ESCLERODERMIA: INFLUENCIA DEL ENGROSAMIENTO CUTANEO
EN LA CALIDAD DE VIDA

Aracelys Lucia Gallardo Zavala, C.I. 13.934.074. Sexo: Femenino, E-mail:
luciagallardo@hotmail.com. Telf: 0414-3249239/0212-6067303. Direccion: Caracas.
Hospital Universitario de Caracas. Curso de Especializacion en Dermatologia y Sifilografia;
Tutor: Adriana Calebotta, C.I. 5.305.906. Sexo: Femenino, E-mail:
adrianacalebotta84@gmail.com. Telf: 0412-7382847/0212-6067303. Direccién: Caracas.
Hospital Universitario de Caracas. Curso de Especializacion en Dermatologia y Sifilografia;
Co-tutor: Angela Ruiz, C.1. 5.220.382. Sexo: Femenino, E-mail: ard299@gmail.com.

Telf: 0416-6281491/0212-6067303. Direccion: Caracas. Hospital Universitario de Caracas.
Curso de Especializacion en Dermatologia y Sifilografia

RESUMEN
Objetivo: determinar la influencia del engrosamiento cutaneo en la calidad de vida de los
pacientes con esclerodermia. Método: se realizd un estudio observacional, comparativo y de
corte transversal de 62 pacientes con esclerodermia, quienes fueron atendidos en los Servicios
de Dermatologia y Reumatologia del Hospital Universitario de Caracas durante el periodo
agosto 2009 hasta diciembre 2011. Resultados: Los pacientes tenian edades entre 18 y 74
afios, con una media de 50 afios. EI 90% correspondié a sexo femenino. ElI 89% tenia
esclerodermia variedad limitada. Las manifestaciones clinicas cutaneas se observaron en el
98% de los casos. El puntaje de Rodnan modificado mostro un engrosamiento cutaneo leve en
la mayoria de los casos 87,1%. EIl cuestionario SF-36 evidencié que los dominios de calidad
de vida afectados fueron salud general, fatiga/energia y funcion fisica. El indice de calidad de
vida en dermatologia mostrd una afectacién leve en 41,9% de los pacientes. Se observd una
asociacion entre el engrosamiento cutaneo y el deterioro en la calidad de vida. Conclusiones:
En la evaluacion dermatoldgica de estos pacientes debe incluirse el puntaje de Rodnan y la
medicién de la calidad de la vida ya que el engrosamiento cutaneo es un factor prondstico en
la afectacion de la calidad de vida.
PALABRAS CLAVE: Esclerodermia, Puntaje de Rodnan, Calidad de vida.
ABSTRACT

SCLERODERMA: INFLUENCE OF SKIN THICKENING ON THE

QUALITY OF LIFE

Objetive: Determine the influence of skin thickening on quality of life in patients with
scleroderma. Method: In an observational, comparative and cross-sectional study, 62 patients
with scleroderma who attended dermatology and rheumatology services at the Hospital
Universitario of Caracas were included during the period of august 2009 until december 2011.
Results: Patients with a mean of 50 years with range a 18 to 74 years. 90% were female. 89%
had localized scleroderma. The cutaneous clinical manifestations were observed in 98% of the
cases. The modified Rodnan score showed a slight skin thickening in most cases 87,1%. The
SF-36 questionnaire evidenced domains of quality of life were affected: general health,
energy/fatigue and physical functioning. The dermatology life quality index showed a mild
disease in 41,9% of patients. Conclusions: In the dermatologic evaluation of these patients,
the modified Rodnan score must be included and also the messure of the quality of life since
the thickening of the skin is a prognostic factor in the quality of life of the patients.
KEYWORDS: Scleroderma, Score of Rodnan, Quality of life.
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INTRODUCCION

El tema de la calidad de vida esté presente desde la época de los antiguos griegos, sin embargo
la instalacion del concepto dentro de la salud es relativamente reciente, y surge con méas auge
en la década de los 90, manteniéndose hasta estos primeros afios del siglo XXI. De hecho,
anualmente se publican en revistas médicas mas articulos al respecto, poniendo de manifiesto

tanto el gran interés como la amplia gama de acepciones del término.®

Por otra parte, la vida actual se caracteriza por un aumento en la longevidad, el diagnéstico y
el tratamiento de la enfermedad, el uso de complicados procedimientos tecnoldgicos, que sin
duda han representado un salto cualitativo a nivel de la sobrevivencia en enfermedades antes
rapidamente mortales, han dejado de lado, en muchas ocasiones, la aproximacion mas
holistica al cuidado de la salud, donde no s6lo se busque combatir la enfermedad sino

promover el bienestar.")

En este contexto, la incorporacion de la medida de la calidad de vida relacionada con la salud
como una medida necesaria ha sido una de las mayores innovaciones en las evaluaciones.
Esencialmente incorpora la percepcion del paciente, como una necesidad en la evaluacion de
resultados en salud, desarrollando los instrumentos necesarios para que esa medida sea valida
y confiable y aporte evidencia empirica con base cientifica al proceso de toma de decisiones

en salud.®

Las enfermedades dermatoldgicas pueden producir un enorme impacto negativo de indole
psicolégico, debido a que podrian ocasionar un deterioro fisico importante. Evaluar la calidad
de vida en estos pacientes, aportaria beneficios que ayudarian a reducir el riesgo de estas

alteraciones psicoldgicas que pueden afectar las actividades de la vida diaria.

El Hospital Universitario de Caracas es uno de los hospitales con mayor cobertura poblacional
en el area metropolitana, siendo centro de referencia nacional para los pacientes con
enfermedades dermatoldgicas. Con este trabajo se intenta conocer la situaciéon actual de la

calidad de vida en los pacientes con esclerodermia, evaluada a través del engrosamiento



cuténeo y a través de los datos obtenidos en este centro de salud, dar una vision real y precisa
de nuestra situacion a nivel nacional.

Planteamiento del problema

La definicion de “salud” propuesta por la Organizaciéon Mundial de la Salud (OMS), incluye
bienestar fisico, mental y social, y no solo la ausencia de la enfermedad; y subraya el hecho de
que el resultado fundamental, que es la salud, debe también contener la percepcion del sujeto y
la relacion con el mundo exterior. Por su parte, la calidad de vida es un concepto muy amplio
que combina salud fisica, estado fisiol6gico, nivel de independencia, relaciones sociales,
creencias y relaciones con el ambiente. Es por ello, que evaluando la capacidad del sujeto para
llevar a cabo varias actividades (fisicas y profesionales), su estado funcional, nivel de
bienestar, relaciones con los demas y relaciones somaticas, proporciona una vision mas real de

las consecuencias de la salud sobre la vida diaria del paciente. *?

La esclerosis sistémica (esclerodermia) es una enfermedad autoinmune del tejido conectivo
que se caracteriza por fibrosis de la piel y otros drganos (pulmones, corazén, rifidn, tracto
gastrointestinal). La alteracion de estos érganos produce un amplio espectro de fallas
funcionales y limitaciones, que afectan el estado de salud general, asocidndose con deterioro
de la calidad de vida relacionada con la salud, por lo que la evaluacion de un paciente con
esclerodermia debe realizarse de manera integral y completa; y para ello hay que incluir un
examen fisico completo, exdmenes de laboratorio de rutina, estudios especializados y

evaluacion de su calidad de vida. ®

Dada la afeccion en la calidad de vida en estos pacientes se plantea ¢cual es la influencia del
engrosamiento cutaneo en la calidad de vida de los pacientes con esclerodermia que acuden al
Servicio de Dermatologia y Reumatologia del Hospital Universitario de Caracas?

Justificacion

A pesar de ser una patologia poco prevalente en nuestro medio, su predileccion por la piel con

las consecuencias estéticas y deformidades secundarias, constituye una patologia



discapacitante que puede generar gran ansiedad a quien la padece, incluyendo el médico que
se enfrenta a ella. De hecho, la incorporacion de la medida de la calidad de vida relacionada
con la salud como una medida necesaria ha sido una de las mayores innovaciones en las
evaluaciones ya que incorpora la percepcion del paciente, desarrollando los instrumentos
necesarios para que esa medida sea véalida y confiable y aporte evidencia empirica con base
cientifica al proceso de toma de decisiones en salud.

Por su parte, el engrosamiento cutaneo en la esclerodermia es una de las medidas mas
importantes para definir metas de tratamiento y pronostico, siendo la puntuacion de Rodnan
modificado una de las mediciones habituales utilizadas, por lo cual seria importante conocer
la influencia del engrosamiento cutdneo medido con la puntuacién de Rodnan modificado en
la calidad de vida de estos pacientes. Del mismo modo, este estudio constituira un aporte
importante ya que permitird un mejor entendimiento de la afectacion de la calidad de vida en
estos pacientes y como el engrosamiento cutaneo puede contribuir a un mayor deterioro de la
misma y donde la aproximacién clinica se incline al cuidado de la salud del individuo,

combatiendo la enfermedad y promoviendo el bienestar.

