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Resumen

Introduccion: El deterioro progresivo de los pacientes con ataxias espinocerebelosas (AEC)
genera un gran impacto sobre su calidad de vida relacionada con la salud (CVRS). En este
estudio se evalla la CVRS en una muestra de pacientes diagnosticados de AEC y se pretende
estimar la capacidad predictiva de un conjunto de variables sociodemograficas en las distintas
dimensiones que conforman el cuestionario.

Métodos: Se evalud a un total de 80 pacientes diagnosticados de AEC, a través de un cues-
tionario sociodemografico y del cuestionario genérico de salud SF-36. Se estudiaron variables
sociodemograficas como sexo, edad, existencia de cuidador, situacion laboral y tiempo desde
el diagnostico de la enfermedad.

Resultados: Las dimensiones que componen el SF-36 muestran correlaciones positivas y signifi-
cativas entre ellas. Las puntuaciones medias obtenidas en cada una de las dimensiones difieren
segun el sexo, siendo significativa la diferencia solo en la dimension salud general, con media
mas alta en los hombres. En relacion con la edad, se encuentran diferencias significativas en las
dimensiones vitalidad y funcion social, con puntuaciones mayores en el rango de menor edad
(menores de 34 anos). La variable que explica la mayor parte de la varianza del cuestionario es
la existencia de cuidador.

Conclusiones: El Cuestionario de Salud SF-36 es un instrumento valido y fiable para medir la
CVRS en pacientes con diagnostico de AEC. Asimismo, la variable existencia de cuidador parece
determinar la calidad de vida autopercibida por estos pacientes.
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Health-related quality of life in patients with spinocerebellar ataxia

Abstract

Introduction: The progressive deterioration of patients with spinocerebellar ataxia (SCA) has
a major impact on their health-related quality of life (HRQOL). This study evaluates HRQOL in
a sample of patients diagnosed with SCA and aims to estimate the predictive ability of a set of
sociodemographic variables for the different dimensions of the General Health Questionnaire.
Methods: A total of 80 patients diagnosed with SCA were assessed using a sociodemographic
questionnaire and the SF-36 General Health Questionnaire. The sociodemographic variables
studied were sex, age, presence of a carer, employment status, and time elapsed from diagnosis
of the disease.

Results: The 8 subscales of the SF-36 show positive and significant correlations to one another.
Mean scores obtained on each SF-36 subscale differ between women and men, although this
difference is significant only on the general health subscale, with men scoring higher than
women. We found significant age differences on the vitality and social function subscales, with
higher scores among younger patients (< 34 years). The variable ‘presence of a carer’ accounts
for most of the total variance of the questionnaire.

Conclusions: The SF-36 is a valid and useful instrument for evaluating HRQOL in patients diag-
nosed with SCA. Presence of a carer seems to be a determinant of self-perceived quality of life
in these patients.

© 2015 Sociedad Espanola de Neurologia. Published by Elsevier Espafa, S.L.U. This is an open
access article under the CC BY-NC-ND license (http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/

4.0/).

Introduccion

Las ataxias espinocerebelosas (AEC) son un grupo, clinico y
genéticamente, heterogéneo de enfermedades cerebelosas
progresivas que incluyen hasta 17 tipos de AEC de herencia
autosémica dominante y 5 tipos de transmision autosémica
recesiva'. La prevalencia global de las AEC en Espafna es
de 20,2 casos por cada 100.000 habitantes, siendo de 1,2
por 100.000 habitantes para las autosomicas dominantes y
de 4,7 por 100.000 para la ataxia de Friederich, que es la
mas frecuente entre las AEC autosomicas recesivas'™“. La
edad de comienzo y la sintomatologia varia segln el tipo de
AEC, caracterizandose por la degeneracion progresiva del
cerebelo, tronco-encéfalo y tractos espinocerebelosos, con
un deterioro clinico progresivo de la coordinacion motora
con dificultad creciente para la marcha, destreza manual y
habla, y por la limitacion de la expectativa de vida, a lo
largo de un periodo de entre 6 y 29 afios>®. La progresion
de la enfermedad compromete la capacidad funcional del
paciente, limitando su autonomia y calidad de vida, requi-
riendo el soporte de algin cuidador (formal o informal) para
acometer las actividades basicas e instrumentales de la vida
diaria®.

