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Resumen

Objetivos: Analizar larelacion entre los marcadores de actividad linfocitaria B y la actividad sistémicaen el
momento del diagnostico y |a supervivencia en una cohorte de pacientes con sindrome de Sjogren primario
(SS).

Métodos: El registro multicéntrico GEAS-SS se formo en 2005 con €l objetivo de recoger unagran serie de
pacientes con SS, e incluyo 21 centros de referencia con amplia experiencia en el mangjo de los pacientes
con SS. En octubre de 2013, la base de datos incluia 1045 pacientes consecutivos que cumplian los criterios
de clasificacion de 2002 de SS. Se construyeron 3 model os estadisticos predictivos sobre caracteristicas
presentes en el momento del diagndstico para analizar su influencia en la supervivencia: a) Presenciade a
menos un dominio ESSDAI de maximo nivel de actividad; b) Clasificacion numéricadel indice ESSDAI
(actividad leve, 1-3, moderada 4-13 y grave > 13) y ¢) Presencia de marcadores relacionados con la actividad
linfocitaria B (ninguno, 1, 0 > 1).

Resultados: La cohorte incluyd 982 (94%) mujeres, con una edad media al diagnéstico de 54 afios (rango,
14-88) y una evolucion media de la enfermedad de 118 meses; 115 (11%) pacientes fallecieron por actividad
sistémica de laenfermedad (n = 18), infecciones (n = 21), enfermedades cardiovasculares (n = 35), neoplasia
hematoldgica (n = 10) y otras causas (n = 31). La presencia de maxima actividad en al menos uno de los
dominios que componen el ESSDAI (HR 2,14, p = 0,011), una puntuacién basal de ESSDAI > 13 (HR 1,85,
p = 0,037) y la presencia de mas de un parametro inmunol 6gico relacionado con la hiperactividad B (HR
2,82, p 0,001) se asociaron de forma estadisticamente significativa con una mayor mortalidad. El riesgo de
mortalidad (HR) aumento de 3 a 10 veces cuando se analizd exclusivamente la mortalidad asociada con
enfermedad sistémica, respecto ala presencia de a menos un dominio con ataactividad (HR 20,80, p =
0,004), aquellos con un ESSDAI basal > 13 (HR 14,70, p = 0,012) y aquellos con més de un marcador
inmunologico (HR 7,66, p 0,001) en el momento del diagnostico del SS primario.

Conclusiones:. El grado de actividad medida mediante el indice ESSDAI en el momento del diagndstico dela
enfermedad se correl aciona estadisticamente con la mortalidad, observandose una menor supervivenciaen
los pacientes que presentaban al inicio maximo nivel de actividad en alguno de los 6rganos o bien una
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puntuacion total ESSDAI > 13. Asimismo, también presentaron una mayor mortalidad |os pacientes con mas
de un marcador de hiperactividad B a diagnéstico. La aplicacion de esos model os predictivos en el momento
del diagndstico permite identificar € subgrupo de pacientes con SS con un mayor riesgo de fallecer por
actividad sistémica de la enfermedad.
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