No se encuentran estudios publicados acerca de la calidad de vida en pacientes con
esclerodermia medidos con el indice de calidad de vida en dermatologia (ICVD), por lo que se
propone medir la calidad de vida en nuestros pacientes con esclerodermia, asi como identificar

el impacto que tiene el engrosamiento cutineo sobre esta.

Antecedentes

En 1980 fueron publicados los criterios diagnosticos del grupo cooperativo del Colegio
Americano de Reumatologia (ACR) para el estudio de la esclerodermia, con una sensibilidad
de 97% vy especificidad de 98%, requiriéndose la presencia de un criterio mayor o la
combinacion de dos menores para el diagndstico, aun hoy en dia se utilizan rutinariamente en

los estudios de investigacion.®



Criterios diagnosticos (Colegio Americano de Reumatologia 1980)
1.- Mayor
Acroesclerosis
2.- Menores
Esclerodactilia
Ulceras en el pulpejo de los dedos

Fibrosis pulmonar basal bilateral

Luego en 1998, LeRoy y Medsger elaboraron un sistema de clasificacion para la esclerosis
sistémica en limitada y difusa segln sus manifestaciones clinicas y el patrén de anticuerpos, y
una clasificacion para las formas limitadas, entre las que se incluyen: el sindrome de CREST
(calcinosis, fenémeno de Raynaud, compromiso esofagico, esclerodactilia y telangiectasia), la
esclerosis sin esclerodermia donde el compromiso de 6rganos no involucra la piel y el

fenémeno de Raynaud con alteraciones en la capilaroscopia o autoanticuerpos.

Maés recientemente en el afio 2013, el ACR y la Liga Europea contra las Enfermedades
Reumaticas (EULAR) proponen nuevos criterios para la clasificacion de la esclerosis
sistémica (SSc) con el objetivo de aumentar la sensibilidad y especificidad de los criterios del
ACR del 1980. La puntuacion total se determina sumando las puntuaciones maximas de cada
categoria. Pacientes con puntuacion > 9 puntos son clasificados de SSc sistémica definida. Se
excluyen los pacientes con esclerodermia sin esclerodactilia y los sindromes

esclerodermiformes. ¥

Criterios de clasificacion de la Esclerosis Sistémica (ACR — EULAR, 2013

Item Sub-item(s) Puntos

Esclerosis cutdnea de ambas manos | - 9

que se extiende sobrepasando las

articulaciones metacarpofalangicas




(MCF) (criterio suficiente)

Esclerosis de los dedos (solo se cuenta | “En salchicha” 2
la puntuacion mas alta) Esclerodactilia (distal MCF y proximal | 4
IFP)

Lesiones en punta de los dedos Ulceras digitales (distal a IFP) 2

“pitting” “mordedura de rata” 3
Telangiectasias (maculas redondas no | - 2

arafas vasculares)

Alteraciones capilaroscopicas | - 2

(dilatacién o pérdida capilar)

Hipertension arterial pulmonar y/o | Hipertension arterial pulmonar 2
Enfermedad pulmonar intersticial | Enfermedad pulmonar intersticial (Tc, Rx | 2

(méxima puntuacion 2) o crepitantes en “velcro”)

Fendmeno de Raynaud - 3

Autoanticuerpos relacionados con SSc | Anticéntromero
(anticéntromero, antitopoisomerasa | | Anti-topoisomerasa | 3
(anti-Scl70), anti-RNA polimerasa I11) | Anti-RNA polimerasa 111

maxima puntuacion 3)

En nuestro estudio, se tomaron los criterios diagnodsticos de esclerosis sistémicas propuestos
por el ACR en 1980 y los criterios de clasificacion de subtipo difuso y limitado de Le Roy de
1988.

Diversos autores han intentado desarrollar instrumentos que permitan medir la severidad de
esta enfermedad, en este sentido Medsger y colaboradores elaboraron una escala de severidad
de la enfermedad basado en el compromiso de nueve 6rganos, desafortunadamente la suma de

cada item individual no pudo representar la misma severidad en diferentes pacientes. Sin




embargo, la caracteristica comin de la mayoria de estas escalas fue la inclusién de la

evaluacion cutanea a través de la puntuacién de Rodnan modificado. ©

Por su parte el Grupo de Investigacion de Canadd realizd un estudio para identificar las
caracteristicas clinicas de la esclerosis sistémica (esclerodermia) que mejor se correlacionan
con la calidad de vida en relacion a la salud medida con el WHODAS Il (World Health
Organization Disability Assessment Schedule 1) en 337 pacientes encontrando una
puntuacion media de WHODAS Il fue 23,7 (rango 0-100), con mayor deterioro visto en las
subescalas de medicion actividades de la vida, la movilidad y la participacion en la sociedad.
Los predictores clinicos significativos fueron las alteraciones en la piel, dificultad para

respirar, el nimero de problemas gastrointestinales, fatiga, dolor y depresion.®

Asi mismo Hudson M et al realizaron un estudio cuyo objetivo fue comparar la calidad de
vida de pacientes con esclerosis sistémica con personas en la poblacion general y pacientes
con enfermedades cronicas (enfermedad cardiaca, pulmonar, diabetes, depresion) utilizando el
cuestionario de salud SF-36. Evaluandose 504 pacientes con esclerosis sistémica (86%
mujeres, edad media 56 afios, media de duracion de enfermedad fue 11 afios). EI mayor
deterioro del SF-36 parecia estar en el area de funcion fisica, salud general, y el papel de
dominios fisicos. Las puntuaciones globales del SF-36 fueron significativamente peores en
comparacion con la poblacién en general para las mujeres de edades similares, y fueron
comparables o peores que las puntuaciones de los pacientes con otras enfermedades

cronicas.”

En otro estudio realizado por Malcarne V y col. se encontré que en los pacientes con
esclerodermia, la puntuacion de Rodnan modificado esta fuertemente asociado con la
discapacidad y el dolor, pero débilmente relacionado con el ajuste psicosocial. Sin embargo,
la discapacidad y el dolor median la relacién entre la severidad de la enfermedad y el ajuste
psicosocial a la enfermedad, los cuales son puntos determinantes en la calidad de vida

disminuida de los pacientes con esclerodermia.®

Por otra parte, Del Rosso et al estudiaron la calidad de vida en esclerosis sistémica medida con

el cuestionario SF-36, evaluaron 24 pacientes con esclerosis sistémica y 24 controles sanos
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encontrdndose peores puntuaciones en los pacientes con esclerosis sistémica que en los
controles sanos, evidenciando que los dominios mayormente afectados fueron funcion fisica,
rol fisico, dolor corporal, vitalidad y salud general, y las dimensiones menos alteradas fueron
funcién social y salud mental, las marcadores clinicos mas influyentes en el deterioro de la

calidad de vida fueron la presencia de enfermedad cardiaca y manifestaciones articulares.®®)

Se desarrollo un estudio en 205 pacientes con la finalidad de evaluar la calidad de vida y el
sitio de lesion dermatologica para verificar la asociacion entre variables y comparar los niveles
de calidad de vida en pacientes con lesiones en la cara y / 0 en las manos y los pacientes con
lesiones en las partes del cuerpo que no sea cara y o de las manos, utilizandose el cuestionario
de salud SF-36 y el ICVD, no obteniéndose diferencias significativas en los resultados de
calidad de vida entre los dos grupos. Al parecer las enfermedades de la piel logran la
sensacion de exposicion y la vergienza no importa el sitio del cuerpo que se vea afectado

debido a que en cualquier aproximacién intima existe algtn tipo de exposicion. @
Marco Teorico

En 1993 la OMS, definié la calidad de vida como la percepcion que un individuo tiene de su
lugar en la existencia, en el contexto de la cultura y del sistema de valores en los que vive y en
relacién con sus expectativas, normas e inquietudes; se trata de un concepto muy amplio que
esta influido de modo complejo por la salud fisica del sujeto, estado psicolégico, nivel de
independencia, relaciones sociales, asi como su interaccion con los elementos esenciales de su

entorno. @

(11)

Algunos autores como Borthwick-Duffy®, Felce y Perry™® resumieron las cuatro principales

conceptualizaciones en torno a la calidad de vida, que son las siguientes:
1. Calidad de las condiciones de vida de una persona.
2. La satisfaccion experimentada por la persona con dichas condiciones vitales.

3. La combinacion de componentes objetivos y subjetivos, es decir, la calidad de las

condiciones de vida de una persona junto a la satisfaccion que ésta experimenta.



