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CALIDAD DE VIDA EN PACIENTES ADULTOS CON INMUNODEFICIENCIAS
PRIMARIAS: Aplicacion de cuestionario SF36.

RESUMEN

ANTECEDENTES: La calidad de vida evalua aspectos fisicos, psicolégicos y biolégicos
del individuo, esta se ve seriamente afectada en enfermedades cronicas. Se han disefiado
instrumentos para evaluar la calidad de vida; el cuestionario SF 36 se encuentra validado
al espafol y aprobado para enfermedades cronicas. Existe escasa informacién sobre la
calidad de vida de los pacientes adultos portadores de inmunodeficiencias primarias
(IDP).

OBJETIVO: Conocer la calidad de vida de los pacientes adultos con IDP de la Clinica de
Inmunodeficiencias Primarias del Hospital de Especialidades “Dr. Bernardo Sepulveda

Gutiérrez” Centro Médico Siglo XXI.

MATERIAL Y METODOS: Se aplicé el cuestionario de calidad de vida SF-36 a todos los
pacientes portadores IDP atendidos en nuestra clinica. Se recolectaron datos socio-
demograficos y finalmente se analizaron los mismos mediante medidas de tendencia
central y de dispersion. La comparacion entre grupos se evalué a través de la correlacion
de Pearson, prueba de Kruskall Wallis y U Mann Whitney, con el programa estadistico
SPSS.

RESULTADOS: Se estudiaron 32 pacientes con IDP, 18 mujeres y 14 hombres, con una
mediana de 36 anos. Las inmunodeficiencias involucradas fueron Inmunodeficiencia
comun variable, Sindrome de Good, Sindrome de Bruton, Deficiencia de células
dendriticas y deficiencia selectiva de 1gG2. La mediana de edad al diagndstico fue de 19
anos, con un retraso del inicio de los sintomas al tratamiento de 8.5 afios. La comorbilidad
mas frecuente fue la respiratoria. La calidad de vida global de los pacientes fue 82.78,

siendo la salud general la dimensién mas afectada en todos los grupos.

CONCLUSION: La calidad de vida se considera buena en los pacientes con
inmunodeficiencias primarias, no hay diferencia estadisticamente significativa entre los
diferentes tipos de IDP. No se encuentro correlacion entre el niumero de comorbilidades

con la calidad de vida de estos pacientes.
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ANTECEDENTES

Las inmunodeficiencias primarias (IDPs) son enfermedades poco frecuentes, con una
prevalencia global de 1:10,000 recién nacido vivos. (1)

Las inmunodeficiencias primarias se caracterizadas por el defecto en el desarrollo y/o
funcién del sistema inmune. Lo que genera en el individuo mayor susceptibilidad a
infecciones, enfermedades autoinmunes y alteraciones en el crecimiento y desarrollo. (2).

Las inmunodeficiencias humorales son las mas IDPs mas frecuentes. En la poblacién de
adultos con IDP de tipo humoral destacan: la inmunodeficiencia comun variable (IDCV), el
Sindrome de Good (SG), el Sindrome de Bruton (SB) y la deficiencia selectiva de I1gG
(DIgG). Los criterios establecidos para cada una de ellas son los siguientes:

INMUNODEFICIENCIA COMUN VARIABLE

La inmunodeficiencia comun variable IDCV es la inmunodeficiencia primaria mas comun
en adultos, excluyendo deficiencia selectiva de la IgA. Tiene una prevalencia de 1:10,000
a 1:50,000 habitantes en Estados Unidos y Europa.

Se define como la deficiencia de dos o mas isotipos de inmunoglobulinas, con una falla en
la produccion de anticuerpos especificos. Con base a los criterios de la Sociedad Europea
y Americana de Inmunodeficiencias, el diagnostico se basa en:
e La disminucion de IgG al menos en dos desviaciones estandar de la media para la
edad y al menos una disminucién de IgA y/o IgM.
o El diagnostico se establece en nifios mayores de cuatro afios.
¢ Hay ausencia de isohemaglutininas y/o pobre respuesta a anticuerpos especificos
con vacuna de polisacaridos
e Exclusion de otras causas de hipogamaglobulineamia.

Estos pacientes cursan con incremento en la susceptibilidad de procesos infecciosos y
enfermedades autoinmunes. También se asocian al desarrollo de enfermedad
granulomatosa crénica y procesos linfoproliferativos. (2)

Aunque estos pacientes pueden cursar con sintomas desde edades muy tempranas o ser
diagnosticados en la edad adulta, el diagnostico se establece posterior a los 4 afios de
edad.

El cuadro clinico de los pacientes con IDCV se basa en el cuadro clinico con infecciones
de tipo sinopulmonares, las cuales suelen ser recurrentes y graves. Cuentan con
susceptibilidad a enfermedades tipo autoinmune entre las que destacan las hematolégicas
como: purpura trombocitopénica, anemia hemolitica y neutropenia autoinmune. Existe una
disregulacion del sistema inmunoldgico de estos pacientes, lo que conlleva una mayor
predisposicion a procesos neoplasicos. Por todo lo previamente comentado estos
pacientes suelen cursar con multiples comorbilidades al llegar a edad adulta.



El uso de inmunoglobulina humana intravenosa en dosis de sustitucion ha logrado el
incremento de su esperanza de vida, por lo que ahora nos enfrentamos al reto de tratar
las multiples comorbilidades que presentan.