En las ultimas décadas se han desarrollado y utili-
zado, con frecuencia creciente, diferentes instrumentos de
medida del estado de salud autopercibido por los pacien-
tes, que han demostrado su validez para monitorizar los
cambios del estado de salud a lo largo del tiempo y para iden-
tificar algunos factores que determinan la gravedad de la
enfermedad’®. En algunas enfermedades neurodegenerati-
vas, el estado de salud autopercibido esta solo parcialmente
condicionado por la propia enfermedad, pudiendo estar
influido por otros factores, como el estado emocional, las
estrategias individuales de afrontamiento, la comorbilidad

y determinadas variables sociodemogréaficas®. Estos instru-
mentos de medida de la salud autopercibida, bajo el formato
de cuestionarios autocumplimentables por los pacientes,
estan dejando de ser utilizados Unicamente para evaluar los
resultados de salud en las intervenciones terapéuticas apli-
cadas en el ambito de los ensayos clinicos, para utilizarse
también tanto en la evaluacion del impacto de las politicas
de salud como en los resultados de la practica clinica''.

Existen instrumentos genéricos y especificos de enfer-
medad para valorar y monitorizar el estado de salud
autopercibido por los pacientes. Los instrumentos espe-
cificos son desarrollados para evaluar el impacto de una
enfermedad sobre la calidad de vida relacionada con la salud
(CVRS) autopercibida y muestran una mayor sensibilidad y
capacidad discriminante en esa enfermedad en particular'®.
Los instrumentos genéricos como el SF-36'% pueden ser uti-
lizados tanto en poblacion general como en pacientes con
cualquier tipo de enfermedad®'3'*. La menor sensibilidad
al cambio de los instrumentos genéricos en una enfermedad
concreta se ve compensada al permitir comparaciones entre
sujetos afectados por diferentes enfermedades o con la
poblacion general, siendo de especial interés en las encues-
tas de salud y en planificacion sanitaria.

Disponer de informacion sobre la CVRS en los pacientes
con AEC tiene un valor tanto a nivel individual, dado que
constituye un indicador claro de evolucion de la enferme-
dad y de evaluacion de la respuesta a cualquier tipo de
intervencion terapéutica, como poblacional, al contribuir,
junto al conjunto habitual de indicadores epidemioldgicos,
al mejor conocimiento del impacto de estas enfermeda-
des de baja frecuencia y al asesoramiento para la toma
de decisiones de las autoridades sanitarias en el esta-
blecimiento de prioridades y la distribucion de recursos
sanitarios.
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A pesar de la importancia y la utilidad potencial de este
conocimiento, no existen estudios publicados sobre CVRS en
la poblacion espanola con AEC. En este sentido, el objetivo
general de este estudio es proveer de una adecuada informa-
cion a los clinicos y otros gestores sanitarios sobre el impacto
que las AEC tienen sobre la CVRS de los pacientes. Los obje-
tivos especificos que se proponen en este estudio son los
siguientes:

— Establecer un perfil multidimensional de la percepcién de
estado de salud en una muestra de pacientes con AEC.

— Estimar la capacidad predictiva de determinadas varia-
bles sociodemograficas en las distintas dimensiones que
componen el SF-36.

Pacientes y métodos

Se llevo a cabo un estudio transversal con 80 pacientes diag-
nosticados de AEC. El reclutamiento de los participantes se
realiz6 a través de la Federacion de Ataxias de Espana y de
forma complementaria se contacté con algunos miembros
de la Red Epidemiologica de Investigacion en Enfermeda-
des Raras (REpIER) del Instituto de Salud Carlos Ill. Para
participar en el estudio los pacientes tenian que cumplir
los criterios diagnosticos para una AEC y que este diagnos-
tico fuese confirmado por un neurdlogo. Los pacientes que
participaron en el estudio firmaron previamente un consen-
timiento informado y el estudio fue aprobado por los comités
éticos de Investigacion Clinica locales.

El estudio se baso en la informacion recogida a partir de
2 cuestionarios autocumplimentados por los pacientes que
fueron enviados por correo postal. Los participantes que no
respondieron al primer contacto recibieron un recordatorio
a las 8 semanas del primer envio.