4. La combinacion de las condiciones de vida y la satisfaccion personal ponderadas por la
S (11,12)

escala de valores, aspiraciones y expectativa
Se ha encontrado en los estudios de calidad de vida relacionados con la salud que las
percepciones de los pacientes y las de sus clinicos no son las mismas. Por lo tanto, la decision
médica debe tener en cuenta los puntos de vista, los valores y preferencias del paciente cuando
sea posible. Las enfermedades consideradas como benignas por los clinicos pueden ejercer un
efecto tremendo sobre las vidas de sus pacientes. Por otra parte, algunas enfermedades
potencialmente graves no ejercen un efecto inmediato sobre la calidad de vida. Por este
motivo es importante para el médico conocer los deseos del paciente, con el fin de elegir la

estrategia terapéutica correcta.™

La aplicacion de los estudios de calidad de vida en dermatologia es reciente. Sin embargo,
tiene particular interés en este campo, puesto que las enfermedades de la piel generalmente
ejercen un impacto fuerte sobre las relaciones sociales, el estado psicologico y las actividades

de la vida diaria interfiriendo en la calidad de vida de los pacientes.®?

En Dermatologia, se puede evaluar la calidad de vida relacionada a la salud mediante:
a)Instrumentos genéricos, aplicables en una amplia gama de condiciones, que permiten
comparaciones entre las enfermedades; b)Instrumentos dermatoldgicos especificos, aplicables
en todas las enfermedades de la piel y que permiten comparaciones entre las mismas, y
c)Instrumentos de condiciones especificas, cuyo uso esta restringido a enfermedades cutaneas
determinadas, permitiendo comparaciones entre grupos de pacientes con la misma

condicion.®

Los instrumentos dermatoldgicos especificos tienen una buena validez conceptual y son mas
sensibles que los genéricos; la mayoria de estos Gltimos han sido desarrollados para ser

utilizados en conjunto con instrumentos de condiciones especificas. )

Dentro de los instrumentos genéricos de medicion de calidad de vida relacionada a la salud se
encuentran: el cuestionario de salud SF-36, el perfil de impacto de enfermedad, el perfil de

salud Nottingham y el cuestionario de calidad de vida de la OMS. ¥



En este sentido, el cuestionario de salud SF-36 fue desarrollado a principios de los noventa, en
Estados Unidos, para su uso en el Estudio de los Resultados Médicos (Medical Outcomes
Study, MOS). Es una escala genérica que proporciona un perfil del estado de salud y es
aplicable tanto a los pacientes como a la poblacion general. Ha resultado util para evaluar la
calidad de vida relacionada con la salud (CVRS) en la poblacién general y en subgrupos
especificos, comparar la carga de muy diversas enfermedades, detectar los beneficios en la
salud producidos por un amplio rango de tratamientos diferentes y valorar el estado de salud
de pacientes individuales. Sus buenas propiedades psicométricas, que han sido evaluadas en
mas de 400 articulos, y la multitud de estudios ya realizados, que permiten la comparacién de
resultados, lo convierten en uno de los instrumentos con mayor potencial en el campo de la
CVRS.®)

Este cuestionario estd compuesto por 36 preguntas que valoran los estados tanto positivos
como negativos de la salud. Se desarroll6 a partir de una extensa bateria de cuestionarios
empleados en el MOS, que incluian 40 conceptos relacionados con la salud. Para crear el
cuestionario, se selecciond el minimo ndmero de conceptos necesarios para mantener la
validez y las caracteristicas operativas del test inicial. El cuestionario final cubre 8 escalas,
que representan los conceptos de salud empleados con mas frecuencia en los principales
cuestionarios de salud, asi como los aspectos mas relacionados con la enfermedad y el
tratamiento.*®

Los 36 items del instrumento cubren las siguientes escalas: funcion fisica, rol fisico, dolor
corporal, salud general, vitalidad, funcion social, rol emocional y salud mental.
Adicionalmente, el SF-36 incluye un item de transicion que pregunta sobre el cambio en el
estado de salud general respecto al afio anterior. Este item no se utiliza para el célculo de
ninguna de las escalas pero proporciona informacion atil sobre el cambio percibido en el
estado de salud durante el afio previo a la administracién del SF-36. La traduccion al espafiol
del cuestionario ha sido descrita con detalle y en Venezuela ha sido aplicado y validado en

diversos estudios. *®
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Las escalas del SF-36 estan ordenadas de forma que a mayor puntuacién mejor es el estado de
salud. Para el célculo de las puntuaciones, después de la administracion del cuestionario, hay

que realizar los siguientes pasos:

1. Homogeneizacion de la direccion de las respuestas mediante la recodificacion de los
10 items que lo requieren, con el fin de que todos los items sigan el gradiente de «a mayor
puntuacion, mejor estado de salud» **"
2. Célculo del sumatorio de los items que componen la escala (puntuacion cruda de la

escala) @

3. Transformacién lineal de las puntuaciones crudas para obtener puntuaciones en una

escala entre 0 y 100 (puntuaciones transformadas de la escala).™

Asi pues, para cada dimension, los items son codificados, agregados y transformados en una
escala que tiene un recorrido desde O (el peor estado de salud para esa dimensién) hasta 100
(el mejor estado de salud). %

Es necesario sefialar que el SF-36 no incluye algunos conceptos de salud importantes, como
los trastornos del suefio, la funcién cognitiva, la funcién familiar o la funcion sexual. En
estudios con la versién espafiola se han descrito problemas de cumplimentacién, sobre todo en
los grupos de edad avanzada, cuando se utilizo el formato de «matriz» para las opciones de
respuesta. Por ello, para facilitar al maximo su cumplimentacién, en estudios con muestras de
individuos ancianos es aconsejable utilizar letra de mayor tamafio con las preguntas impresas,
cada una seguida de sus opciones de respuesta correspondientes (es decir, sin formato
«matriz»). Ademas, siempre que fuera posible se deberia revisar la cumplimentacion de los
cuestionarios autoadministrados en presencia del paciente para evitar el problema de la no
respuesta. La version espafiola del SF-36 es uno de los instrumentos genéricos mas utilizados
estudios descriptivos que miden el impacto sobre la CVRS en distintas poblaciones de
pacientes como para la evaluacién de intervenciones terapéuticas. También se ha utilizado
como referencia en la validacion de nuevos instrumentos de medicién. Por lo que se

recomienda el uso de este instrumento tanto en investigacién como en la practica clinica.
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En cuanto a los instrumentos dermatoldgicos especificos de medicion de calidad de vida
relacionada a la salud han sido validados el indice de Calidad de Vida en Dermatologia
(ICVD), el cuestionario Skindex, la escala dermatoldgica de calidad de vida y el cuestionario

de calidad de vida especifico en Dermatologia.*

El ICVD es el primer instrumento especifico en Dermatologia de medicion de calidad de vida,
publicado en 1994 y designado como una simple practica médica para el uso clinico de rutina;

hasta la fecha es el mas comtnmente utilizado.**®
Propiedades psicométricas del ICVD

e La unidimensionalidad, que significa que existe solo un enfoque en la estructura del
instrumento ha sido determinada en 10 estudios internacionales mediante la aplicacion
del modelo Rasch. &7

e La reproducibilidad ha sido medida en 12 estudios internacionales, usando diferentes
coeficientes de correlacién, con rangos entre 0.56 y 0.99 en la mayoria de los estudios.
(16)

e La reproducibilidad por consistencia interna, que expresa alta correlacion entre los
valores de las variables (coeficiente a 1), fue expresada en valores con rangos entre
0.75y 0.92 en 22 estudios internacionales. %17

e La sensibilidad de respuesta al cambio de condiciones de calidad de vida antes o
después del tratamiento ha sido demostrada en 17 estudios clinicos. 6"

e EIICVD hasido utilizado simultaneamente con otros instrumentos; multiples articulos
mencionan la correlacién significativa de este indice con instrumentos genéricos o de
patologias especificas, tales como eccema, psoriasis, lupus eritematoso cutaneo,
dermatitis atopica.

e Hasido traducido en 55 idiomas, entre los cuales se incluye el espafiol, con reportes de
adaptacion transcultural en varias publicaciones. Ha sido validado en Venezuela en
estudios previos realizados. ©

e [Esta disponible en diferentes formas de administracion incluyendo un formato

ilustrado, para nifios y para familiares. ®
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Consta de 10 preguntas generalmente respondidas en 5 minutos, que indagan sobre la
severidad de la afeccion de la patologia dermatoldgica de base, en relacion con la rutina diaria,
ocio, actividades laborales o escolares, relaciones personales, asi como también los
inconvenientes con el tratamiento o sintomas presentados en la semana previa a la realizacion
del cuestionario. Segun la severidad de la afeccion, el puntaje para cada pregunta es de 0 a 3;
se calcula mediante la sumatoria de cada respuesta con un valor minimo de 0 y maximo de 30.
La interpretacion se toma en cuenta de la siguiente manera: 0-1 no afecta la vida del paciente,
2-5 pequefio efecto en la vida del paciente, 6-10 moderada afeccidn de la vida del paciente,
11-20 gran afeccion en la vida del paciente, 21-30 extremadamente grande afeccién en la vida
del paciente. ©

