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l.- INTRODUCCION

Debido a los avances que ha tenido la pediatria en el diagndéstico y tratamiento
de enfermedades reumatoldgicas cronicas, se ha incrementado la expectativa
de vida de los escolares y adolescentes con una enfermedad crénica. Como
resultado de esto, se observa una poblacion pediatrica creciente sobreviviente
de padecimiento cronicos, los cuales afectan su calidad de vida por lo que es
preciso evaluar a los pacientes en una forma integral, no solo su capacidad
fisica sino ademas en su contexto social y de salud mental, motivo por el cual
el termino calidad de vida ha venido cobrando importancia, contando en la
actualidad con instrumentos para su evaluacion, teniendo estos en comun el
ser validos reproducibles y confiables, destacandose que debe ser el escolar y
adolescente portador de la enfermedad crénica el que debe emitir el juicio

perceptivo de la calidad de vida y no sus padres o médicos tratantes.

Es durante las ultimas décadas que el termino calidad de vida ha emergido

como un atributo de la investigacion clinica.

Modificando en el medico el interés no solo por la sobrevida y tratamiento de
sus pacientes, sino ademas en su bienestar y en ultimas fechas se ha utilizado

como indicador de la calidad de atencién medica.

Es por ello que se evaluara la relacién entre la actividad de la enfermedad y la

calidad de vida del escolar y adolescente portador de dermatomiositis juvenil



(DMJ), siendo esta una de las enfermedades crénicas del tejido conectivo que
se presentan en la nifiez y adolescencia en nuestra poblacién de estudio, la
cual es causa importante de limitacion funcional y discapacidad para realizar

actividades de la vida cotidiana afectando su calidad de vida.

El presente trabajo detalla los objetivos, justificacion, marco conceptual,
aspectos metodoldgicos, analisis estadistico, resultados, conclusiones vy

recomendaciones.

Se espera que ademas de contribuir al conocimiento cientifico los resultados de
este estudio aporten datos que permitan mejorar la atencion y salud de los

nifios y adolescentes.



Il.- ANTECEDENTES

Las miopatias inflamatorias idiopaticas juveniles (MIlJ) son un grupo raro de
enfermedades del tejido conectivo, presumiblemente de origen auto inmune
que afectan a los nifios.®” La dermatomiositis juvenil (DMJ) es la mas comun
de este grupo de miopatias que ocurre durante la nifiez con una incidencia

estimada de 2-3 por millén de nifios por afio.

La DMJ es una enfermedad multisistémica de etiologia incierta que resulta en
una inflamacion no supurativa de musculo estriado, piel y el tracto
gastrointestinal. Esta caracterizada en un curso temprano por una vasculitis de
pequefios vasos con severidad variada y en forma tardia por el desarrollo de

calcinosis. @

En la DMJ la afectacion de la microvasculatura del masculo esquelético y la
piel, llevan a la debilidad muscular y las alteraciones dérmicas tipicas.
Generalmente los sintomas de debilidad, sensibilidad y rigidez muscular siguen
a las manifestaciones dermatoldgicas. En general la edad de inicio tiene dos
picos, entre los 5y 9 afios y entre los 11 y 14 afios. En todos los grupos existe

predominancia en las mujeres.



La etiologia de la DMJ es todavia desconocida. En un inicio se ha asociado con
agentes infecciosos, particularmente con Coxsackie virus y Borrelia burgdorferi.
A pesar de la evidencia serolégica de la infeccidon por el virus coxsackie, la
busqueda de genoma viral en células de pacientes con DMJ por reaccion en
cadena de la polimerasa no ha sido provechosa. ©® La sobre expresién de la
proteina bcl-2 en muestras de musculo de pacientes con DMJ ha sido
reportada, sugiriendo el papel de la desregulacién en la apoptosis de las
miofibrillas en la patogénesis de la enfermedad. ©® Una vasculitis mediada por
complejos inmunes es el evento clave en la DMJ, y la lesion celular endotelial
esta apoyada por los altos niveles circulantes del antigeno relacionado al factor

VIII, fibropéptido Ay C3. ©®

La debilidad muscular proximal y las erupciones cutaneas, eritema en
heliotropo de los parpados superiores y las papulas de Gottron, son
patognomonicos de la DMJ y apoyan fuertemente el diagnostico. La calcinosis
es una de las secuelas caracteristicas de la DMJ y causa de una incapacidad

severa en un tercio de los pacientes. ©

El diagnostico depende del uso de 5 criterios: erupcion cutdnea caracteristica
(papulas de Gottron, heliotropo), debilidad muscular proximal, elevacion de
enzimas musculares, cambios miopaticos en una electromiografia y biopsia

muscular tipica.



