la mediana de supervivenciafue de 69,2, 46,7 y 24,1 meses
enlosestadiosl, I y I11, respectivamente (p 0,0001).

Sstema prondstico de Gillmore para ATTR y cohorte de validacion.



Conclusiones: El sistema pronostico de Gillmore es altamente reproducible y predice con precision el
prondstico en una cohorte externa internacional de pacientes con amiloidosis cardiaca por transtiretina.