La esclerodermia se considera una enfermedad autoinmune sistémica del tejido conectivo,
caracterizada por dafio vascular y depoésito de colageno en la piel y otros érganos blanco como
el tracto gastrointestinal, pulmones, masculos, corazén, rifiones, articulaciones y los vasos

sanguineos.®*®

Su incidencia es variable en diferentes grupos étnicos, con una incidencia entre 3,7 y 19 casos
por millon de habitantes/afio y una prevalencia entre 30,8 y 286 casos por millén de
habitantes. Afecta méas frecuentemente a mujeres con una relacién 4:1, en edades entre 30 y 50

afios.®

En base a los hallazgos clinicos de extension de la esclerosis y patrones de autoanticuerpos
puede subdividirse segun Le Roy y col. en dos formas: la esclerosis sistémica limitada y la
difusa. La primera compromete manos, antebrazos, pies, piernas hasta las rodillas y cara, es
lentamente progresiva con afectacion organica tardia, suele estar precedida por el fenémeno de
Raynaud por varios afios; en la forma difusa la afectacién cutanea es rapidamente progresiva
en meses o los primeros afios, la afectacion es proximal a codos y rodillas con compromiso del
tronco, tienen mayor tendencia a desarrollar enfermedad renal, cardiaca y fibrosis

pulmonar.®
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En relacion al compromiso cutaneo, se pueden identificar tres fases: una fase edematosa
temprana asociada con cantidades crecientes de liquido intersticial, una fase de induracion en
la cual grandes cantidades de colageno se depositan en la piel y una fase atrofica en la cual se
produce un estiramiento de la piel afectada. Existe una forma cutanea limitada, sin afeccion
sistémica denominada esclerodermia localizada o morfea, la cual tiene varias presentaciones

clinicas.®®

La patogénesis de la esclerodermia permanece incierta, pero se han identificado al menos tres
procesos: alteraciones vasculares con dafio endotelial, formacion de autoanticuerpos con
actividad autoinmune y trastornos en el control de la sintesis de matriz extracelular y tejido
conectivo.*® Se presume que la lesién primaria endotelial seria la responsable de una cadena
de eventos que conducen a activacion del sistema inmune con liberacion de mediadores
profibroticos. La fibrosis en la esclerodermia se encuentra precedida por un infiltrado de
linfocitos T CD4+ con el subsiguiente depoésito de colageno y un incremento en la sintesis de
colageno tipo 1 y IIl. En los fibroblastos de las lesiones escleréticas el incremento en la
expresion de los genes del colageno estan asociados a la disminucién en la expresion de la
colagenasa tipo 1. “® Se postula en base a hallazgos seroldgicos y estudios in vitro, que existe
un perfil de citoquinas que inducen la proliferacion de fibroblastos y su capacidad de sintesis
de matriz extracelular, siendo el factor de crecimiento transformador B (TGF-f) el principal
mediador de esta respuesta al incrementar la transcripcién de los genes que expresan la sintesis

de colageno a través de una serie de proteinas SMAD. 8

La esclerodermia es una enfermedad discapacitante debido a cambios en la apariencia por la
esclerosis cutanea, atrofia muscular, contracturas articulares y dafios especificos a diferentes
organos. ElI compromiso de distintos 6rganos se ha relacionado con la calidad de vida y el
prondstico a largo plazo, creandose diferentes instrumentos para medir el impacto de cada
variable en la evolucion del paciente. En el afio 2002 un grupo de expertos en esclerodermia
consideraron una serie de parametros que cumplian con los criterios de Mediciones de
Resultados en Ensayos Clinicos en Reumatologia (OMERACT) y establecieron una serie de
pruebas consideradas validadas para el estudio de la eficacia de nuevos medicamentos en los

diferentes aspectos de la enfermedad, entre ellos la puntuacién de Rodnan modificado para la
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evaluacion del compromiso cutaneo, la espirometria para la funcién pulmonar, el fenémeno de

Raynaud para la respuesta vascular. %

Recientemente se han incluido otras mediciones de gran utilidad en la evaluacién y prondstico
de complicaciones 6rgano especificas como la caminata de 6 minutos para la deteccién de
hipertensién pulmonar, la capacidad de difusién de monoxido de carbono (CO), y un
cuestionario de 52 items que explora el impacto en la calidad de vida de los sintomas
gastrointestinales (SSc-GIT 1.0). 1°20

Entre los marcadores pronosticos mejor caracterizados se encuentran el perfil de
autoanticuerpos y el grado de compromiso de los 6rganos internos. Donde la presencia de
anticuerpos antitopoisomerasa 1 (SCL-70) predice un peor pronéstico comparado con los
anticentrémero. Igualmente se ha reconocido el valor del compromiso cutaneo en la reduccién
de la sobrevida destacando como marcador de severidad el compromiso cutaneo difuso al

inicio con la afectacion limitada. ©

La medicion del grosor cutaneo ha sido objeto de mdltiples estudios para desarrollar un
método facilmente reproducible que sirva de marcador de respuesta al tratamiento, en las guias
clinicas del Colegio Americano de Reumatologia se establece como parametro de evaluacion
para las formas difusas de la enfermedad con un tiempo de duracién menor de tres afios la
puntuacion de Rodnan modificado otros pardametros estudiados mas recientemente involucran
la medicion por durometria del grosor de la piel, sin embargo es un procedimiento mas
complicado y necesita de un instrumento especializado para tal fin, por lo que su uso no se ha
extendido de forma universal. Trabajos mas ambiciosos han tratado de unir todos estos

marcadores en un instrumento de evaluacién global con resultados variables. & 2122

La puntuacion de Rodnan modificado es un instrumento validado que evalua el engrosamiento
de la piel en 17 areas del cuerpo asignandole una puntuacion de 0 a 3 segun la severidad,
clasificandose segun el puntaje total en leve, moderado y severo, encontrandose una buena

correlacion con la mortalidad, constituyendo el punto final primario en muchos estudios
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clinicos que evalian la efectividad de tratamientos “modificadores de la enfermedad”, se

considera en general como una respuesta significativa una mejoria entre 3,2 y 7,2 puntos.

Pocas enfermedades conducen a cambios tan sorprendentes y graves en el aspecto fisico al
igual que la esclerodermia. La induracion y retraccion de la piel, las modificaciones de la cara,
telangiectasias, cambian draméaticamente el aspecto estético y la imagen de si mismo. Por otra
parte, cambios en la piel, con modificaciones articulares y periarticulares, tlceras dolorosas en
la punta de los dedos, progresivamente limita la capacidad funcional de las manos. Todos
estos cambios fisicos internos y externos conducen a graves limitaciones en el trabajo y
actividades sociales, la angustia psicoldgica y, en ultima instancia, provocan una alteracion

grave de la calidad relacionada con la salud de la vida (CVRS). @

Todos estos aspectos deben abordarse cuando se trata de una enfermedad severa, cronica e
incapacitante, como la esclerosis sistémica. Por esta razon, el deterioro en la CVRS, debe ser

correctamente evaluado y gestionado en la esclerosis sistémica. ¢*

Objetivo general:
1. Determinar la influencia del engrosamiento cutaneo en la calidad de vida de los
pacientes con esclerodermia, de la consulta externa de los Servicios de Dermatologia y

Reumatologia del Hospital Universitario de Caracas, en el periodo comprendido desde
agosto del 2009 hasta diciembre del 2011.

Objetivos especificos:

1. Establecer la calidad de vida en pacientes con esclerodermia, medido a través del
cuestionario de salud SF-36.
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2. ldentificar la afectacion de la calidad de vida en pacientes con esclerodermia a través
del indice de Calidad de Vida en Dermatologia (ICVD) en pacientes con

esclerodermia.

3. Comparar los resultados obtenidos en el Cuestionario de Salud SF-36 en pacientes con
esclerodermia con el puntaje total del indice de Calidad de Vida en Dermatologia
(ICVD).

4. Relacionar los resultados del Puntaje de Rodnan modificado con el puntaje obtenido
en el indice de Calidad de Vida en Dermatologia (ICVD).