Antes de 1960, el prondstico de la enfermedad era pobre, con més de un tercio
de los pacientes muriendo durante el curso de la enfermedad, un tercio
desarrollando limitaciones fisicas permanentes y un tercio recuperandose

completamente. )

En las ultimas décadas, la mortalidad ha disminuido significativamente y ha
habido una mejoria en el pronostico funcional debido a un diagndstico
temprano y tratamiento mas efectivo. A pesar de esto la DMJ esta asociada
todavia con una considerable morbilidad y discapacidad funcional a largo plazo.
Con el descenso en la mortalidad, la atencion ha cambiado hacia la mortalidad

y el pronéstico funcional a largo plazo. ¢ "®

Existen pocas valoraciones validadas tanto de datos clinicos como de
laboratorio que sean fuente fidedigna para evaluar la actividad de la

enfermedad y la calidad de vida en nifios diagnosticados con DMJ. 19

Es ahora generalmente acordado, que para captar la totalidad de los efectos de
la enfermedad o su tratamiento sobre un nifio o adolescente con una
enfermedad sistémica del tejido conectivo, es requerida la valoracién de la
actividad de la enfermedad, el dafio acumulado auto-valorado por el paciente

y/o el reporte de la calidad de vida por un padre o familiar cercano. %



La actividad de la enfermedad ha sido definida como el conjunto de
manifestaciones reversibles que resultan directamente por el proceso
inflamatorio de la enfermedad, mientras que el dafo de la enfermedad esta
reflejado en un cambio irreversible (o al menos persistente) y acumulativo en
un érgano o sistema anatémico, fisiologia, patologia o funciéon lo cual puede
resultar de la previa actividad de la enfermedad, complicaciones del tratamiento

y condiciones co-mérbidas. ‘2

La calidad de vida es un amplio concepto que se refiere al estado de bienestar

fisico, mental, emocional y social y el medio ambiente familiar. **

La valoracion simultanea de la actividad de la enfermedad y el dafio
acumulado no solo se toma en cuenta para una mejor comparacion entre los
ensayos terapéuticos de diferentes agentes, sino también ayuda para averiguar
si 0 no los tratamientos cuales mejoran la enfermedad de la actividad pueden
resultar en incremento del dafio. La importancia de la medicion de la calidad de
vida en nifios y adolescentes con una enfermedad crénica ha sido reconocida
cada vez mas para entender su percepcion del impacto de la enfermedad y el

tratamiento en su vida. ¥

El concepto de calidad de vida ha venido cobrando importancia debido a una
mayor sobrevida a expensas de personas con algun grado de discapacidad, y

de personas con enfermedades cronicas que padecen los efectos de su



enfermedad y del mismo tratamiento. Debido a que la calidad de vida se basa
en mediciones blandas con una carga variable de subjetividad, se requieren de
métodos de evaluacion validos, reproducibles y confiables. EI mejor
conocimiento de las evaluaciones para medir calidad de vida permitir4
incorporar estos instrumentos en la evaluacién integral del paciente, en la

conduccion de ensayos clinicos y en la investigacion de servicios de salud.



lll.- MARCO TEORICO

La medicion de la calidad de vida presenta retos metodolégicos que se han
venido resolviendo y que han permitido desarrollar instrumentos aplicables a
diversas enfermedades y poblaciones. Los problemas metodolégicos que
enfrenta la medicién de la calidad de vida son dos; primero, que se trata de
medidas consideradas “blandas”, y en segundo, que no hay un valor de
referencia estandar de oro contra el cual se pueda comparar. Los instrumentos
para medir la calidad de vida disponibles actualmente son confiables y
constituyen una herramienta complementaria para evaluar la respuesta al

tratamiento. t®

Existen pocas valoraciones validadas tanto de datos clinicos como de
laboratorio que sean fuente fidedigna para evaluar la actividad de la

enfermedad y la calidad de vida en nifios diagnosticados con DMJ. 19

Actualmente el Childhood Health Assessment Questionnaire (CHAQ) y el
Childhood Miositis Assessment Scores (CMAS) son pruebas aceptadas para
medir la habilidad funcional en pacientes con DMJ. EI CMAS esta
especificamente designado para valorar las consecuencias funcionales de la
resistencia y fuerza muscular proximal. EI CHAQ es un cuestionario el cual
mide el grado de discapacidad para realizar actividades de la vida diaria .
Ademas de estas medidas especificas para el pronostico de la discapacidad
funcional, Miller et al *” propusieron el uso de el Child Health Questionnaire

(CHQ) como una herramienta genérica para medir el pronostico de la



enfermedad en pacientes con miopatias inflamatorias, tales como la DMJ. El

CHQ mide el bienestar fisico y psicosocial del nifio.

Feldman et al ®® han demostrado que el CHAQ, puede ser usado como una
valoracion de la funcioén fisica en pacientes con DMJ. En este estudio el CHAQ
fue validado en una poblacion de 37 nifios con diagnostico de DMJ y se
demostré que tuvo una buena correlacion con la actividad de la enfermedad y
ser confiable en pacientes quienes no han tenido un mejoria clinica en la fuerza

muscular.

En otro estudio Huber et al ® demostraron también que el CHAQ, es una

valoracién valida para la funcién fisica en pacientes con MilJ y DMJ.