SINDROME DE GOOD

El sindrome de Good se define como la asociacion de timoma e hipogamaglobulinemia.
Esta inmunodeficiencia poco frecuente, se caracteriza por los siguientes criterios:

Incremento en la susceptibilidad de procesos infecciosos sinopulmonares
Reduccion periférica de células B

Linfopenia de CD4 y relacion inversa de CD4/CD8

Presencia de timoma

Estos pacientes suelen ser diagnosticados en la edad adulta, sin diferencias entre sexo.
El 50% de los pacientes cursan con cuadros de infecciones recurrentes previo al
diagndstico del timoma, el 40% presentan tanto el cuadro clinico como el hallazgo del
timoma al diagndstico. Del 10 al 15% de los pacientes presentara como su primer dato el
hallazgo del timoma de forma incidental.

Los pacientes con sindrome de Good, presentan enfermedades autoinmunes asociadas,
entre las mas frecuente se encuentran:

e Aplasia pura de células rojas
e Liquen plano

e Anemia aplasica

e Miastenia gravis

e Purpura trombocitopénica

o Colitis ulcerativa

El manejo establecido para estos pacientes consiste administrar antibiéticos profilacticos,
dosis sustitutiva de inmunoglobulina y en casos de autoinmunidad el uso de
inmunosupresores es parte de su tratamiento. Debido a la afeccidn severa del sistema
inmunolégico, tanto humoral como celular, se considera que el prondstico es malo. Se
reporta en la literatura una mortalidad del 44.5 al 57% en los primeros afios del
diagndstico. El desarrollo de malignidad y las enfermedades autoinmunes se han hecho
mas prevalentes al aumentar la sobrevida de estos pacientes. Estas comorbilidades
afectan en gran medida la calidad de vida de los pacientes con SG. (3)

SINDROME DE BRUTON

El sindrome de Bruton o agamaglobulinemia ligada al X se define como una
inmunodeficiencia de niveles bajo o indetectables de inmunoglobulinas, con niveles bajos
o indetectables de linfocitos B circulantes pero niveles cuantitativos y cualitativos
normales de células T. Tiene una incidencia de 1 por cada 200,000 recién nacidos vivos



masculinos; las mujeres son portadoras pero no presentan manifestaciones clinicas.es un
trastorno recesivo ligado al X.

Aproximadamente el 85% de los pacientes con SB se asocia a mutaciones en el gen de la
tirosina cinasa de Bruton (Btk) en el cromosoma Xq21.3-q22. La falta de actividad de esta
proteina genera un bloqueo en la maduracion del estadio de las células pre-B.

El cuadro clinico se presenta con infecciones respiratorias recurrentes, particularmente
otitis media, sinusitis y neumonia, infecciones gastrointestinales manifestadas con diarrea
crénica e infecciones cutaneas como impétigo, celulitis o abscesos. Las cuales inician
antes de los 2 afios de edad, con un pico de los 4 a 6 meses. Dentro de los
microorganismos bacterianos mas comunmente aislados en estos pacientes son de
bacterias encapsulas como Estreptococos neumonia y Haemophilus influenzae. Seguidos
de infecciones virales como ecovirus o Coxackie.

Una caracteristica peculiar, a la exploracién fisica se detecta ausencia de ganglios
linfaticos superficiales y amigdalas.

Los criterios diagnésticos segun la Sociedad Europea y Americana son:

e IgG menores de IgG 100mg/ml

e Niveles de IgM menores de 20mg/dl

¢ Niveles de IgA menores de 10mg/dI

e Cuantificacion periférica de CD19+ menores del 2%
e Mutaciones del gen Btk

¢ Y/o ausencia del RNAm de la proteina btk

La terapia antimicrobiana agresiva y en caso necesario los antibiéticos profilacticos
asociados al tratamiento sustitutivo de inmunoglobulina humana intravenosa mejoran la
sobrevida de estos pacientes. (2,4)

DEFICIENCIA DE I1G

La deficiencia de subclases de IgG se define como la disminucién sérica de una 0 mas
subclases de IgG, en pacientes que cuentan con concentraciones de IgG totales
normales. Alrededor del 20% de la poblacion mundial sana, puede cursar con niveles
suboptimos de alguna subclases sin presentar ningun cuadro clinico secundario. (5)

Esta IDP tiene incidencia mayor en hombres que en mujeres en la edad pediatrica, con
una relacion 3:1. La cual se invierte en los adultos siendo predominante en el sexo
femenino.

El diagnostico se basa:

e Un cuadro clinico caracterizado por incremento en la susceptibilidad a procesos
infecciosos.
e Inadecuada respuesta del sistema inmunolégico contra las vacunas.
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e Disminucién sérica de uno o mas subclases de IgG.

