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Resumen

Objetivos. Analizar las diferencias en cuanto a progresion entre pacientes con AhTTR trasplantados
hepéticos (TH) y pacientes en tratamiento con tafamidis.

Material y métodos. Se realiza un estudio descriptivo retrospectivo de una cohorte de pacientes con AhTTR,
analizando caracteristicas basales y progresion alos 6, 12 y 24m en ambos grupos.

Resultados: Se recogen en total 50 pacientes, 30 TH y 20 en tratamiento con tafamidis. De |os pacientes TH
13 (43,33%) eran hombres; previo al TH 28 se encontraban en estadios 0-2 PND (3 estadio 0, 15 estadio 1y
10 estadio 2) y en 2 €l estadio era desconocido; 28 presentaban afectacion neuroldgica (21 con
electromiograma patol 6gico), 13 disautonomia, 14 digestiva, 10 cardiacay 9 ocular. Respecto a grupo de
tafamidis el 10 (50%) eran hombres; todos estaban en estadio 1 PND y todos presentaban afectacion

neurol 6gica (19 con electromiograma patol 6gico), 14 disautonomia, 10 afectacion digestiva, cardiaca (5
confirmado con gammagrafia de pirofosfato) y 2 afectacion ocular. En cuanto ala progresion de ambos
grupos (tabla 1). Del total de pacientes fallecieron 14 (28%), 1 en el grupo de tafamidisy 13 en TH. Se
calcul6 el indice de masa corpora (IMC), NISy NT-proBNP basalesy post-tratamiento (tablas2 'y 3).

Progresion 6 meses Progresidn12 meses Progresion 24 meses
Trasplante | 6 pacientes (25%) 10 (41.66%) 14 (58.33%)
hepatico - 5 clinica neuroldgica - B clinica neuroldgica - 11 dlinica neuraldgica
-1 clinica digestiva - 2 clinica digestiva -1 clinica digestiva
-1 clinica ocular
-1 deteriororenal
Tafamidis 3 pacientes (20%) 3 pacientes (21.4%) 5 pacientes (62.5%)
- 2 clinica neurolégica - 3 clinica neurolégica - 5 clinica neurolégica
- 1 clinica ocular

Tablal.
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Trasplante hepatico
IMC (media) | MNIS NT-
(mediana) | proBNP
(mediana)
Basal 25 (DE 3.06) .
6 meses 24.64 (DE
3.44)
12 meses 23.83 (DE
2.85)
24 meses 24.18 (DE
4.39)
Tabla 2.
Tafamidis
IMC [media) NIS (mediana) | NT-proBNP (mediana)
Basal 25.18 (DE 2.83) | 7 (r0-100) 385 (r 75-1586)
6 meses 25.31 (DE3.40) | 7 (r2-186) 356 (rd49-1204)
12 meses 26.04 (DE2.17) | 11 (r 2-101.25) | 679.5 (r 93-3531)
24 meses 25.34 (DE2.98) | 12 (r2-110.5) | 466 (r39-571)
Tabla 3.

Discusion: Al comparar la evolucion en ambos grupos, se observd mayor progresion en pacientes con TH
gue con tafamidis aungue sin diferencias estadisticamente significativas. También se observd aumento de
IMC en pacientes tratados con tafamidis, tampoco significativo.

Conclusiones. LaAhTTR es una enfermedad progresiva sin tratamiento curativo. El avance terapéutico con
laintroduccién de tafamidis ha supuesto un cambio en la evolucién de la enfermedad, con resultados
positivos en cuanto alareduccion de progresion y mortalidad. Los datos de nuestro estudio parecen
correlacionarse con los ya descritos en la bibliografia, no obstante, 1a posibilidad de incluir en el estudio una
muestra mayor posiblemente nos permitiria encontrar resultados con significacion estadistica.
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