En México en 1996 se valido el cuestionario de tipo genérico COOP-Darmouth
para evaluar el estado biopsicosocial en escolares y adolescentes con
enfermedad crénica, encontrando que la calidad de vida se puede medir en

forma similar a como se hace en adultos. *®

En cuanto a la actividad de la enfermedad las valoraciones disponibles se
enfocan en la fuerza muscular y no cuantifican los niveles de afectacion
cutanea. Ya que la valoracion de la fuerza muscular es problematica en nifios
menores de 4 afios, dichas valoraciones son tipicamente usadas en pacientes

que son mayores. 9



Publicaciones recientes se han enfocado en identificar las variables mas
importantes para valorar la actividad de la enfermedad asi como el dafio tisular.
(20.2) 'Recientemente se ha documentado que las manifestaciones cutaneas en
DMJ estan fuertemente asociadas con la evidencia del trastorno sistémico en la
morfologia de los vasos sanguineos, fortaleciendo de asi la importancia de la
inclusion de la extension y severidad de la afectacion cutdnea en la valoracion

de la actividad de la enfermedad. ?

El Juvenile Myositis Clinic at Northwestern University Medical School's
Children’s Memorial Hospital (Chicago, lllinois) ha evaluado mas de 200 nifios
con DMJ usando una valoracion rapida del estado clinico de cada nifio descrito
como una medida de la actividad de la enfermedad. Esta valoracion el Disease
Activity Score (DAS) ha demostrado ser un indicador sensible del dafio
vascular mediado por complejos inmunes. ® 29" También el DAS refleja la
activacion clinica y inmunoldgica, incluso cuando los usuales indicadores de
actividad de la enfermedad por laboratorio ( niveles de enzimas musculares)

estan dentro de rangos normales %

Bode et al ™ realizaron un andlisis del DAS para valorar la validez y
consistencia como instrumento para valorar la actividad de la enfermedad en
pacientes con DMJ. Reportaron que esta herramienta puede ser usada
clinicamente para estimar la actividad de la enfermedad en pacientes de

cualquier edad con DMJ.



El DAS exhibi6 evidencia de una buena validez y consistencia. La combinacion
de las valoraciones de piel y fuerza muscular le adafien a este instrumento la

utilidad en la evaluacion de nifios con DMJ. 9



IV.- PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

Aunque se conoce que la dermatomiositis juvenil es una enfermedad crénica
que afecta la calidad de vida, los estudios realizados en escolares y
adolescentes no han concluido si la actividad de la enfermedad se relaciona
con una mayor afectacién en la percepcion de la calidad de vida en pacientes

con dermatomiositis juvenil.

PREGUNTA DE INVESTIGACION

¢ Existe relacion entre la actividad de la enfermedad y la percepcion de la

calidad de vida en los pacientes con dermatomiositis juvenil?



V.- JUSTIFICACION

El Hospital Infantil de México es un centro de concentracion nacional que
atiende en este momento pacientes con dermatomiositis juvenil en los
cuales se sabe existe limitacion funcional e incapacidad para realizar
actividades cotidianas con afectacion en su calidad de vida en grado variable.
Existen multiples reportes acerca de la evaluacion de la actividad de la
enfermedad y la calidad de vida en pacientes con miopatias idiopaticas
inflamatorias, los cuales estan realizados fundamentalmente en adultos y
existen pocos reportes en nifos y adolescentes. La finalidad del presente
estudio es demostrar la relacion entre la actividad de la enfermedad y la
forma en que esta influye en la percepcién de la calidad de vida en pacientes

con dermatomiositis juvenil.



VI.- OBJETIVOS

Evaluar la relacién entre la actividad de la enfermedad y la percepcién de la

calidad de vida en pacientes con dermatomiositis juvenil.

Identificar la o las dimensiones de calidad de vida que mas afectan la

percepcion de calidad de vida en los pacientes con dermatomiositis juvenil.



VIl. MATERIAL Y METODOS

a) Lugar donde se realizara el estudio:
Hospital Infantil de México Federico GOmez Santos, Secretaria de Salud y
Asistencia, México, Distrito Federal.

b) Disefio de estudio

Estudio descriptivo, observacional, transversal para evaluar la relacion entre
actividad de la enfermedad y la percepcién de la calidad de vida en un grupo
de escolares y adolescentes con dermatomiositis juvenil mediante la
aplicacion de el cuestionario DAS y Coop Darmouth respectivamente.

c) Poblacion de estudio:

Pacientes pediatricos con diagndstico de dermatomiositis juvenil.

d) Poblacion objetivo (muestra):

Los pacientes con diagnéstico de dermatomiositis juvenil que acudan a la
consulta de reumatologia pediatrica del Hospital Infantil de México Federico
Gomez de 1° de septiembre 2006 al 31 mayo 2007.

e) Criterios de inclusion:

1. Edad de 8 a 17 afios.

2. Cualquier género.

3. Diagnostico de dermatomiositis juvenil de acuerdo con los criterios
de Bohan y Peter que acudan a la Clinica de Enfermedades por

Dafio Inmunolégico (CEDI)



4. Los pacientes que firmen la carta de consentimiento informado.

f) Criterios de exclusion:

1. Pacientes con diagndstico de cualquier otra enfermedad reumatoldgica
asociada.

2. Que no acepten participar en el estudio.

3. Que no sepan leer ni escribir

g) Variables

ACTIVIDAD DE LA ENFERMEDAD: Concepto multidimensional que se
refiere a la evaluacion de las manifestaciones reversibles que resultan
directamente de la inflamacién en musculos y piel mediante la aplicacion del
cuestionario especifico DAS que consiste en 19 preguntas en dos apartados,
debilidad muscular con puntuacién posible de 0-11 y alteraciones dérmicas
con valor posible de 0-9 y con un puntaje total posible de 0-20, dependiendo
del puntaje obtenido se categorizara la actividad de la enfermedad en:

0-4 sin actividad

5-9 actividad leve
10-14 actividad moderada
15-20 actividad severa
DIMENSIONES:

Estado funcional: dimensién de la actividad de la enfermedad la cual se evalua
mediante 4 categorias con valor de 0 a 3

Funcion normal, capaz de ir a la escuela, mantener amistades, Limitacion leve,
se cansa después de caminar algunas cuadras, fatiga general, Limitacion
moderada, requiere asistencia para subir escaleras, realizar actividades de la
vida diaria, Limitacion severa, requiere de silla de ruedas, incapaz de atender la

escuela, subir escaleras, etc.



Debilidad: dimension de la actividad de la enfermedad la cual se evalla
mediante 8 areas con valor de 1 cada una si estan presentes. a) Debilidad
muscular de flexores cervicales, b) Debilidad muscular escapular, c) Debilidad
muscular proximal de miembros superiores, d) Debilidad muscular proximal de
miembros inferiores, e) Signo de Gower, f) alteracion en la marcha, g) Dificultad

para tragar, h) Voz nasal.

Tipo de afectacion de piel: dimensién de la actividad de la enfermedad la cual
se evalla mediante cinco categorias con valor de 0 a 4. Ausente o resuelto
completamente, Solo cambios atroficos, Eritema leve, Eritema moderado,

Eritema severo.

Distribuciéon de la afectacion de la piel: dimensién de la actividad de la
enfermedad la cual se evalla mediante 4 categorias con valor de 0 a 3.

Ninguno, Focal, Difuso, Generalizado.

Vasculitis: dimension de la actividad de la enfermedad la cual se evalla
mediante 7 categorias con valor de 1 si se encuentra presente cualquiera. a)
Eritema en parpados, b) Dilatacion de capilares en parpados, ¢) Trombosis en
parpados, d) Eritema del lecho ungueal, e) Telangectasias en ufias, f) Vasculitis

en paladar, g) Otras



Papulas de Gottron: dimension de la actividad de la enfermedad la cual se
evalla mediante 4 categorias con valor de 1 cada una si se encuentra

presente. Ausente, Leve, Moderada, Severa.

CALIDAD DE VIDA: concepto multidimensional que incluye la evaluacion de la
salud fisica, salud mental, funcionalidad en las actividades sociales,
funcionalidad en las actividades de rol o papel, percepcion general de sentirse
bien, dolor, imagen corporal y satisfaccion con la atencién de la salud,
mediante la aplicacion de 13 preguntas con cinco opciones cada pregunta con
valor de 1-5, dependiendo del puntaje obtenido se categorizara la percepcion
de la calidad de vida en:

13-23 muy buena

24-35 buena

36-47 regular

48-59 mala

60-65 muy mala

DIMENSIONES

Salud fisica: dimension de la calidad de vida la cual se evalia mediante la
pregunta ¢ Cual de las siguientes actividades has podido realizar por lo menos
durante 10 minutos? con valor de 1-5. 1.- Correr muy rapido, 2.- Correr rapido,
3.- Caminar a paso regular, 4.- Caminar a paso lento y 5.- Caminar a paso muy

lento. Mediante una escala analoga visual.



Salud mental: dimension de la calidad de vida la cual se evalia mediante 2
preguntas: ¢con que frecuencia has platicado con alguien de tu familia sobre
los que sientes? Con valor de 1 a 5. 1.- Todo el tiempo, 2.- la mayor parte del
tiempo, 3.- Algunas veces, 4.- Muy pocas veces, 5.- casi nunca. ¢Con que
frecuencia te has sentido triste 0 desanimado (a)? cada pregunta con valor de 1
a 5. 1.- Nunca, 2.- Pocas veces, 3.- Algunas veces, 4.- La mayor parte del

tiempo, 5.- Todo el tiempo. Mediante una escala anéloga visual.

Funcionalidad en las actividades sociales: dimension de la calidad de vida la
cual se evalia mediante 2 preguntas: ¢(Coémo son las relaciones con tus
amigos (as)? con un valor de 1 a 5. 1.- Muy buenas, 2.- Buenas, 3.- Regulares,
4.- Malas, 5.- Muy malas. ¢ Con que frecuencia ha estado alguien de tu familia
contigo para cuidarte cuando necesitas ayuda? Cada pregunta con valor de 1-
5. Todo el tiempo, 2 .- La mayor parte del tiempo, 3.- Algunas veces, 4.- Pocas

veces y 5.- Casi nunca. Mediante una escala anéloga visual.