Se ha reportado que alrededor del 21% de los pacientes que cursan con infecciones
frecuentes, prolongadas y severas cursan con algun tipo de deficiencia de subclases de
IgG. (6-8)

La deficiencia de subclases de IgG puede ser asintomatica o sintomatica. Siendo la mas
frecuente de ellas la deficiencia de 1gG3. Dentro del cuadro clinico se encuentran las
infecciones sinopulmonares, frecuentes y severas; desde otitis, sinusitis y neumonias que
usualmente son de origen bacteriano. (9,10)

Cada una de estas deficiencias cursa con caracteristicas peculiares entre las que
destacan:

*Deficiencia de 1IgG1 se caracteriza por asociarse a hipogamaglobulinemia, tiene
susceptibilidad a presentar infecciones pidégenas, predominantemente sinopulmonares.
(11,12)

*La deficiencia de IgG2 es mas frecuente en nifios que adultos, puede encontrarse aislada
o asociada a la deficiencia de IgG4 y/o IgA. Es la responsable de la respuesta a bacterias
encapsuladas. Estos pacientes tienen infecciones sinopulmonares graves e incluso dano
pulmonar y bronquiectasias. Esta DIgG cursa con mayor prevalencia de enfermedades
autoinmunes y se asocia con otras inmunodeficiencias primarias. (13)

*La deficiencia de IgG3 es mas prevalente en adultos, es la encargada de la respuesta
contra Moraxella catarrhallis y contra el antigeno M del S. pyogenes. Por lo tanto estos
pacientes cursaran principalmente con procesos infecciosos respiratorios. Como forma
mas graves presentan meningitis linfocitica recurrente e infecciones gastrointestinales
severas. (14)

*La deficiencia de IgG4 se caracteriza por encontrarse aislada o asociada a deficiencia de
IgG2 y/o deficiencia de IgA. Tiene la caracteristica de asociarse a otros sindromes como
Ataxia telangiectasia, candidiasis mucocutanea, deficiencia de hormona del crecimiento y
sindrome de Down. (15)

Una vez diagnosticada la DIgG, lo mas importante es el tratamiento adecuado que va
desde la aplicacion de vacunas, uso de antibidticos profilacticos hasta administraciéon de
dosis sustitutivas de inmunoglobulina humana intravenosa. El diagnéstico oportuno
mejora el prondstico y la cantidad de comorbilidades que desarrollen estos pacientes.

Estas inmunodeficiencias primarias tienen la caracteristica de presentarse en adultos, los
cuales son personas econdmicamente activas. Por lo que su enfermedad genera un
impacto en la sociedad tanto a nivel laboral, institucional como en el nacleo familiar.

Los altos costos generados por el tratamiento, las comorbilidades, las ausencias laborales
hace prioridad el estudio de herramientas que mejoren su calidad de vida y los reintegran
a la sociedad.
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La calidad de vida se define como un constructo que evalla diferentes necesidades
humanas, incluye aspectos fisicos, psicolégicos y sociales. Las enfermedades cronicas
degenerativas, deterioran la calidad de vida de los que las padecen.

Por lo que se han buscado herramientas practicas, sencillas y de gran valor para medir la
calidad de vida en distintas enfermedades.

Se consideran a las enfermedades crénicas multiples como las que mas afectan con
mayor impacto la calidad de vida de los pacientes. Este tipo de enfermedades se definen
como dos o mas condiciones de enfermedad concurrente que tiene un efecto adverso
sobre el estado de salud y la funcionalidad del individuo en una sociedad.

Los instrumentos creados para evaluar la calidad de vida, se dividen en medidas
genéricas y especificas. Dentro de las genéricas se encuentra el cuestionario SF 36; el
cual es una herramienta util, sencilla, facil da aplicar, validada al espafol y con una alta
sensibilidad para evaluar la calidad de vida en enfermedades cronicas. (16)

Existen multiples estudios donde se ha evaluado la calidad de vida con este cuestionario,
entre las que destacan: infarto agudo al miocardio, falla cardiaca congestiva, diabetes
mellitus, hipertension arterial, artritis reumatoide, Ilupus eritematosos sistémico,
osteoartrosis, enfermedad renal crénica, asma y EPOC.

Las IDPs son enfermedades que cada vez se diagnostican con mayor frecuencia,
actualmente nos enfrentamos a este grupo de pacientes con mayor supervivencia, pero
con mayor comorbilidades. La cantidad de comorbilidades impacta en la calidad de estos
pacientes al llegar a la edad adulta.

La finalidad de determinar la calidad de vida permite conocer como la enfermedad altera
el estado fisico, emocional y biolégico del individuo. Permitiendo montar estrategias que
mejoren las condiciones de vida de los pacientes. (17)

Se conoce que la calidad de vida de los pacientes con inmunodeficiencias primarias se
encuentra alterada, pero no se conoce especificamente la causa, entra las que se asocian
son: el retraso en el diagndstico, en la administracion del tratamiento, y el aumento de las
comorbilidades. Por lo tanto estas determinaciones tienen que estudiarse. (18)

Por lo que el manejo multidisciplinario y las estrategias obtenidas del estudio de la calidad
de vida en estos pacientes, pueden ser el parte aguas para una mejor integracion de
estos pacientes a la sociedad.

La calidad de vida de los pacientes con inmunodeficiencia comun variable ha sido
estudiada en diferentes series reportando que presentan mayor afeccién de la condicién
fisica, que de la salud mental. Esto dado principalmente por sus comorbilidades
respiratorias. Sin embargo se ha descrito también un incremento en trastornos de
ansiedad y depresion, como parte de un todo. (19)
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No hay cuestionario especifico para evaluar calidad de vida en pacientes con
inmunodeficiencias primarias, sin embargo se cuenta con cuestionarios estandarizados
para la evaluacion de la misma en enfermedades cronicas como lo es el Cuestionario SF
36 validado al espafiol.