Aspectos Eticos

El trabajo fue aceptado y aprobado por la Comision de Bioética del Hospital
Universitario de Caracas. Se disefio un formato de consentimiento informado, que cumple con
las normas inherentes para este tipo de investigaciones. A aquellos pacientes que no aceptaron

ingresar en el presente trabajo se les respetd su decision.
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METODOS

Tipo y disefio de la investigacion

El estudio fue de tipo observacional, comparativo y de corte transversal.

Poblacion y muestra

El universo estuvo constituido por todos los pacientes que acudieron a la consulta externa de
los Servicios de Dermatologia y Reumatologia del Hospital Universitario de Caracas. La
muestra estuvo conformada por 62 pacientes que cumplieron con los criterios de 1980 de la
Asociacion Americana de Reumatologia para el diagnostico de Esclerodermia, que acudieron
al Hospital Universitario de Caracas entre agosto 2009 hasta diciembre del afio 2011. El
muestreo fue intencional y no probabilistico.

Criterios de inclusién

e Criterios diagnosticos de esclerodermia de la ARA

e Edad comprendida entre 18 y 75 afios

Criterios de exclusion

Sindromes esclerodermiformes

Esclerodermia localizada o morfea

Esclerodermia sin compromiso cutaneo

Neoplasias hematoldgicas o tumores sélidos

Hipotiroidismo

Enfermedad hepaética o renal avanzada

Infeccion por el virus de inmunodeficiencia humana

Cardiopatia dilatada en insuficiencia cardiaca congestiva clase funcional I11-1V
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e Analfabetismo

Procedimientos

A todos los pacientes se les realizé previo consentimiento informado (anexo A), una entrevista
de aproximadamente 45 minutos de duracion donde se obtuvieron datos demograficos,
socioecondémicos, caracteristicas clinicas, historia de hospitalizaciones y tratamiento recibido
(Anexo B), posteriormente se entregd el cuestionario del indice de Calidad de Vida en
Dermatologia (Anexo C) y el cuestionario de salud SF-36 (Anexo D) los cuales fueron leidos
y respondidos por el propio paciente en forma escrita. Luego se practicé la puntuacion de
Rodnan modificado (Anexo E), el cual fue realizado por un dermat6logo con experiencia.
Estos datos se registraron en un instrumento de recoleccién de datos.

Tratamiento estadistico

Se calculé el promedio y de la desviacion estandar de las variables continuas, en el caso de las
variables nominales, se calculd sus frecuencias y porcentajes. Se comprobd la normalidad de
las variables continuas con la prueba Shapiro-Wilks. La correlacion del puntaje de Rodnan
modificado y del puntaje ICVD se realizé con el coeficiente de correlacion no paramétrico
rho de Spearman. La comparacion de los puntajes obtenidos de las dimensiones de SF-36
respecto al engrosamiento, se basaron en la prueba no paramétrica U de Mann-Whitney. Se
considerd un valor estadisticamente significativo si p < 0,05. Los datos fueron analizados con
SPSS 22.
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RESULTADOS

Durante el periodo correspondiente al 1 de agosto de 2009 hasta el 1 de diciembre de 2011, en
el Servicio de Reumatologia y Dermatologia se evaluaron 70 pacientes que cumplian con los

criterios del ARA para esclerosis sistémica.

De los 70 pacientes evaluados 62 cumplieron con los criterios de inclusion e ingresaron al
estudio, y 8 fueron excluidos por hipotiroidismo, neoplasia hematoldgica y enfermedad renal

avanzada y analfabetismo.

Los 62 pacientes que ingresaron al estudio tenian edades comprendidas entre 18 y 74 afios con
una desviacion estandar +13,45 y una media de 50 afios. El 90,3% correspondieron al sexo
femenino y 9,7% al masculino. En relacion al estado civil 38,7% estaban casados, 32,3%
solteros, 14,5% concubinos, 8,1% viudos y 6,5% divorciados. En el 50% de la poblacién
estudiada presentaba un nivel de instruccion de educacion primaria, 37,1% de educacion
secundaria y 12,9% de educacion superior (técnico y/o universitario). El 53,2% estan ubicados
en el rango de desempleado y 41,9% en empleado. El 45,2% pertenecian al estrato
socioecondémico IV segun Graffar modificado, 35,5% al estrato Il y 12,9% al estrato I.
(Tabla 1).

En relacion a las caracteristicas de la enfermedad, se encontrd que el 83,9% de los pacientes
tenian una esclerodermia limitada y 16,1% una esclerodermia difusa segun la clasificacién
propuesta por Le Roy en 1988. Las manifestaciones clinicas por aparatos y sistemas fueron
las siguientes: 85,5% manifestaciones gastrointestinales dadas por la presencia de algunos de
los siguientes disfagia motora, reflujo gastroesofagico y/o estrefiimiento, 59,7%
manifestaciones osteoarticulares como artralgias, artritis o frotes tendinosos, 19,4%
manifestaciones pulmonares (fibrosis pulmonar), 16,1% alteraciones cardiacas (hipertension
pulmonar, insuficiencia cardiaca derecha y/o pericarditis) y 3,2% trastornos renales (crisis
renal). (Tabla 2)

20



Las manifestaciones cutaneas encontradas fueron acroesclerosis 98,4%, fen6meno de
Raynaud 96,8%, esclerodactilia 91,9%, leucodermia 85,5%, CUlceras digitales 69,4%,

telangiectasias 37,1% y calcinosis cutis 9,7%. (Tabla 2)

Los comorbilidades encontradas con mayor frecuencia fueron hipertension arterial 30,6%,
enfermedad ulcero péptica 17,7%, enfermedad renal leve 8,1%, enfermedad cerebrovascular y

enfermedad vascular periférica 3,2%. (Tabla 2)

El puntaje de Rodnan modificado mostré un engrosamiento cutaneo leve en la mayoria de los
casos 87,1%, un engrosamiento moderado y severo en el 11,3% y 1,6% respectivamente.
(Tabla 3)

El cuestionario SF-36 indicador de calidad de vida evidencid que el dominio mayormente
afectado es vitalidad (47,98 puntos), seguido por salud general (47,9 puntos) y funcion fisica
(49,27 puntos). Y por el contrario los dominios de calidad de vida menos afectados fueron
funcién social (70,97 puntos) y salud mental (66,26 puntos). Siendo segun la escala de 0
(peor) a 100 (mejor). (Tabla 4)

Por otra parte, el ICVD mostr6 afectacion de la calidad de vida en el 80,5% de la poblacion
estudiado, de éstos, 41,9% de los casos presentaron una afectacion leve de la calidad de vida,

seguido de afectacion moderada 24,2% vy afectacion severa en el 12,9%. (Tabla 5)

Se evidencié una relacién estadisticamente significativa entre el ICVD y todos las
dimensiones que estudia el cuestionario SF-36 (p=<0,05), excepto la dimension del dolor

corporal. (Tabla 6)
Cuando se realiza la comparacion el puntaje de Rodnan modificado y el ICVD se encontro una

correlacion positiva, considerandose que a mayor puntaje de Rodnan (mayor esclerosis

cutanea) es mayor el deterioro en la calidad de vida. (p = 0,019) (Gréfico 7)
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Al establecer una comparacion en el cuestionario SF-36 y el engrosamiento cutaneo segun el
puntaje de Rodnan modificado, se encontrd un mayor deterioro de la calidad de vida en todas
las dimensiones en aquellos pacientes con un engrosamiento cutaneo moderado, sin embargo
solo se encontro relacion estadisticamente significativa con el dominio del dolor (p =0,01). El
caso de engrosamiento severo no es posible analizarlo con otras variables por tratarse de un

solo caso. (Grafico 8)

En relacion a las manifestaciones cutaneas se encontré lo siguiente: los pacientes que
presentaban fendmeno de Raynaud tuvieron puntajes menores en el dominio de salud general
del cuestionario SF-36 con una relacion estadisticamente significativa (p=0,044), de igual
forma los pacientes con esclerodactilia tuvieron puntajes menores el dominio de limitaciones
por salud fisica aunque esto no fue estadisticamente significativo. No se encontrd relacion

entre la presencia de Ulceras digitales y el cuestionario SF-36.

Al realizar la comparacién entre la presencia de manifestaciones articulares tales como artritis,
frotes tendinosos y el cuestionario SF-36 se encontrd que los pacientes que no tuvieron dichas
manifestaciones obtuvieron mejores puntajes en el cuestionario SF-36, sin embargo esta

relacién no fue estadisticamente significativa.
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DISCUSION

Las variables demograficas de la poblacion evaluada en este estudio coinciden con la

casuistica general reportada por la mayoria de los autores en cuanto a edad y sexo.®*®

En relacién a las caracteristicas de la enfermedad se encontré que tanto el subtipo limitado
como las manifestaciones clinicas gastrointestinales, manifestaciones osteoarticulares,
esclerodactilia y fendmeno de Raynaud fueron los hallazgos més comunes tal como esta
descrito en la mayoria de los trabajos. A diferencia de las calcinosis cutis y las telangiectasias

que se encontraron con menos frecuencia.®**

El puntaje de Rodnan modificado mostré un engrosamiento cutaneo leve en la mayoria de los
casos 87,1% lo cual coincide con que la mayoria de estos correspondian a la variedad

limitada segun la clasificacion de Le Roy et al asociada a un mejor pronostico.