Funcionalidad en las actividades de rol o papel: dimension de la calidad de vida
la cual se evalla mediante 2 preguntas: ¢tu forma de ser o de actuar te ha
causado problemas con otras personas? y ¢con que frecuencia vas a la
escuela? Con un valor de 1 a 5. 1.- Casi nunca, 2.- Pocas veces, 3.- Algunas
veces, 4.- La mayor parte del tiempo y 5.- Todo el tiempo. Mediante una escala

analoga visual.



Percepcion general del sentirse bien: dimension de la calidad de vida la cual se
evalla mediante 3 preguntas: ¢ Cémo la has pasado?, ¢ Como te sientes hoy? y
¢,Qué tan cansado te sientes hoy?, con un valor de 1-5. 1.- Muy bien, 2.- Bien,

3.- Regular, 4.- Mal, 5.- Muy mal. Mediante una escala analoga visual.

Dolor: dimensién de calidad de vida la cual se evalia mediante la pregunta
¢, Cuanto dolor tienes hoy?, con valor de 1-5. 1.- Ninguno, 2.- Dolor muy leve,
3.- Dolor leve, 4.- Dolor moderado, 5.- Dolor severo. Mediante una escala

analoga visual.

Imagen corporal: dimensién de la calidad de vida la cual se evalia mediante la
pregunta ¢ Cémo te has sentido con tu apariencia fisica? con un valor de 1 a 5.
1.- Muy satisfecho (a), 2.- Satisfecho (a), 3.- Regularmente satisfecho (a), 4.-

Poco satisfecho (a), 5.- Insatisfecho (a). Mediante una escala analoga visual .

Satisfaccion con la atencién a la salud: dimensién de la calidad de vida la cual
se evalla mediante la pregunta ¢ Cémo te sentiste con la atencién que recibiste
en este hospital? con valor de 1 a 5. 1.- Muy bien, 2.- Bien, 3.- Regular, 4.- Mal,

5.- Muy mal. Mediante una escala analoga visual

Dermatomiositis juvenil: Todos aquello escolares y adolescentes entre 6 y 16
afos 11 meses con diagnostico establecido de acuerdo a los criterios de Bohan

y Peter. Que sean tratados en la consulta externa de la CEDI.



EDAD: Tiempo de vida en afios y meses cumplidos a la fecha de la aplicacién

del cuestionario

SEXO: Fenotipo obtenido por la exploracion fisica.

h) Descripcion general del estudio

Por medio de una carta de consentimiento informado (anexo) solicitamos a los
padres de los pacientes autorizacion firmada para la aplicacion de los
cuestionarios DAS y COOP-Darmouth, los cuales se aplicaran a los pacientes
con diagnostico de DMJ que acudan a la CEDI del Hospital Infantil de México
Federico GOmez Santos, los cuestionarios seran aplicados por el medico

residente de Reumatologia encargado de la tesis.

i) Analisis estadistico

Utilizamos el programa SPSS 15.0S realizando analisis descriptivo con
porcentajes y frecuencias para sexo, actividad de la enfermedad, dimensiones
de la percepcion de calidad de vida, edad, asi como percepciéon de calidad de

vida.

j) Factibilidad y aspectos éticos.

Es factible la realizacién del estudio debido a que se cuenta con pacientes con

DMJ para la aplicacion de los cuestionarios DAS y Coop-Darmouth los cuales

se encuentran validados y aceptados como un instrumento especifico y



genérico respectivamente para su aplicacidon en la evaluacion de la actividad de

la enfermedad y la calidad de vida.

Este trabajo de investigacion cumple con los principios éticos de la
investigacion médica. Como se trata de informacion recolectada a partir de
cuestionarios no conlleva riesgos para la salud de los nifios. La informacién
recolectada sera utilizada soélo para fines de la investigacion manteniendo la
confidencialidad de los datos, de tal manera que no implica riesgo para ninguna

persona que participe contestando el cuestionario.



VIIl.- RESULTADOS

En este estudio evaluamos un total de 21 pacientes con dermatomiositis juvenil
en la consulta de reumatologia pediatrica del Hospital Infantii de México
Federico Gébmez en un periodo comprendido entre el 1° de septiembre 2006 al
31 mayo 2007 donde encontramos en relacion al sexo femenino un 57.1% (12),

sexo masculino en 42.9% (9) (Tablal).

En lo referente a la edad se encontr6é una moda de 10 afios con porcentaje de

19% y rango de 7 a 17 afios.

Tabla 1. Datos demograficos de pacientes con dermatomiositis juvenil.

Sexo n (%)
Masculino 9 (42.9)
Femenino 12 (57.1)

Edad (afios)

Moda (rango)

Masculino 16 (10-16)
Femenino 15 (7-17)
Total 10 (7-17)




En cuanto a la percepcion de la calidad de vida se encontr6, muy buena en

42.9% (9), buena en 42.9% (9) y regular en 14.3% (3). (Grafica 1)

Grafica 1. Calidad de vida en pacientes con dermatomiositis juvenil.