Existen poco estudios centrados en la calidad de vida de los pacientes con
inmunodeficiencias primarias. Se realizé en el 2014 un estudio de la calidad de vida de los
pacientes con inmunodeficiencia comun variable, donde se utilizé el cuestionario SF36.
Los autores encontraron afeccion principalmente de las aéreas de salud general, vitalidad
y desempefio fisico. También encontraron asociacion entre la presencia de
comorbilidades graves, lo cual condiciona mayor deterioro. (20)

Sirviendo como parte agua para esta linea de investigacion sobre un tema de gran
impacto en este grupo de pacientes. Sin embargo se utiliz6 solamente al grupo de
pacientes con inmunodeficiencia comun variable. Denotando la necesidad de conocer la
calidad de vida en el resto de los pacientes con inmunodeficiencia primarias, lo que hace
que este proyecto tenga la responsabilidad de ampliar la informacién conocida sobre la
calidad de vida en estos pacientes.

El SF-36 es un instrumento auto aplicado que detecta tanto estados positivos de salud
como negativos, explora la salud fisica y la salud mental en poblaciones adultas con
enfermedades cronicas.

Consta de 36 items, que exploran 8 dimensiones del estado de salud, ademas incluye el
concepto general de cambios en la percepcidn del estado de salud actual en comparacion
con la del ano previo. Cada pregunta se codifica en una escala porcentual de 0 (peor
salud) a 100% (mejor salud).

Las 8 dimensiones de este cuestionario son:

. Funcién fisica: grado en el que la falta de salud limita las actividades fisicas de la
vida diaria, como el cuidado personal, caminar, subir escaleras, transportar cargas y
realizar esfuerzos moderados e intensos.

. El rol fisico: grado en el que la falta de salud interfiere en el trabajo y otras
actividades diarias, produciendo como consecuencia un rendimiento menor del deseado,
o limitando el tipo de actividades que se puede realizar incluyendo la dificultad al realizar
las mismas.

. Dolor corporal: medida de la intensidad del dolor padecido y su efecto en el trabajo
habitual y en las actividades del hogar.

. Salud general: valoracion personal del estado de salud, que incluye la situacién
actual y las perspectivas futuras y la resistencia a enfermar.

. La vitalidad: sentimiento de energia y vitalidad frente al cansancio y desanimo.
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. Funcion social: grado en el que los problemas fisicos o emocionales derivados de
la falta de salud interfieren en la vida social habitual.

. Rol emocional: grado en que los problemas emocionales afectan al trabajo y otras
actividades diarias, considerando la reduccion del tiempo dedicado, disminucién del
rendimiento y el esmero en el trabajo.

. Salud mental: valoracion de la salud mental general, considerando la depresién,
ansiedad, autocontrol, y bienestar general.

Para su evaluacién el Rand Group establecié una graduacion de las respuestas para cada
tema desde 0 a 100. No todas las respuestas tienen el mismo valor, ya que depende del
numero de posibilidades de respuesta para cada pregunta.

Al iniciar el estudio de la calidad de vida en los pacientes con inmunodeficiencias
primarias que llegan a la edad adulta traera consigo la posibilidad de montar herramientas
para incidir en areas muy especificas como lo es la salud fisica o emocional de estos
pacientes. Se ha demostrado que la mejora en la calidad de vida de los pacientes con
enfermedades cronicas trae consigo mayor apego al tratamiento, mejor cumplimiento de
las indicaciones médicas y por lo tanto mejor rol del individuo en la sociedad. Lo que no
solo impacta en el ndcleo familiar, sino a nivel social ya que estos pacientes logran
incorporarse a sus actividades laborales ya que se encuentran en edad econdmicamente
activa.

La responsabilidad de disefar y aplicar estas estrategias especificas de acuerdo a la
esfera mas afectada en los pacientes con inmunodeficiencias primarias. Se basa en el
conocimiento de la calidad de vida en este grupo de pacientes.
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PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

¢, Qué calidad de vida tienen los pacientes adultos con inmunodeficiencias primarias
empleando el Cuestionario SF367?

¢ Existe diferencia entre la calidad de vida de los pacientes, de acuerdo al tipo de
inmunodeficiencia primaria?

15



JUSTIFICACION

El estudio de la calidad de vida en adultos con enfermedades crénicas se ha visto
reflejado en la reintegracion de los pacientes a una sociedad econdmicamente activa. Los
pacientes con inmunodeficiencias primarias representan a un grupo de retos por: lo
complejo de su padecimiento, el alto costo de la inmunoglobulina humana intravenosa, la
cronicidad de su enfermedad y del tratamiento, la afeccion de diferentes sistemas que
aumentan su morbimortalidad; convirtiéndola en una enfermedad créonico degenerativa
con gran impacto en su calidad de vida.

La calidad de vida de los pacientes con inmunodeficiencias ha sido escasamente
estudiada, hay escasos estudios que determinen cual de los ambitos biopsicosociales
estan afectados en este grupo de pacientes.

El conocer cédmo se comporta nuestra poblacion con inmunodeficiencia y cuales son los
parametros de calidad de vida mas afectados en ellos, traerd consigo la posibilidad y
responsabilidad de crear estrategias terapéuticas que permitan hacer un impacto en el
tratamiento integral; y por lo tanto en la vida de los pacientes y sus familiares.