En el protocolo del estudio se incluyé el Cuestiona-
rio Genérico de Salud SF-36 v.2 para evaluar la CVRS
de los pacientes''®. El SF-36 es un instrumento gené-
rico que contiene 36 items que cubre 8 dimensiones del
estado de salud y proporcionan un perfil del mismo. Sus
items detectan tanto estados positivos como negativos de
salud. Para cada dimension, los items se codifican, agre-
gan y transforman en una escala que tiene un recorrido
desde 0 (el peor estado de salud para esa dimension) hasta
100 (el mejor estado de salud). El cuestionario ha sido
disefiado para generar un indice global. Su adaptacion para
Espana ha mostrado niveles correctos de fiabilidad y vali-
dez, ademas de su equivalencia cultural en otros paises'’.
Asimismo, existen valores de referencia de las puntuacio-
nes del SF-36 en la poblacion general espaiiola que nos dan
la posibilidad de evaluar cualitativa y cuantitativamente el
impacto de la enfermedad y el beneficio de los servicios
sanitarios'® ",

Ademas, se incluyé un cuestionario sociodemografico
para la recogida de un conjunto adicional de datos sobre
edad, sexo, tiempo de diagndstico, existencia de cuidador,
tiempo de cuidado y situacion laboral. La variable edad se
transformo en una variable de 3 categorias: menores de 34
anos, entre 34 y 45 anos y mayores de 45 anos. Asimismo,
con el tiempo de diagnostico también se utilizaron 3 cate-
gorias: hasta 7 afnos, de 7 a 17 afos y mas de 17 anos. Por

Ultimo, para la situacion laboral se establecieron 4 catego-
rias: laboral en activo, tareas domésticas, baja temporal o
permanente y jubilado/a.

Se utilizaron estadisticos descriptivos y exploratorios
aplicados a las diferentes variables estudiadas. Para la com-
paracion de las medias se utilizaron pruebas t en funcion de
la necesidad y el ajuste a los objetivos planteados.

Las correlaciones existentes entre los distintos factores
de la escala se estimaron mediante el coeficiente de corre-
lacion de Pearson.

Asimismo, se efectu6 un modelo de regresion lineal
mediante pasos sucesivos con el propdsito de estimar la
capacidad predictiva de las variables sociodemograficas
estudiadas sobre cada uno de los factores del SF-36. La
valoracion del ajuste del modelo a los datos se realizd a
partir del coeficiente de determinacion al cuadrado y la
comprobacion acerca de si el modelo de regresion ajustado
explica una parte significativa de la variabilidad global, se
realizo mediante el analisis de varianza de la regresion. Se
ha dejado constancia de los intervalos de confianza, los valo-
res de la prueba t y la significacion de los coeficientes, y se
ha comprobado la linealidad, la homocedasticidad y la nor-
malidad de los datos a partir de analisis de los residuales.
Se utilizo la prueba para residuos correlacionados en serie
de Durbin-Watson y se controld la colinealidad mediante
los estadisticos de tolerancia y factor de inflacion de la
varianza.

Resultados

La muestra se compone de 80 personas con diagndstico de
AEC, de las que un 56,3% (n=45) son del sexo masculino. La
edad oscila entre 20 y 67,8 anos (media + desviacion estan-
dar=41,21 4 11,14); el 35% de los participantes esta casado
o vive en pareja (n=28) y el 62,5% (n=50) esta solo o sin
pareja, mientras que el 2,5% (n=2) no contesta a esta pre-
gunta. Un 43,8% (n=35) de los participantes se encuentra de
baja laboral transitoria o incapacidad permanente, el 18,8%
(n=15) se encuentra activo, el 11,3% (n=9) jubilado/a, el
7,5% (n=6) se dedica a las tareas domésticas y un 18,8%
(n=15) de los participantes no responde a esta pregunta. El
31,3% de los casos (n=25) ha sido diagnosticado desde hace
7 anos o menos, el 33,8% (n=27) entre 7 y 17 anos, mientras
que el 33,8% (n=27) esta diagnosticado desde hace mas de
17 anos. Un 1,3% (n=1) no sabe o no contesta a esta pre-
gunta. EL 51,3% (n=41) de los participantes autoinforma de
la existencia de un cuidador para el apoyo y los cuidados de
la vida diaria, mientras que un 48,8% (n=39) de los partici-
pantes no menciona la existencia de un cuidador en su dia
a dia.