Muy buena Buena 24-35 Regular 36-47 Mala 48-59 Muy mala 60-
13-23 65

En lo que se refiere a las dimensiones de calidad de vida encontramos como
dimension mas afectada la percepcion general de sentirse bien en 24.6% de
los encuestados, seguida de salud mental en 18.48%, funcionalidad en las
actividades de rol o papel con 13.57%, funcionalidad en las actividades
sociales en 11.22%, dolor con 10.6%, salud fisica en 8.8%, imagen corporal

con 8.3% y satisfaccion con la atencion a la salud en un 4.5%. (Gréfica 2)




Grafica 2. Dimensiones o caracteristicas de calidad de vida afectadas.
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En lo que respecta a la actividad de la enfermedad se encontré sin actividad en
57.1% (12), actividad leve con 19% (4), actividad moderada en 14.3% (3) y

actividad severa en 9.5% (2). (Grafica 3)

Grafica 3. Actividad de la enfermedad en pacientes con dermatomiositis

Sin actividad 0-3 Actividad leve 4-9  Actividad moderada Actividad severa 16-
10-15 20




Al evaluar a los pacientes con dermatomiositis juvenil activa se encontré6 una
calidad de vida buena en 66.6%, muy buena en 22.2%, regular con 11.1% y no

se observaron pacientes con mala o muy mala calidad de vida. (Grafica 4)

Grafica 4. Calidad de vida en pacientes con dermatomiositis juvenil activa.
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No se encontro relacion significativa entre la percepcion de calidad de vida y la
presencia de actividad de la enfermedad con un valor de p= 0.464. Asi mismo
tampoco se observo relacion significativa entre la edad de los pacientes

encuestados y la percepcion de la calidad de vida con una p= 0.560.



IX.- DISCUSION

Debido a los avances médicos en el campo de la pediatria tenemos en la
actualidad una poblacién pediatrica creciente portadora de enfermedades
cronicas, siendo en nuestro servicio la DMJ una de las enfermedades de
evolucion crénica que se atienden en el grupo de escolares y adolescentes, por
lo que es de interés evaluar la calidad de vida en estos pacientes debido a que
su capacidad cognoscitiva es capaz de evaluar su propia percepcion de calidad
de vida, ya que debe ser el propio paciente el que evalué su percepcion de

calidad de vida y no sus padres o médicos tratantes.

En lo que respecta a la distribucion por sexo y edad de nuestros pacientes con
dermatomiositis juvenil se documentaron datos muy similares a lo reportado en

otras series. ®®

En nuestro estudio observamos una buena y muy buena calidad de vida en un
42.9% respectivamente y regular con 14.3%, no se encontré mala ni muy mala
calidad de vida, en contraste al relacionarlo con un estudio realizado en el
hospital de pediatria del centro médico nacional SXXI del IMSS donde
reportaron un grupo de pacientes con enfermedad crénica (leucemia
linfoblastica aguda, insuficiencia renal crénica terminal y tumores sdlidos)
calidad de vida regular y buena calidad de vida, lo que puede estar
condicionado por la diferencia entre las patologias aqui valoradas y la

dermatomiositis juvenil. ¢®



En forma global la dimensién o caracteristica mas afectada fue la percepcion
general de sentirse bien, seguida de salud mental, funcionalidad en las
actividades de rol o papel, funcionalidad en las actividades sociales, dolor con,
salud fisica, imagen corporal y satisfaccion con la atencion a la salud, debemos

mencionar que este aspecto no ha sido valorado en otros estudios.

De acuerdo a lo reportado en la literatura actual este es el primer estudio en
gue se evalla la calidad de vida y su relacién con la actividad clinica de la
enfermedad en pacientes con DMJ. No se encontrd significancia estadistica
entre la percepcion de calidad de vida y presencia de actividad de la
enfermedad asi como con la edad y sexo de los encuestados. Por lo cual es
dificil establecer si existe relacion entre la actividad de la dermatomiositis
juvenil y la percepcién de la calidad de vida en los pacientes portadores de

dicha enfermedad.

Por lo anterior, creemos que en los pacientes con dermatomiositis juvenil
activa la percepcion de calidad de vida puede estar afectada tanto por factores
sociales, ambientales y familiares asi como el tiempo de evolucion, severidad

de la enfermedad, retraso en el diagndstico e inicio del tratamiento.

Es de resaltarse que la calidad en la atencion a la salud, un indicador de
percepcion de calidad de vida, es la dimensidon menos afectada encontrada en
nuestro estudio, asumiendo con esto que nuestros pacientes con

dermatomiositis juvenil perciben una buena satisfacciébn con la atencién a la



salud brindada en nuestro servicio, resultados similares se han encontrado en

otros estudios.

Cabe destacar que la evaluacion de la percepcion de calidad de vida y la
dimension o dimensiones mas afectadas, nos permitirAn identificar las
necesidades de salud no cubiertas y estimulan el desarrollo de estrategias de
intervencion eficaces, asi como la generacion de recomendaciones aplicables

a intervenciones preventivas, terapéuticas y de rehabilitacién psicosocial.



X. CONCLUSIONES

La evaluaciéon de la percepcion de calidad de vida en pacientes con
dermatomiositis juvenil nos permitié identificar una muy buena y buena calidad

de vida.