No ha sido comparada la calidad de vida entre grupos de inmunodeficiencias, lo que nos
permite conocer el comportamiento de cada una de ellas. Y determinar sus diferencias
para ejercer la medicina personalizada que nuestros pacientes merecen.

Nuestro objetivo fue determinar la calidad de vida a través del Cuestionario SF 36 de los
pacientes adultos con inmunodeficiencias primarias e iniciar el desarrollo de una medicina
individualizada que impacta en la reintegracion de nuestros pacientes a la sociedad. Estas
estrategias coinciden con un mayor apego al tratamiento, disminucién de sus
comorbilidades y de forma secundaria una disminucion de los gastos que estas
enfermedades genera, tanto a nivel personal como institucional.
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OBJETIVOS

OBJETIVO GENERAL

Determinar la calidad de vida de los pacientes adultos con inmunodeficiencias primarias a
través de la aplicacion del Cuestionario SF36.

OBJETIVOS ESPECIFICOS

Comparar la calidad de vida de los pacientes con Inmunodeficiencias primarias:
Inmunodeficiencia comun variable, Sindrome de Good, Sindrome de Bruton y Deficiencia
selectiva de 1gGs, mediante el cuestionario SF36.
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HIPOTESIS DE TRABAJO

La calidad de vida segun el Cuestionario SF36 se clasifica como mala para los pacientes
adultos con inmunodeficiencias primarias.

Los pacientes con Inmunodeficiencia Comun Variable tienen una peor calidad de vida,
comparado con el resto de las inmunodeficiencias primarias.

18



PACIENTES, MATERIAL Y METODOS
Diseno: transversal analitico prospectivo.

Universo: todos los pacientes con inmunodeficiencias primarias que acudan a la Unidad
de Terapias Avanzadas del Hospital de Especialidades Centro Médico Siglo XXI en el
tiempo sefialado del estudio.

CRITERIOS DE SELECCION
Criterios de inclusion:

1. Pacientes con diagnéstico confirmado de inmunodeficiencia primaria

2. Paciente que pertenecen a la Clinica de Inmunodeficiencia del Hospital de
Especialidades CMN SXXI.

3. Pacientes que aceptaron y firmaron el consentimiento informado

Criterios de no inclusion:

1. Pacientes que no tuvieron vigencia de derechos IMSS

2. Pacientes que no aceptaron firmar el consentimiento y pertenecer al proyecto

3. Pacientes que no sean capaces de contestar el cuestionario clinico por
deterioro cognoscitivo

Criterios de exclusion:

1. Pacientes que no contestaron de forma completa el cuestionario SF36

VARIABLES:
VARIABLE TIPO DE DEFINICION DEFINICION UNIDAD DE ESCALA DE
VARIABLE CONCEPTUAL OPERACIONAL ANALISIS MEDICION
Tiempo que ha Afios de vida al AfRos en Cuantitativa
Edad Independiente vivido una momento del nameros .
; Ordinal
persona estudio enteros
) Género al que Femenino y Femenino Cualitativa
Sexo Independiente ] ) ]
pertenece masculino Masculino nominal
Constructo de
necesidades
Calidad de . humanas que Cuestionario o Cuantitativa
Vida Dependiente incluyen fisicas, SF-36 0al 100% Continua
psicologicos y
sociales.
Tipo de Inmunodeficienci Expediente 1. IDCV
Inmunodefici . ) . . Clinico completo 2. SB Cualitativa
) Independiente | a primaria de tipo .
encia h para el 3. SG Nominal
. . umoral . e
primaria diagndstico 4. DIGs.
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Afeccion
respiratoria,
gastrointestinal,
renal/urinaria,

Patologias en hematologia,
Comorbilidad . diferentes endocrinolégica, . Cualitativa
Independiente - Siono )
es aparatos y oncoldgica, nominal

sistemas psiquiatrica,

neuroldgica,

ocular alérgicay
por

autoinmunidad.

Descripcion del estudio:

Se realizé un estudio transversal en la Unidad de Terapias Avanzadas (UTA) del Hospital
de Especialidades Dr. Bernardo Sepulveda CMN SXXI.

Donde se incluyeron todos los pacientes con diagndstico de IDP que acuden a la UTA a
aplicaciéon de inmunoglobulina. Se les aplicé el cuestionario de calidad de vida SF-36
validado al espafiol, con recoleccidén de variables demograficas. Se realizé una base de
datos tanto demograficos como los resultados obtenidos por categorias del cuestionario
de calidad de vida SF 36. El andlisis estadistico se llevd a cabo con programa estadistico
SPSS y Excel.

ANALISIS ESTADISTICOS

Los datos cualitativos se presentan como frecuencia simple y porcentaje. Los datos
cuantitativos no tienen distribucion normal por lo que se presentan con mediana y valores
minimos y maximos.

La comparaciéon entre grupos se realizé con la prueba de Kruskall Wallis y U Mann
Whitney.
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RECURSOS, FINANCIAMIENTO Y FACTIBILIDAD
Los recursos para este proyecto se dividieron en recursos humanos, fisicos y econémicos.
Recursos humanos:

Dra. Victoria Rojas Mandujano, residente del servicio de Alergia e Inmunologia Clinica
quien participé en la elaboracion del protocolo de estudio, recoleccion de datos
demograficos, aplicacion del cuestionario en la Unidad de Terapias Avanzadas a cada
uno de los pacientes, realizo la base de datos, el analisis de resultados y la redaccién del
proyecto final.