Entre las correlaciones alcanzadas por las distintas
dimensiones de la escala, encontramos la mayor puntuacion
entre salud mental y vitalidad (0,776), siendo esta signi-
ficativa, y la mas baja entre rol emocional y funcion fisica
(0,109), aunque no significativa. Es importante observar que
rol fisico, dolor corporal, vitalidad y funcion social obtienen
correlaciones positivas y significativas con todas las dimen-
siones que conforman la prueba, mientras que funcion fisica
y rol emocional son las que presentan menor nimero de
correlaciones significativas (tabla 1).
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Tabla 1  Correlaciones entre las dimensiones de SF-36

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

Funcion fisica 1

Rol fisico 0,368° 1

Dolor corporal 0,257° 0,297° 1

Salud general 0,419° 0,394° 0,305 1

Vitalidad 0,256° 0,311° 0,373 0,472° 1

Funcién social 0,353 0,368° 0,334° 0,410° 0,611P 1

Rol emocional 0,109 0,344° 0,441 0,219 0,470P 0,481° 1

Salud mental 0,148 0,2712 0,412 0,509° 0,776° 0,576° 0,588 1

@ La correlacion es significativa al nivel 0,05 (bilateral).
b La correlacién es significativa al nivel 0,01 (bilateral).

Tabla 2 Minimo, maximo, media y desviacion tipica de las dimensiones del SF-36

N Minimo Maximo Media Desviacion tipica
Funcion fisica 79 0,00 100,00 25,28 27,59
Rol fisico 72 0,00 100,00 32,98 39,32
Dolor corporal 79 12,00 100,00 69,02 26,08
Salud general 69 5,00 77,00 33,43 18,28
Vitalidad 70 0,00 100,00 44,46 21,94
Funcion social 79 0,00 100,00 50,31 31,45
Rol Emocional 72 0,00 100,00 56,48 47,68
Salud mental 70 4,00 96,00 59,70 21,42

Tabla 3 Minimo, maximo, media y desviacion tipica de las dimensiones del SF-36 segln sexo

N Minimo Maximo Media Desviacion tipica

Funcién fisica

Hombre 44 0,00 100,00 25,25 27,64

Mujer 35 0,00 100,00 24,08 27,88
Rol fisico

Hombre 39 0,00 100,00 26,28 32,92

Mujer 33 0,00 100,00 40,90 44,99
Dolor corporal

Hombre 44 21,00 100,00 69,34 26,11

Mujer 35 12,00 100,00 68,62 25,97
Salud general

Hombre 38 5,00 77,00 29,34 19,79

Mujer 31 15,00 75,00 38,45 15,07
Vitalidad

Hombre 39 0,00 100,00 43,11 23,67

Mujer 31 0,00 85,00 46,55 19,77
Funcion social

Hombre 45 0,00 100,00 48,33 30,22

Mujer 34 0,00 100,00 52,94 33,29
Rol emocional

Hombre 39 0,00 100,00 54,70 48,65

Mujer 33 0,00 100,00 58,58 47,16

Salud mental
Hombre 39 4,00 96,00 60,45 22,21
Mujer 31 8,00 90,00 58,77 20,71
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Tabla 4 Minimo, maximo, media y desviacion tipica de las dimensiones del SF-36 segln rango de edad