El cuestionario SF-36 como indicador de calidad de vida evidencié que el dominio
mayormente afectado es la salud general, seguido por vitalidad, funcion fisica y rol fisico, y
los menos afectados fueron funcién social y salud mental, similar a los hallazgos descritos en

el estudio de Hudson y Thombs, asi como lo encontrado por Del Rosso y Boldrini.

En este mismo orden de ideas, el ICVD mostré algin grado de afectacion de la calidad de
vida en 80,6% de los casos, lo cual coincide con las descripciones de otros autores que afirman
la alteracién en la calidad de vida de estos pacientes, aunque medido a través de otros
instrumentos, ya que no hay estudios previos donde se utilice el ICVD en la medicion de

calidad de vida para pacientes con esclerodermia. /9

Al realizar la comparacion de los resultados obtenidos de los puntajes de ICVD vy las
dimensiones del cuestionario SF-36 de la poblacion en estudio, se observaron asociaciones
entre si, tal como lo describe Ludwig y Oliveira® excepto en la dimensién del dolor, por lo
que se plantea que el ICVD es una herramienta util para establecer el nivel de calidad de vida
en estos pacientes asi como el cuestionario de salud SF-36, y son medidas necesarias en la

evaluacion de pacientes con esclerodermia.

23



Cuando se realiza una primera comparacion entre el puntaje de Rodnan modificado y el
ICVD, se encontr6 una relacion estadisticamente significativa que revelo que ha mayor
puntaje de Rodnan (mayor esclerosis cutdnea) es mayor el deterioro en la calidad de vida,
hallazgos similares a los reportados por Malcarne V, Hansdottir | y col. y por Scussel-Lonzetti
L, Joyal F y col. quienes concluyeron que la alteracion del engrosamiento cutaneo es un
predictor clinico para la afectacion en la calidad de vida, por lo que en la evaluacion
dermatoldgica debe incluirse la evaluacion del puntaje de Rodnan modificado ya que es Util no
solo como factor pronéstico de mortalidad sino también de afectacién de la calidad de vida en
estos pacientes. ¢®

Al establecer una segunda comparacion entre el engrosamiento cutaneo segun Rodnan y el
cuestionario SF-36, solo se encontrd relacion estadisticamente significativa en cuanto al
dominio del dolor; una analogia reportada anteriormente por Malcarne y Hansdottir quienes
concluyeron que el puntaje de Rodnan modificado esta fuertemente asociado con dolor pero
débilmente al ajuste psicosocial, tal y como se evidencio en este estudio. Sin embargo, el dolor
y la limitacion de las actividades por la salud fisica son puntos determinantes para el deterioro
de la calidad de vida.® Y en este mismo sentido se encontré una asociacién entre las
manifestaciones articulares (causantes de dolor) y el deterioro de la calidad de vida medido
por el cuestionario de salud SF-36 aunque este hallazgo no fue estadisticamente significativo,
lo cual es similar a lo descrito por Del Rosso y Boldrini, por lo que debe tenerse en cuenta
como factores predictores de afectacion de calidad de vida el engrosamiento de la piel y el

dolor asociado a manifestaciones articulares.®

No se encontro relacién entre la presencia de Ulceras digitales y afectacién de la calidad lo que

difiere por lo encontrado por Del Rosso y Boldrini.
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CONCLUSIONES

1. Los pacientes con esclerodermia tienen afectacion de su calidad de vida y su medicién

debe practicarse en forma rutinaria durante su evaluacion.

2. El cuestionario SF-36 y el ICVD son instrumentos Utiles en la medicion de calidad de
vida de estos pacientes mostrando buena correlacion entre ambos en casi todas sus

dimensiones.

3. En el cuestionario SF-36, los dominios mayormente afectados fueron salud general,
vitalidad, funcion fisica y rol fisico, y los menos afectados fueron funcion social y

salud mental.

4. EIl puntaje de Rodnan modificado y el ICVD mostraron una correlacion positiva, a
mayor esclerosis cutanea mayor es el deterioro en la calidad de vida, evidenciandose

una influencia del engrosamiento de la piel sobre la CRVS.

5. El puntaje de Rodnan modificado se asocio con la dimension de dolor corporal en el

cuestionario SF-36.

6. Se encontrd una asociacion entre las manifestaciones articulares y el deterioro de la

calidad de vida.

7. EIl puntaje de Rodnan modificado constituye una herramienta importante durante la
evaluacion dermatoldgica no solo para definir severidad de la enfermedad y metas de
tratamiento sino también como un predictor de afectacion de la calidad de vida, la cual
puede ser medida a través de los indices ya descritos, lo que permite al clinico tomar

estrategias destinadas a mejorar el bienestar del paciente.
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ANEXOS

ANEXO A

Hospital Universitario de Caracas
Curso de Especializacion en Dermatologia

Consentimiento informado

Titulo del Protocolo:
Esclerodermia: Influencia del engrosamiento cutaneo en la calidad de vida
Autores: Gallardo Z. Aracelys L.

Se me ha solicitado participar en un proyecto de investigacion que esta estudiando a pacientes
con esclerosis sistémica progresiva, para conocer en qué medida la afectacion de mi piel ha
afectado mi calidad de vida. A través de este estudio, se aportaran datos cientificos de interés
para el estudio de esta enfermedad poco comun en la poblacién venezolana.

Entiendo que me realizaran una entrevista de 45 minutos aproximadamente, en donde se me
practicara dos cuestionarios, los cuales leeré y responderé cuidadosamente y me practicaran
un examen fisico de la piel.

Mi participacion es voluntaria y tengo la posibilidad de retirarme de este estudio en cualquier
momento sin dar razones, ni tampoco sin que esto me perjudique. Autorizo a los autores a
manejar los resultados de este estudio con fines de investigacion, pudiendo ser publicados,
pero mi nombre o identidad no serd revelado y mis datos clinicos y experimentales
permaneceran en forma confidencial, a menos que mi identidad sea solicitada por ley.

Declaro que se me ha explicado la naturaleza y fines del estudio; y de ser solicitada
informacidn adicional, la misma sera suministrada por los autores en un tiempo prudencial.
Yo, , Cl habiendo previamente comprendido la
naturaleza del estudio, asi como sus riesgos y beneficios declaro estar de acuerdo en participar
en este estudio de forma libre y voluntaria.

Firma del paciente:

Declaro que expliqué el estudio (procedimientos, riesgos, y beneficios) al paciente, y aclaré las
dudas que surgieron. Asi mismo, declaro que otorgué al paciente el tiempo suficiente para que
leyese la informacion y se decidiese en cuanto a su participacion en el estudio.

La responsable del estudio es: Gallardo Aracelys, Cl: 13.934.074 y puede ubicarla en el
Servicio de Dermatologia del Hospital Universitario de Caracas.

Firma de los investigadores: Aracelys Gallardo

Firma de Testigo Cl:
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ANEXO B
Instrumento de recoleccion de datos

Fecha de la entrevista:

A) Datos sociodemograéficos:
Nombres y Apellidos:

Cédula de identidad: N° de historia médica:

Edad (afios): Sexo: Fecha de nacimiento

Estado Civil: Soltero _~ Casado__ Viudo __ Concubino

Divorciado

Grado de instruccion: Primaria Secundaria Universitario y/o
Técnico

Ocupacién actual: Empleado: Si No

Graffar: | I I VI \Y/

Direccion de habitacion. Teléfonos:

B) Caracteristicas clinicas

Afio en que iniciaron los sintomas:

Afio en el que le diagnosticaron la enfermedad:

Criterios diagndsticos (Colegio Americano de Reumatologia 1980)

Criterio Sl NO

1.- Mayor

Acroesclerosis

2.- Menores

Esclerodactilia

Ulceras en el pulpejo de los dedos

Fibrosis pulmonar basal bilateral

3.- Raynaud

Numero total de criterios
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Manifestaciones:

Sl

NO

Afio de aparicién

. Disfagia motora

. Fibrosis pulmonar

. Reflujo gastresofagico

. Hipertension pulmonar

1
2
3
4. Estrefiimiento
3)
6

. Insuficiencia cardiaca derecha

7. Pericarditis

8. Artritis

9. Fendmeno de Raynaud

10. Cambio coloracion en la piel

11. Engrosamiento cutaneo

12. Calcinosis

13. telangiectasias

14. frotes tendinosos

15. crisis renal

D) Comorbilidades:

Si

NO

Afo de

aparicion

Hipertension Arterial

Diabetes Mellitus

Enfermedad Arterial Coronaria

Otras Cardiopatias

Dislipidemias

Enfermedad Cerebrovascular

Enfermedad Vascular Periférica

Enfermedad Inflamatoria Intestinal

Enfermedad Ulcero Péptica
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Gastritis

Enfermedad Renal tipo:

Enfermedad Hepética tipo:

Asma

Fracturas localizacion

Osteoartritis

Infecciones

Psoriasis

Cataratas

Sida

Otras. Especifique

E) Historia de hospitalizacion
Antecedente de hospitalizacion desde el diagnostico
Si 1 No 2

Numero de hospitalizaciones

F) Tratamiento que recibe:
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ANEXO C

indice de calidad de vida en dermatologia (ICVD)

El objetivo de este cuestionario consiste en determinar qué efecto ha tenido su problema de la piel en su
vida DURANTE LA ULTIMA SEMANA. Por favor marque con una “X” una casilla para cada pregunta.