Dra. Nora Hilda Segura Méndez, tutora del protocolo de investigacion y Jefe del Servicio
de Alergia e Inmunologia Clinica, la cual participé en la redaccién del protocolo de
investigacion, el analisis de resultados y redaccién del proyecto final.

Recursos fisicos:

Los recursos materiales que se utilizaron en el protocolo fueron computadora, hojas,
carpetas, lapices y boligrafos los cuales fueron proporcionados por el investigador. Se
utilizdé el espacio fisico de la Unidad de Terapias Avanzadas del Hospital de
Especialidades Centro Médico Siglo XXI, el cual cuenta con las condiciones adecuadas
para la revision de los pacientes y la aplicacion de los cuestionarios. De esta misma forma
en cada consulta se cuento con el expediente fisico y electronico completo de los
pacientes que permitié llevar a cabo la revision completa de los casos.

Factibilidad:

La realizacion de este proyecto de investigacion fue factible por que se cuenta con un
universo de estudio que es evaluado de forma continua por nuestro servicio, cada uno de
ellos acude de forma periédica cada 21 dias donde se tuvo la oportunidad de realizar el
cuestionario de calidad de vida SF36, asi como interrogatorio de variables demograficas y
revision del expediente. El analisis estadistico se llevd a cabo bajo las asesorias
sefaladas.
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ASPECTOS ETICOS

El estudio contempld y cubrié los lineamientos internacionales para la Investigacion
Biomédica en Seres Humanos (CIOS-WHO-1993), los principios éticos para las
investigaciones médicas en seres humanos de la Asociacion Médica Mundial Declaracion
de Helsinki y los lineamientos locales de comité de ética del Hospital de Especialidades
“Dr. Bernardo Sepulveda Gutiérrez” del Centro Médico Nacional Siglo XXI del Instituto
Mexicano del Seguro Social.

Se siguieron también los lineamientos de la Ley General de Salud.

El proyecto se sometid a aprobacion por el comité local de investigacion en salud del
Hospital, el cual fue dictaminado como aprobado con el siguiente nimero: R-2017-3601-
26.
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RESULTADOS

Se realizé un estudio de 32 pacientes con Inmunodeficiencias Primarias en la Unidad de
Terapias Avanzadas (UTA) del Hospital de Especialidades Dr. Bernardo Sepulveda CMN
SXXI. Las caracteristicas de la poblacion se describen en la tabla1.

Tabla1. Caracteristicas de los 32 pacientes con
Inmunodeficiencias Primarias

SEXO NUMERO PORCENTAJE
Femenino 18 56.2
Masculino 14 43.7

EDAD
Mediana 36 anos
Minimo 18 afios
Maximo 69 anos

ESTADO CIVIL

Casado 15 46.9
Soltero 15 46.9
Divorciado 2 6.2

OCUPACION

Trabajador 15 46.9

Estudiante 9 28.1

Pensionado 3 9.4

Ama de casa 7 21.9
LUGAR DE RESIDENCIA

Ciudad de México 25 78.1

Estado de la 7 21.9

Republica

EJERCICIO
Si 13 40.6
No 19 59.4

PASATIEMPO
Si 24 75
No 8 25

INGRESO MENSUAL
$0-5,000 17 53.1
$5,000-10,000 7 21.9
$10,000-20,000 8 25

INMUNODEFICIENCIA

Inmunodeficiencia 25 78.1
Comun Variable
Sindrome de Bruton 4 12.5

Sindrome de Good

Deficiencia
selectiva de 1gG2
Deficiencia de
células dendriticas

1 3.1
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La distribucion de nuestros pacientes en cuanto a sexo es similar, con una mediana a los
36 afnos. La mayoria de nuestros pacientes son residentes de la Ciudad de México.

Las inmunodeficiencias primarias de tipo humoral que presentan nuestros pacientes son:
Inmunodeficiencia Comun Variables, @ Sindrome de Bruton, Sindrome de Good,
Deficiencia selectiva de IgG2 y de Células Dendriticas.

Estos tipos de inmunodeficiencias requieren la sustituciéon de inmunoglobulina humana
intravenosa, con aplicacién cada 21 dias. La cual se realiza en nuestra Unidad de
Terapias Avanzadas, donde se citan alrededor de 3a 4 pacientes por dia, en la consulta
se evalua por aparatos y sistemas con la finalidad de identificar focos infecciosos u otras
patologias. Se individualiza la dosis de inmunoglobulina humana intravenosa segun
condiciones de cada paciente en dicho momento.

Dentro de los hallazgos del estudio, se encontré que la mediana de edad al diagnédstico es
de 19 afios, con un retraso global de 8.5 afios. Las infecciones que requieren esquema
antibiotico por afo son un motivo frecuente de consulta en este grupo de pacientes. Sin
embargo, en nuestra poblacion la vigilancia estrecha hace que la mayoria de nuestros
pacientes no requieran hospitalizarse. Se describe en la tabla 2 el comportamiento de
nuestra poblacién.