La dimension mas afectada fue la percepcion general de sentirse bien (como
se sentia el paciente cuando llego al servicio), y como ultima dimension la

satisfaccidon con la atencién a la salud.

No se encontré relacion entre la presencia de actividad clinica de la

enfermedad con alteracion en la percepcion de calida de vida.

Debe hacerse notar que la satisfaccién con la atencion a la salud percibida en
los pacientes con dermatomiositis juvenil es buena, ya que es la dimensién
menos afectada, haciendo notar que la calida de vida es un indicador de la

calidad de atencion a la salud.

Este es un estudio piloto en un grupo pequefio de pacientes con
dermatomiositis juvenil, se debera hacer un analisis de otros factores como el
tipo y tiempo de evolucién de la enfermedad asi como el tratamiento

establecido para determinar su influencia en la percepcion de calidad de vida.
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XIl. ANEXOS

SALUD MENTAL

DURANTE EL ULTIMO MES
iCon qué frecuencia has platicado con alguien de tu familia sobre

lo que sientes 7

TODO EL TIEMFPO

LA MAYOR PARTE DEL TIEMPO

N

§©

ALGUNAS VECES

MUY POCAS VECES

LN D

CASI NUNCA

N

B®
VU V[ Y Y

DURANTE EL ULTIMO MES
Con qué frecuencia te has sentido triste o desanimado(a)?

NUMNCA

POCAS VECES

@

ALGUNAS VECES

LA MAYOR PARTE DEL
TIEMPO

A
"

TODO EL TIEMPO

NO8H S

L

"

SALUD FISICA

| DURANTE EL ULTIMO MES
£Cual de las siguientes actividades has podido realizar por lo
menos durante 10 minutos 7

CORRER MUY RAPIDO

CORRER RAPIDO

CAMINAR A PASO REGULAR

CAMINAR A PASO LENTO

CAMINAR A PASO MUY LENTO




FUNCIONALIDAD EN LAS ACTIVIDADES SOCIALES

DURANTE EL ULTIMO MES
2Como son las relaciones con tus amigos™?

)
MUY BUENAS 9

BUENAS

REGULARES @

MALAS

MUY MALAS

DURANTE EL ULTIMO MES
£ Con qué frecuencia ha estado alguien de tu familia contigo para
cuidarte cuando necesitas ayuda

ey
TODO EL TIEMPO

LA MAYOR PARTE DEL TIEMFPO

L

ALGUNAS VECES

POCAS VECES

CASI NUNCA

Lo NS
BECE
[

DOLOR

;{, CUANTO DOLOR TUVISTE AL LLEGAR AL HOSPITAL?

@

NINGUNO g

©

i
DOLOR MUY LEVE i IQ)

C

DOLOR LEVE 0

g

%)

DOLOR SEVERO

d |
DOLOR MODERADO

D>




FUNCIONALIDAD EN LAS ACTIVIDADES DE ROL O PAPEL

DURANTE EL ULTIMO MES
£Tu forma de ser o actuar te ha causado problemas con otras

personas?
CASI NUNCA @
POCAS VECES A—

A

@)
)%

ALGUNAS VECES

®

LA MAYOR PARTE DEL TIEMPO

TODO EL TIEMFPO

A
'-@
v

DURANTE EL ULTIMO MES
& Con qué frecuencia vas a la escuela?

SIEMPRE VOY A LA ESCUELA -@»

A MENUDO VOY ALA ESCUELA ‘@' T

RARA VEZ VOY A LA ESCUELA

ALGUNAS VECES VOY A LA @ et
ESCUELA : p—
(on]

NO VOY A LA ESCUELA A st

IMAGEN CORPORAL

DURANTE EL ULTIMO MES....
. Como te has sentido con tu apariencia fisica?

o
MUY SATISFECHO (A)

SATISFECHO (A)
REGULARMENTE ’Cg{
SATISFECHO (A) @ —
FOCO SATISFECHO (A) . v

INSATISFECHO (A) @

8

)8




PERCEPCION GENERAL DEL SENTIRSE BIEN

(,QUE TAN CANSADO (A) TE SIENTES HOY?

ME SIENTO UN POCO
CANSADO (A)

NO ME SIENTO CANSADO (A)

ME SIENTO REGULARMENTE | /o~ i

CANSADO (A) ‘@'

ME SIENTO CANSADO (A)

ME SIENTO MUY CANSADO (A) =

LCONMO LAS HAS PASADO LAS ULTIMAS 4 SEMANAS?

¢;Como te sentias cuando llegaste al hospital?

Y
©0
MUY BIEN =
e = et e = neae =
Y /77~
& \
BIEN —y)\ |
REGULAR @
&)
MUY MAL @




SATISFACCION CON LA ATENCION A LA SALUD

DURANTE ESTA HOSPITALIZACION

£Como te sentiste con la atencion que recibiste en este hospital?