N Minimo Maximo Media Desviacion tipica

Funcion fisica

< 34 anos 24 0,00 100,00 35,84 33,84

34-45 anos 28 0,00 75,00 21,42 23,24

> 45 anos 25 0,00 95,00 20,91 24,79
Rol fisico

< 34 anos 22 0,00 100,00 43,18 45,76

34-45 anos 26 0,00 100,00 25,00 33,91

> 45 anos 22 0,00 100,00 31,81 37,93
Dolor corporal

< 34 anos 24 12,00 100,00 69,91 25,62

34-45 anos 27 21,00 100,00 63,88 24,14

> 45 anos 26 21,00 100,00 73,38 28,20
Salud general

< 34 anos 21 15,00 77,00 35,34 18,62

34-45 anos 22 10,00 75,00 34,22 17,59

> 45 anos 24 5,00 72,00 32,50 19,04
Vitalidad

< 34 anos 21 0,00 80,00 51,19 21,46

34-45 anos 23 0,00 100,00 47,60 23,10

> 45 anos 24 0,00 85,00 36,66 20,35
Funcién social

< 34 anos 24 0,00 100,00 60,41 32,69

34-45 afos 27 0,00 100,00 51,85 31,52

> 45 anos 26 0,00 100,00 39,90 29,15
Rol emocional

< 34 anos 22 0,00 100,00 63,63 47,08

34-45 anos 26 0,00 100,00 48,71 50,09

> 45 anos 22 0,00 100,00 56,06 47,57
Salud mental

< 34 anos 21 8,00 92,00 63,23 22,25

34-45 anos 23 4,00 96,00 61,76 22,65

> 45 anos 24 20,00 84,00 53,95 19,67

Los resultados descriptivos medios de las dimensiones del
SF-36 se presentan en la tabla 2 y en las tablas 3 y 4 se
presentan las puntuaciones segun sexo y rango de edad,
respectivamente. Como podemos comprobar, la media es
mayor en los hombres en las dimensiones funcion fisica,
dolor corporal y salud mental, mientras que es mayor en
las mujeres en las dimensiones rol fisico, salud general,
vitalidad, funcion social y rol emocional, aunque solamente
en la dimension Salud General esta diferencia es significa-
tiva (t[67]=—9,102; p = 0,039). En relacion con la edad,
las puntuaciones medias son mayores en el rango de menor
edad (menos de 34 anos) en todas las dimensiones, excepto
en dolor corporal, cuyas puntuaciones medias son mayo-
res en los pacientes de mayor rango de edad (mayores de
45 anos), encontrando diferencias significativas solo en las
dimensiones vitalidad (t[43]=14,523; p = 0,025) y funcion
social (t[48]=20,512; p = 0,023).

Se han analizado las posibles diferencias entre distintas
variables sociodemograficas en las dimensiones que con-
forman la escala, encontrandose diferencias significativas

en las variables: sexo, existencia de cuidador, tiempo de
diagndstico, tiempo de cuidados y situacion laboral del
paciente que se detallan a continuacion:

Funcién fisica: presentan diferencias significativas las
variables existencia de cuidador (t[77] = 5,322; p = 0,000),
siendo la media mayor cuando no existe cuidador; tiempo
de diagndstico (t[49]=2,975; p = 0,005), siendo la media
mayor en el primer rango (hasta 7 afnos), y tiempo de cui-
dado (t[58] =3,549; p = 0,001), siendo la media mayor en el
rango hasta 3 anos.

Rol fisico: \a situacion laboral del paciente muestra dife-
rencias significativas (t[43]=2,518; p = 0,016), siendo la
media mayor cuando el paciente permanece activo.

Dolor corporal: presenta diferencias significativas la
variable tiempo de diagnéstico (t[49]=—2,654; p = 0,011),
encontrandose en este caso la media mayor para el rango
de 7,1 a 17 aios de diagnostico.

Salud general: se encuentran diferencias significativas
segun el sexo (t[67]=—2,108; p = 0,039), presentando
una media mayor las mujeres, y segun la existencia de
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Tabla 5 Analisis de regresion lineal de caracteristicas sociodemograficas sobre puntuaciones en SF-36

B t p r? L Inf L Sup Toler FIv

Funcién fisica 0,426°

Cuidador —0,479 —5,270 0,000 —36,846 —16,618 0,977 1,024

T diagnostico —0,197 —2,110 0,000 —13,336 —0,376 0,942 1,084

Situacion Lab —0,266 —2,871 0,005 —8,905 —1,606 0,942 1,061

Rango de edad —0,236 —2,469 0,016 —14,931 —1,588 0,888 1,126
Salud general 0,144°

Sexo 0,282 2,388 0,020 1,678 18,916 0,977 1,024

Cuidador —0,302 —2,557 0,013 —19,502 —2,391 0,977 1,024
Vitalidad 0,073

Rango de edad —0,269 —2,255 0,027 —13,940 —0,846 1,000 1,000
Funcion social 0,0612

Rango de edad —0,274 —2,197 0,031 —1,482 —,072 1,000 1,000

FIV: factor de inflacion de la varianza; L Inf: limite inferior; L Sup: limite superior; T diagnostico: tiempo desde el diagnéstico; Toler:

tolerancia; Situacion Lab: situacion laboral.
@ Regresion significativa al nivel 0,05.
b Regresion significativa al nivel 0,01.

cuidador (t[67]=2,260; p = 0,027), encontrandose una pun-
tuacion media superior cuando no existe cuidador.

Vitalidad: la variable edad presenta diferencias signifi-
cativas (t[43]=2,328; p = 0,025), siendo la media mayor en
los menores de 34 anos.

Funcion social: |a variable edad presenta diferencias sig-
nificativas (t[48] =2,345; p = 0,023), siendo la media mayor
en los menores de 34 anos.

Rol emocional: en esta dimension es la situacion laboral
del paciente la variable que muestra diferencias significati-
vas (t[43]=2,643; p = 0,011), siendo la media mayor cuando
el paciente permanece en activo.

Teniendo en cuenta aquellas variables sociodemografi-
cas que producen diferencias significativas en algunas de
las dimensiones que componen la escala, se ha procedido
a realizar una regresion lineal mediante pasos sucesivos
(tabla 5).