Tabla 2. Comportamiento de los pacientes con Inmunodeficiencias Primarias

Caracteristica Mediana Minimo Méaximo
Edad al diagnostico 19 afios 6 meses 55 anos
Retraso en 8.5 afios 10 meses 35 afios
Diagndstico
Sustitucion después 1 afno 2 meses 2 anos
del diagnostico
Infecciones/afio 5 0 21
Antibiéticos/ ano 4 0 21
Hospitalizaciones/ano 0 0 4
COMORBILIDADES Sl NO

Pacientes Porcentajes Pacientes Porcentajes

Respiratorias 28 87.5 4 12.5

Gastrointestinales 16 50 16 50

Renales 6 18.75 28 87.5

Endocrinolégicas 7 21.87 25 78.1

Hematologicas 17 53.12 15 46.8

Oncoldgicas 2 6.25 30 93.7

Neuroldgicas 5 15.62 27 84.3

Alérgicas 16 50 16 50

Auto inmunitarias 15 46.87 17 53.1

Psiquiatricas 2 6.25 30 93.75

Oftalmolégicas 9 28.125 23 71.8
Profilaxis 7 21.8 25 78.1
Hospitalizaciones/ 7 pacientes Minimo=1 Maximo=4
ano
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Todos nuestros pacientes presentan al menos una comorbilidad, la mas frecuente es la
afeccidn respiratoria con presencia de bronquiectasias y enfermedad pulmonar intersticial
granulomatosa linfocitica. Las siguientes mas frecuentes son las hematolégicas,
autoinmunes y renales. Dentro de las menos frecuentes encontramos los padecimientos
oncoldgicos y psiquiatricos.

Se midié la calidad de vida a través del cuestionario SF-36 validado al espanol para
enfermedades croénicas, se obtuvieron los siguientes resultados:

Tabla 3. Resultados del Cuestionario SF-36 sobre la calidad de vida de los
pacientes con inmunodeficiencias primarias

DIMENSION MEDIANA MINIMO MAXIMO
Funcionamiento 90 5 100
fisico
L. salud fisica 84.3 0 100
L. problemas 100 25 100
emocionales
Energia y fatiga 68.7 6.25 100
Bienestar emocional 82.5 25 100
Funcionamiento 100 6 100
social
Dolor 95 10 100
Salud General 55 10 100
Global 82.78 16.31 100

L: limitacion por.

La mediana del resultado global fue de 82.78, lo cual corresponde a una buena calidad de
vida, sin embargo si contamos gran variabilidad dentro de nuestra poblacién, un paciente
con puntaje global muy bajo sin tener correlacidon con el tipo de inmunodeficiencia ni la
cantidad de comorbilidades que presenta.

Dentro de las areas menos afectadas encontramos el ambito emocional, funcionamiento
social y el aspecto del dolor. Segun esta evaluacién las areas con mayor afeccién son la
salud general, energia y fatiga.

Se realiza comparacion de Calidad de Vida entra las diferentes inmunodeficiencias
primarias, donde se observa una menor calidad de vida global para los pacientes con
Inmunodeficiencia selectiva de 1gG2, deficiencia de células dendriticas y Sindrome de
Good, sin tener relacion en la cantidad o gravedad de sus comorbilidades. Sin embargo,
en los tres grupos, el area mas afectada es la salud general, con puntajes entre 35 y 67.5.
El area de limitacion por problemas sociales es la menos afectada en todos los grupos de
inmunodeficiencias primarias.
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Tabla 4. Comparativo de Calidad de Vida entre las inmunodeficiencias

primarias
Area Inmunodeficiencia Sindrome de Otras IDP Valor de p
comun variable Bruton
n=25 n=4 n=3
Funcionamiento 85 100 55 0.14
fisico
Limitacion por 87.5 96.875 50 0.22
salud fisica
Limitaciones por 100 100 83.3 0.53
problemas
emocionales
Energia y fatiga 65 75 50 0.52
Bienestar 80 87.5 75 0.79
emocional
Funcionamiento 100 100 62.5 0.42
social
Dolor 90 100 45 0.25
Salud general 50 67.5 35 0.16
Global 81.87 89.45 53.02 0.21

Otras IDP: incluyen Sindrome de Good, Inmunodeficiencia selectiva de IgG2 y Deficiencia

de Células dendriticas.

La calidad de vida no se vio directamente afectada segun el numero de comorbilidades,
esto se ejemplifica en la figura 1, donde expongo las medianas del puntaje global de
calidad de vida medido a través del cuestionario SF36 segun cantidad de comorbilidades.

En la figura 2 se expone los rangos minimos y maximos de los puntajes globales segun

comorbilidades.
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Se analizé la correlacion entre el numero de comorbilidades y el puntaje global de la
calidad de vida, encontrando que no hubo asociacion del punto de vista estadistico (RHO
Spearman = 0.13, p=0.47).

En la tabla 5, se expone correlacion entre calidad de vida para cada una de las
dimensiones obtenidas por el Cuestionario SF-36 y el numero de comorbilidades, sin
encontrar asociacion estadisticamente significativa.