MUY BIEN @
BIEN ) \ |
REGULAR @
MUY MAL @

il




APPENDIX A: juvenile -I.)ermu!umywilis and Disca:c Activily Sm_m:

Patient ldentification Number [Patient 1D}
Visil Date [dio/y) Visil wnber

DISEASE ACTIVITY SCORE (DAS)
SCORE
FUNCTIONAL STATUS (choose 1 category and report value in the score column; range for this section
is 0 to 3):
Mormal function, able to attend school, keeps up with friends
Mild limitations, tires after walking several blocks. general fatigue
Muoderate Himitations, reqoires assistance with stair-climbing, activity of daily living
Severs limits, wheelchair-bound, unable to aifend school, climb stairs, etc.

WEAKNESS (Scare “1" point for each arca of weakness noted: circle all that apply and sum all YES and
then report total value in the score column: range score for this section 0 is to 8):

(IR ]

No Y

a) Meck flexor weaknnss 0

b) Difficulty clearing scapula (abdominal o
weakness): can do sit-up with arms: 1)
out 2) crossed 3) behind head 4] ¥
cleared)

) Upper proximal muscle weakness

d} Lower proximai muscle wenkness

&) Gower's sign {assisted/unassisted)

f) Abnormal gait

e} Difficully swallowing

h) Nasal speach

SKIN INVOLVEMENT TYPE [choose one category and report value in the score column; range tor this
section is 0 to 4):

Absent or resolved completely

Atrophic changes only

Erythema-mild

Erythema-moderate

Erythema-gevere

Oooeoo
b i H-a

F ORE PR S

SKIN INVOLVEMENT DISTRIBUTION (chaose one category and report value in the score column; range
for this section is 0 to 3):

MNone

Focal {including area of joint-related skin)

Diffuse (including extensar surfaces of limbs shawl area)

Ceneralized (including trunk involvement)

Wk = O

VASCULITIS If NONE of the categories below are present then score “0" point for this section, if ANY of
the categories below are present, then score “1" point for this section: range is 0 to 1:

Absent Pressnt
a) Byelid ecyihema n
b} Eyelid vessal dilation 1]
c) Eyelid thrombosis
) Nailfold ervthema
g} Mail bed telangiectasia
f) Palate dilation
gl Othor

GOTTRON’S PAPULES: If NO papules are present then score is “0” point, if any papules are present
(mild, moderate or severe) then score is “1" point; range for this section is 0 to 1:

Alsenil

Mild

Modearate

Severs

SUM ALL THE VALUES IN THE SCORE COLUMN ON THE RIGHT SIDE TO OBTAIN THE DAS TOTAL
SCORE (TOTAL RANGE MINIMUM 0 MAXIMUM 20)

sceocooc

L T

Print Name of Tnvestigaior City and Date {(d/m/fy)




APPENDIX A: Coniinued

DISEASE ACTIVITY SCORE INSTRUCTIONS
Aj NECK FLEXOR STRENGTH
1. The examiner’s hand is placed on the child’s forehead
2. The child is asked to lift his or her head from the examining table
A The examiner's {whn places the effort in the appropriate age range] evaluates the strength of the effort

B) SIT UP (DIFFICULTY CLEARING SCAPULA)

The child 1s asked to perform a sit up alone, without any counterbalance. Lack of age appropriate performance is counted as
“weak"” for the scoring. The gradations are as follows:

1. The child rolls to one side and neods to posh off an elbow o st o

2. The child clears ' or less of the scapula

3. Sit-ups are performed with arms extended, crossed, and behind head.

C) UPPER ARM STRENGTH

1. The child sits on the examining table with the arms extended to the side at shoulder height and the examiner places the
hands betwean the shouldar and the elbow and attempts to lower arma.

2. The child holds the arm in front of body with elbows flexed, and the examiner attempts to extend the arm.

D LOWER ARM STRENGTH
1. Child lies on back on the table and raises leg so that the fool is at least 16° from matiress.
2. The examiner places hand midway between the hip and the knee and attempts to push the leg down on the mattress.

E) GOWER'S SIGN
The child sits on the floor (making sure that the examining gown is not in the way) and is asked to hold his or her hands at ear
leve! and get up. Any unsteady maneuver or touching the body or the room’s equipment (floor included) is noted and

considered “assisted.”

F) ABNORMAL GATT
Any deviation from normal gait is recorded as 1

G) DIFFICULTY SWALLOWING
The child is asked if he or she had difficulty swallowing a cracker, and the answer is recorded.

H) NASAL SPEECH
The child is asked to say the alphabet up ta tha letter “E", and to say The letter "E" three times. The quality of speech is noted
assigning 1 to any deviation from normal.

DISEASE ACTIVITY SCORE (DAS) SCORING

To calculate the total DAS score for a JIIM patient it is necessary to add points for 2 compononts:
s Muscle weaknass
« S5kin involvement

Muscle weakness
1. Functional status U—3 points possible
2. Weakness 0 or 1 point for each of the 8 categories; § total

Possible poinis for muscle weakness: 0-11

Skin involvement

3. Type 0= painls
4. Distribution 0-3 points
5. Vasculitis 0 or 1 point if any are "present”
6. Goltron's papules 0 or 1 paint if any are “present™

Pessible points for skin involvement; 0-2

To oblain the lolal DAS score it is now sufficient to add the 2 components: muscle weakness {range 0—11} and skin involvement
(range 0-8).
The possible DAS total score range is therefore 0-20,
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