1. Durante la dltima semana, ¢ha sentido picazon, Muchisimo d
dolor o ardor en la piel o la ha tenido dolorida? Mucho a
Un poco Q
Nada a
2. Durante la Gltima semana, ¢;se ha sentido Muchisimo d
avergonzado/a o cohibido/a debido a su piel? Mucho d
Un poco Q
Nada Q
3. Durante la dltima semana, ¢le ha molestado su Muchisimo a
condicion de la piel para hacer las compras u Mucho d
ocuparse de la casa o el jardin? Un poco Q
Nada Q  Sin a
relacion
4, Durante la dltima semana, ¢ha influido su Muchisimo a
condicion de la piel en la eleccion de la ropa que Mucho (.
lleva? Un poco Q
Nada Q  Sin a
relacion
5. Durante la dltima semana, ¢ha influido su Muchisimo a
condicion de la piel en alguna actividad social o Mucho a
recreativa? Un poco Q
Nada Q  Sin Q
relacién
6. Durante la ultima semana, ¢ha tenido dificultad Muchisimo d
para practicar deportes debido a su condicion de la Mucho a
piel? Un poco Q
Nada Q  Sin Q
relacién
7. Durante la dltima semana, ¢le ha impedido su Si (.
condicion de la piel trabajar o estudiar? No d Sin Q
relacion
Si la respuesta es "No", durante la Gltima semana, Mucho d
¢cuénta dificultad le ha ocasionado su condicion Un poco a
de la piel en el trabajo o en sus estudios? Nada Q
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10.

Durante la dltima semana, ¢su condicion de la piel
le ha ocasionado dificultades con su pareja, amigos
intimos o familiares?

Durante la Gltima semana, ¢cuanta dificultad le ha
ocasionado su condicion de la piel en su vida
sexual?

Durante la Gltima semana, ¢cuanta dificultad le ha
ocasionado su tratamiento de la piel, por ejemplo,
ocupandole tiempo o ensuciando o desordenando
su casa?

Muchisimo
Mucho

Un poco
Nada

Muchisimo
Mucho

Un poco
Nada

Muchisimo
Mucho

Un poco
Nada

o000 0000 oooo

Sin
relacion

Sin
relacion

Sin
relacion

Por favor verifique que ha contestado a TODAS las preguntas. Muchas gracias.
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ANEXO D

Cuestionario de salud SF-36

MARQUE UNA SOLA RESPUESTA
1. En general, usted diria que su salud es:
1 Excelente
2 Muy buena
3 Buena
4 Regular
5 Mala

2. ¢Como diria que es su salud actual, comparada con la de hace un afio?
1 Mucho mejor ahora que hace un afio
2 Algo mejor ahora que hace un afio
3 Mas 0 menos igual que hace un afio
4 Algo peor ahora que hace un afio
5 Mucho peor ahora que hace un afio

LAS SIGUIENTES PREGUNTAS SE REFIEREN A ACTIVIDADES O COSAS QUE
USTED PODRIA HACER EN UN DIiA NORMAL.

3. Su salud actual, ¢le limita para hacer esfuerzos intensos, tales como correr, levantar objetos
pesados, o participar en deportes agotadores?

1 Si, me limita mucho

2 Si, me limita un poco

3 No, no me limita nada

4. Su salud actual, ¢le limita para hacer esfuerzos moderados, como mover una mesa, pasar la
aspiradora, jugar a los bolos o caminar més de una hora?

1 Si, me limita mucho

2 Si, me limita un poco

3 No, no me limita nada

5. Su salud actual, ¢le limita para coger o llevar la bolsa de la compra?
1 Si, me limita mucho
2 Si, me limita un poco
3 No, no me limita nada

6. Su salud actual, ¢le limita para subir varios pisos por la escalera?
1 Si, me limita mucho
2 Si, me limita un poco
3 No, no me limita nada
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7. Su salud actual, ¢le limita para subir un solo piso por la escalera?
1 Si, me limita mucho
2 Si, me limita un poco
3 No, no me limita nada

8. Su salud actual, ¢le limita para agacharse o arrodillarse?
1 Si, me limita mucho
2 Si, me limita un poco
3 No, no me limita nada

9. Su salud actual, ¢le limita para caminar un kilbmetro o mas?
1 Si, me limita mucho
2 Si, me limita un poco
3 No, no me limita nada

10. Su salud actual, ¢le limita para caminar varias manzanas (varios centenares de metros)?
1 Si, me limita mucho
2 Si, me limita un poco
3 No, no me limita nada

11. Su salud actual, ¢le limita para caminar una sola manzana (unos 100 metros)?
1 Si, me limita mucho
2 Si, me limita un poco
3 No, no me limita nada

12. Su salud actual, ¢le limita para bafiarse o vestirse por si mismo?
1 Si, me limita mucho
2 Si, me limita un poco
3 No, no me limita nada

LAS SIGUIENTES PREGUNTAS SE REFIEREN A PROBLEMAS EN SU TRABAJO O
EN SUS ACTIVIDADES COTIDIANAS.

13. Durante las 4 Gltimas semanas, ¢tuvo que reducir el tiempo dedicado al trabajo o a sus
actividades cotidianas, a causa de su salud fisica?

1Si

2 No
14. Durante las 4 ultimas semanas, ¢hizo menos de lo que hubiera querido hacer, a causa de su
salud fisica?

1Si

2 No
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15. Durante las 4 Gltimas semanas, ¢tuvo que dejar de hacer algunas tareas en su trabajo o en
sus actividades cotidianas, a causa de su salud fisica?

1Si

2 No

16. Durante las 4 ultimas semanas, ¢tuvo dificultad para hacer su trabajo o sus actividades
cotidianas (por ejemplo, le costé mas de lo normal), a causa de su salud fisica?

1Si

2 No

17. Durante las 4 ultimas semanas, ¢tuvo que reducir el tiempo dedicado al trabajo o a sus
actividades cotidianas, a causa de algun problema emocional (como estar triste, deprimido, o
nervioso?

1Si

2 No

18. Durante las 4 ultimas semanas, ¢hizo menos de lo que hubiera querido hacer, a causa de
algun problema emocional (como estar triste, deprimido, o nervioso)?

1Si

2 No

19. Durante las 4 ultimas semanas, ¢no hizo su trabajo o sus actividades cotidianas tan
cuidadosamente como de costumbre, a causa de algin problema emocional (como estar triste,
deprimido, o nervioso)?

1Si

2 No

20. Durante las 4 ultimas semanas, ¢hasta qué punto su salud fisica o los problemas
emocionales han dificultado sus actividades sociales habituales con la familia, los amigos, los
Vecinos u otras personas?

1 Nada

2 Un poco

3 Regular

4 Bastante

5 Mucho

21. ; Tuvo dolor en alguna parte del cuerpo durante las 4 Gltimas semanas?
1 No, ninguno
2 Si, muy poco
3 Si, un poco
4 Si, moderado
5 Si, mucho
6 Si, muchisimo
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22. Durante las 4 ultimas semanas, ¢hasta qué punto el dolor le ha dificultado su trabajo
habitual (incluido el trabajo fuera de casa y las tareas domésticas)?

1 Nada

2 Un poco

3 Regular

4 Bastante

5 Mucho

LAS PREGUNTAS QUE SIGUEN SE REFIEREN A COMO SE HA SENTIDO Y COMO
LE HAN IDO LAS COSAS DURANTE LAS 4 UL'J'IMAS SEMANAS. EN CADA
PREGUNTA RESPONDA LO QUE SE PAREZCA MAS A COMO SE HA SENTIDO
USTED.