Tabla 5. Correlacion entre Calidad de Vida por
dimensiones y comorbilidades

Dimensién R P
Funcionamiento fisico 0.25 0.17
Limitacién por salud fisica 0.11 0.51
Limitaciones por 0.05 0.76
problemas emocionales
Energia y fatiga 0.01 0.95
Bienestar emocional 0.1 0.56
Funcionamiento social 0.2 0.25
Dolor 0.16 0.35
Salud general 0.01 0.94

Al no existir una correlacion estadisticamente significativa los valores de distribucion se
muestran en la siguiente figura 3.
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Figura 3. Correlacion entre calidad de vida global y niumero de comorbilidades.

F? Lineal = 0.024
=
r-1
o
o™
~
:I_!
>
5 &0
®
2 o &
K]
(1]
o o]
v 40 o
E Q
o o
e -]
o
£
" 20+ o
L o}
o
T 1 T 1 T T
(] 2 4 6 8 10

Numero_comorbilidades

28



DISCUSION

La calidad de vida es una percepcion subjetiva que tiene el individuo respecto a su medio
biopsicosocial. La salud es uno de los ambitos que mas afecta la calidad de vida. Nuestro
objetivo principal fue determinar la calidad de vida en los pacientes con
inmunodeficiencias primarias, la cual de forma global se considera buena. Al analizar la
por dimensiones encontramos que la salud general es la mas afectada, al igual que en
otros estudios (20).

Las inmunodeficiencias primarias de tipo humoral son las IDPs mas frecuentes, por lo que
conocer su calidad de vida nos da la oportunidad de montar estrategias para mejorar su
salud general. En nuestro estudio se encontré que no hay diferencias estadisticamente
significativas entre los grupos y que el numero de comorbilidades no determina la calidad
de vida de los pacientes.

Lo que nos permite establecer que la calidad de vida se comporta de forma similar entre
el tipo de inmunodeficiencias, siendo adecuado establecer protocolos y estrategias de
diagndstico y seguimiento grupales. Sin olvidar que cada individuo tiene una percepcién
propia de su salud general y debemos realizar una medicina personalizada para lograr
una mejor calidad de vida.

A partir de estudios previos, nosotros en la clinica hemos montado protocolos de estudio y
vigilancia, con la finalidad de deteccion oportuna de comorbilidades y tratamiento integral
con otras especialidades.

Esto puede explicar que no exista relacidon entre el numero de comorbilidades y la calidad
de vida, ya que se diagnostican y tratan tempranamente. Sin embargo requiere estudiarse
si la gravedad o cronicidad de cada comorbilidad si impactan en su calidad de vida.

Requerimos continuar con evaluacion de estrategias que mejoren la salud general como
educacioén continua del paciente y del médico, seguimiento personalizado y protocolizado,
asi como un mayor involucro de otras especialidades para manejo integral.
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CONCLUSIONES

La calidad de vida de los pacientes con inmunodeficiencias primarias evaluada con el
Cuestionario SF36 es buena de forma global, no hay diferencia en la calidad de vida
estadisticamente significativa entre los diferentes tipos de inmunodeficiencias.

Las dimensiones principalmente afectadas en todos los grupos fueron salud general y
energia-fatiga.

No existe una correlacioén significativa entre el nimero de comorbilidades y la calidad de
vida en estos pacientes.

El cuestionario SF36 es una herramienta sencilla y util para evaluar la calidad de vida en
pacientes con inmunodeficiencias primarias.
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ANEXOS

1. CUESTIONARIO SF 36
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2. HOJAS DE RECOLECCION DE DATOS

INSTITUTD MEXICAND DEL SEGURD S0CIAL
HOSPIMAL DE ESPECIALIDADES CENTRD MEDICD 3Kz LD X3
SERVICID DE ALERGLA E INKIUNDLOGE 1S CLINICA

CALIDAD DE VIDA EN ADULTOS CON INMUNCDEFICIENCIAS PRIMARIAS: APLICACKIN DEL
CUESTHINARKD 5F 36

HOl& DE RECOLECCHIN DE DATDS

FOLIO: ESTADD CIVIL:

FECHA: OCUPACION:

MOMEE: EXERICIO:

MS5: LLK=AR DE ORIGEN Y
RESIDENCIA:

DIAGNOSTICOS: TIFO DE WIIENDA:

TELEFOMWO: DEPEMDIENTES
ECOMOMICOS:

SEXO: HIKIS:

EDAD: INGRESO

ECONOMICO

INMUNODEFICIENCIA PRIMARILA

DIAGNOSTICO ESOQUEMAS
ANTIBIOTICOS ANO:

FECHA DE D HOSPITALIZACIOMES
POR ANO:

FECHA DE INICIO DE APEGO AL

SINTOMAS TRATAMIENTO:

INICIO DE MUMERQ DE

I MM UNOGLOBULINA COMORBILIDADES:

NUMERO ACTUAL TIPO DE

DE |NFECCIONES COMORBILIDADES

ANO:

CALIDAD DEVIDA SF 36

RESULTADD GLOBAL

FUNRCION FISICA ROLFISICO
DOLORCORPORAL SALUD GEMERAL
WITALIDAD FUMNCION 20CIAL
FROLEMOCIOMNAL SALUD MENTAL

Roglizogds por: Medio Residente def Servicio de Alargiz aln m-.m-:.‘-:g."'-u Clinica UMAFE Hocpital oo
Ecpacialidades Centro Madico Sigle XXI

Do, Wictoria Rojos Maondujong
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3. CONSENTIMIENTO INFORMADO
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