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Resumen

Objetivos:Comparar la utilidad del BVAS (vs 3) y del FFS (vs 1996 y 2009) como instrumentos de
valoración pronóstica al diagnóstico, en una amplia cohorte de pacientes con VAA.

Material y métodos:Estudio multicéntrico retrospectivo, en el que se incluyeron pacientes diagnosticados de
VAA entre enero 1995 y noviembre de 2013 en 20 Hospitales de España. La supervivencia se analizó
mediante el método de Kaplan- Meier. Se utilizó el paquete estadístico SPSS vs21.

Resultados:Se incluyeron 455 pacientes: 188 (41,3%) GPA, 167 (36,7%) MPA y 100 (22%) GEPA; 50,8%
hombres. La edad media al diagnóstico fue 55,7 ± 17,2 años. Los ANCA fueron positivos en el 86,8%:
35,8% C-ANCA y 51% P-ANCA. El tiempo medio hasta el diagnóstico fue de 3 meses (IQR 2-5). El
seguimiento medio fue de 80 meses (IQR 105). El 61,5% de los pacientes presentaba afección renal, el
54,7% pulmonar, el 16,9% síndrome reno-pulmonar, el 34,5% afección neurológica, y el 12,7% cardíaca. Un
44,8% presentaba afección ORL y un 18,9% ocular. El BVAS medio al diagnóstico fue de 17,8 ± 7,7; el FFS
1996 ? 1 en 390 (85,8%) pacientes y el FFS 2009 ? 2 en 361 (79,4%). Todos los pacientes recibieron
corticoides orales, 342 (75,1%) ciclofosfamida (49,7% iv y 50,3% oral), y un 6,6% terapia biológica. Un
16,4% requirió diálisis. Durante el seguimiento, el 39,1% sufrió infecciones bacterianas, (9,2% sepsis), el
12,7% infecciones oportunistas y un 5,3% neoplasias. Ciento treinta pacientes (28,6%) fallecieron: 74
(44,3%) con PAM, 42 (22,3%) con GPA y 14 (14%) con EGPA (p 0,001). Tanto el BVAS como el FFS
(1996 y 2005) al diagnóstico, se hallaron significativamente relacionados con la supervivencia (p 0,001),
pero el instrumento que mejor predijo la supervivencia fue el FFS 2009, con una HR 2.7 en el estudio de
regresión múltiple. Este resultado se confirmo mediante una curva ROC que mostro una mayor área bajo la
curva (75%) para el FFS 2009, comparado el FFS 1996 (66%) y el BVAS (62%).

Discusión:El BVAS es una escala ampliamente utilizada en las VAA como instrumento de valoración de
actividad de la enfermedad. El FFS 1995 se introdujo como un instrumento de valoración pronostica,
teniendo en consideración la presencia al diagnóstico de los factores que se relacionaban con una mayor
mortalidad: afección renal, digestiva, cardiaca o del SNC, siendo modificado en 2009, sustituyendo la
afección del SNC por la edad > 65 años al diagnóstico. Hay pocos estudios que comparen ambos
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instrumentos.

Conclusiones:Tanto el BVAS como el FFS al diagnóstico son instrumentos útiles para valorar el pronóstico
de las VAA, pero el FFS 2009 es el que mejor se ajusta al pronóstico.
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