23. Durante las 4 ultimas semanas, ¢cuanto tiempo se sintio lleno de vitalidad?
1 Siempre
2 Casi siempre
3 Muchas veces
4 Algunas veces
5 Solo alguna vez
6 Nunca

24. Durante las 4 ultimas semanas, ¢cuanto tiempo estuvo muy nervioso?
1 Siempre
2 Casi siempre
3 Muchas veces
4 Algunas veces
5 Solo alguna vez
6 Nunca

25. Durante las 4 Gltimas semanas, ¢cuanto tiempo se sintié tan bajo de moral que nada podia
animarle?

1 Siempre

2 Casi siempre

3 Muchas veces

4 Algunas veces

5 Solo alguna vez

6 Nunca

26. Durante las 4 Gltimas semanas, ¢cuanto tiempo se sintié calmado y tranquilo?
1 Siempre
2 Casi siempre
3 Muchas veces
4 Algunas veces
5 Solo alguna vez
6 Nunca
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27. Durante las 4 ultimas semanas, ¢cuanto tiempo tuvo mucha energia?
1 Siempre
2 Casi siempre
3 Muchas veces
4 Algunas veces
5 Solo alguna vez
6 Nunca

28. Durante las 4 Gltimas semanas, ¢cuanto tiempo se sintié desanimado y triste?

1 Siempre

2 Casi siempre

3 Muchas veces
4 Algunas veces
5 Sélo alguna vez
6 Nunca

29. Durante las 4 Gltimas semanas, ¢cuanto tiempo se sinti¢ agotado?
1 Siempre
2 Casi siempre
3 Muchas veces
4 Algunas veces
5 Sélo alguna vez
6 Nunca

30. Durante las 4 Gltimas semanas, ¢cuanto tiempo se sintio feliz?
1 Siempre
2 Casi siempre
3 Algunas veces
4 S6lo alguna vez
6 Nunca

31. Durante las 4 Gltimas semanas, ¢cuanto tiempo se sintié cansado?
1 Siempre
2 Casi siempre
3 Algunas veces
4 S6lo alguna vez

32. Durante las 4 ultimas semanas, ;con qué frecuencia la salud fisica o los problemas
emocionales le han dificultado sus actividades sociales (como visitar a los amigos o

familiares)?
1 Siempre
2 Casi siempre
3 Algunas veces
4 S6lo alguna vez
5 Nunca
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POR FAVOR, DIGA SI LE PARECE CIERTA O FALSA CADA UNA DE LAS

SIGUIENTES FRASES.

33. Creo que me pongo enfermo mas facilmente que otras personas.

1 Totalmente cierta
2 Bastante cierta

3 Nolo sé

4 Bastante falsa

5 Totalmente falsa

34. Estoy tan sano como cualquiera.
1 Totalmente cierta
2 Bastante cierta
3 Noloseé
4 Bastante falsa
5 Totalmente falsa

35. Creo que mi salud va a empeorar.

1 Totalmente cierta
2 Bastante cierta

3 Nolo sé

4 Bastante falsa

5 Totalmente falsa

36. Mi salud es excelente.
1 Totalmente cierta
2 Bastante cierta
3 Noloseé
4 Bastante falsa
5 Totalmente falsa
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ANEXO E

Puntuacién de Rodnan modificado

Esclerodactilia 3 dedo mano Derecho _ Esclerodactilia 3 dedo Izquierdo
Esclerosis dorso Derecho _ Esclerosis dorso lzquierdo

Esclerosis antebrazo Derecho Esclerosis antebrazo lzquierdo

Esclerosis brazo Derecho Esclerosis brazo Izquierdo

Esclerosis Torax __ Esclerosis Abdomen _ Esclerosis Cara

Esclerosis muslo Derecho _ Esclerosis muslo Izquierdo

Esclerosis pierna Derecho Esclerosis pierna Izquierdo

Esclerosis pie Derecho Esclerosis pie Izquierdo

Esclerodactilia 3 dedo pie Derecho _ Esclerodactilia 3 dedo pie Izquierdo

Puntuacion total:

Esclerodermia limitada

Esclerodermia difusa
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ANEXO 1

Tabla 1: Caracteristicas de pacientes con esclerodermia.

Variables
Sexo
Femenino
Masculino
Estado Civil
Soltero
Casado
Concubino
Viudo
Divorciado
Grado de Instruccion
Primaria
Secundaria
Universitario o Técnico
Ocupacion
Empleado
Desempleado
Jubilado
Estrato socioeconémico
1
i
v
Vv

N:

62

56

20

24

31

23

26
33

22
28

100%

90,3%
9,7%

32,3%
38,7%
14,5%
8,1%
6,5%

50%
37,1%
12,9%

41,9%
53,2%
4,8%

12,9%
35,3%
45,2%
6,5%
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ANEXO 2

Tabla 2: Caracteristicas clinicas de los pacientes con esclerodermia.

Variables
Subtipo
Variedad limitada
Variedad difusa
Manifestaciones clinicas
Gastrointestinales (disfagia motora, reflujo gastroesofagico,
estrefiimiento)
Articulares (artralgias, artritis, frote tendinosos)
Pulmonares (fibrosis pulmonar)
Cardiacas (hipertension pulmonar, insuficiencia cardiaca
derecha, pericarditis)
Renales (crisis renal)
Cuténeas
Acroesclerosis
Fendémeno de Raynaud
Esclerodactilia
Leucodermia
Ulceras digitales
Telangiectasias
Calcinosis cutis
Comorbilidades
Hipertensidn arterial
Enfermedad Ulcero-péptica
Enfermedad renal
Diabetes mellitus
Enfermedad hepaética
Enfermedad cerebrovascular

Enfermedad vascular periférica

N: 62

52
10

53

37
12
10

61
61
60
57
53
43
23

100%

83,9%
16,1%

85,5%

59,7%
19,4%
16,1%

3,2%
98,4%
98,4%
96,8%
91,9%
85,5%
69,4%
37,1%

9,7%

30,6%
17,7%
8,1%
6,5%
6,5%
3,2%
3,2%
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ANEXO 3

Tabla 3: Clasificacion del engrosamiento cutaneo segun el puntaje de Rodnan

modificado en pacientes con esclerodermia.

Variables N: 62 100%
Leve (0-16 puntos) 54 87,1%
Moderado (17-34 puntos) 7 11,3%
Severo (35-51 puntos) 1 1,6%
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ANEXO 4

Tabla 4: Calidad de vida segun cuestionario de salud SF-36.

Escala 0 (peor) a 100 (mejor)

Variables

Funcion fisica
Rol fisico
Rol emocional
Vitalidad
Salud mental
Funcién social
Dolor corporal

Salud general

Puntaje
Media DE
49,27 + 25,50
51,61 + 42,67
59,65 + 47,96
47,98 + 22,09
66,26 +19,92
70,97 + 24,87
59,23 + 25,10
47,90 +19,15
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ANEXO 5

Tabla 5: Afectacion de la calidad de vida seguin Indice de calidad de vida en

dermatologia (ICVD) en pacientes con esclerodermia.

Variables
Ninguna afectacion
Leve

Moderada

Severa

Muy severa

N: 62
12
26
15
8
1

100%
19,4%
41,9%
24,2%
12,9%
1,6%
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ANEXO 6

Tabla 6: Correlacion entre el Indice de calidad de vida en dermatologia (ICVD) y

el cuestionario SF-36 en pacientes con esclerodermia.

Rho de Spearman

Variables

Cuestionario SF-36

Funcioén fisica

Rol fisico

Rol emocional

Vitalidad

Salud mental

Funcién social

Dolor corporal

Salud general

Coeficiente de correlacion
Sig. (Bilateral)
N
Coeficiente de correlacion
Sig. (Bilateral)
Coeficiente de correlacion
Sig. (Bilateral)
Coeficiente de correlacion
Sig. (Bilateral)
Coeficiente de correlacion
Sig. (Bilateral)
Coeficiente de correlacion
Sig. (Bilateral)
Coeficiente de correlacion
Sig. (Bilateral)
Coeficiente de correlacion
Sig. (Bilateral)
Coeficiente de correlacion
Sig. (Bilateral)

Puntaje ICVD
1,000

62
-0,402**
0,001
-0,340**
0,007
-0,380**
0,002
-0,262*
0,040
-0,369**
0,003
-0,401**
0,001
-0,214
0,095
-0,546**
0,000

** La correlacion es significativa al nivel 0,01

* La correlacion es significativa al nivel 0,05
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ANEXO 7

Gréfico 7: Correlacion entre el ICVD y el puntaje de Rodnan modificado
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ANEXO 8

Gréfico 8: Relacion entre la calidad de vida segun el

cuestionario de salud SF-36 y el engrosamiento cutaneo.
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