— En la dimensidn funcion fisica parte de la varianza queda
explicada por las variables existencia de cuidador, tiempo
de diagnostico, situacion laboral del paciente y rango de
edad (r? = 0,426; F[4,71]=13,179; p = 0,000; valor de
Durbin-Watson =2,328), obteniéndose puntuaciones mas
altas cuando no existe cuidador, se esta en situacion
activa, el tiempo de diagnodstico es inferior a 7 afos y
el rango de edad es hasta 34 anos.

En la dimension salud general, son la existencia de cui-
dador y la variable sexo las que explican parte de la
varianza, siendo las puntuaciones mayores en las mujeres
y cuando no existe cuidador (r? = 0,144; F[2,63]=5,311;
p = 0,007; valor de Durbin-Watson =2,074).

En las dimensiones vitalidad y funcién social explica
parte de la varianza el rango de edad (r* = 0,073;
F[1,65]=5,086; p = 0,027; valor de Durbin-Watson = 1,496
y r2 = 0,061; F[1,74]=4,825; p = 0,031; valor de Durbin-
Watson = 1,928, respectivamente), siendo en ambos casos
las puntuaciones mayores en el rango de menor edad
(hasta 34 anos).

Discusion

El objetivo de este estudio ha sido evaluar la CVRS
autopercibida en un grupo de pacientes con AEC en
Espafa, a fin de proveer de una adecuada informa-
cion a los clinicos y otros gestores sanitarios sobre
el impacto que las AEC tienen sobre la CVRS de los
pacientes, establecer un perfil multidimensional de la per-
cepcion de estado de salud en esta muestra y estimar la
capacidad predictiva de determinadas variables sociode-
mograficas en las distintas dimensiones que componen el
Cuestionario Genérico de Salud SF-36.

Entre los resultados obtenidos, podemos encontrar corre-
laciones significativas de las dimensiones rol fisico, dolor
corporal, vitalidad y funcion social con el resto de las dimen-
siones del SF-36, mientras que la funcién fisica y el rol
emocional son las que presentan menor correlacion entre si
y menor nimero de correlaciones significativas con el resto
de dimensiones del SF-36, aspecto que refleja como estos
pacientes tienen importantes problemas de salud fisica y
dependencia funcional, que superan las valoraciones emo-
cionales y psicologicas que hacen respecto de su propia
condicion de salud o funcion fisica.

Con respecto a las variables sociodemograficas analiza-
das, hay que destacar que la variable sexo presenta medias
mas altas para los hombres en determinadas dimensiones
(funcion fisica, dolor corporal y salud mental), pero solo en
la dimension salud general presenta diferencias significati-
vas, obteniendo una media mayor las mujeres. Con ello se
podria entender que, en general, las mujeres con AEC pare-
cen percibir mejor estado de salud general que los hombres.

Con respecto a la variable existencia de cuidador, esta
aparece como diferenciadora en las dimensiones funcion
fisica y salud general, produciéndose medias mas altas
cuando no existe cuidador, esto es, cuando los pacientes
aun pueden valerse por si mismos para los cuidados y el
atendimiento personal. Es importante destacar que solo un
51,3% (n=41) de los participantes informa de la existen-
cia de un cuidador, lo que podria estar representando un
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posible sesgo de autoinforme, en el que algunos de los par-
ticipantes podria no estar reconociendo la «existencia de
cuidador» cuando este recibe la asistencia parcial de un
cuidador o cuando no se reconoce el apoyo que en alguna
medida reciben de otras personas.

Por otra parte, la variable edad produce diferencias sig-
nificativas en las dimensiones vitalidad y funcion social (con
medias mas altas en el menor rango de edad, menores de 34
anos), no produciéndose diferencias en ninguna de las otras
variables sociodemograficas estudiadas, por lo que pode-
mos entender que los pacientes de menor edad perciben
en menor grado que sus problemas de salud interfieran en
su vida social o que influyan en sus sentimientos de energia
o vitalidad.

En relacion con la situacion laboral del paciente, es en
las dimensiones rol emocional y rol fisico donde encontra-
mos diferencias significativas (con medias mas altas en la
categoria de activo/a). Se deduce, por lo tanto, que en
aquellos pacientes en los que se mantiene su vida laboral
activa, la percepcion de interferencia entre su salud fisica
y sus problemas emocionales con el trabajo es menor.

Por dltimo, y en referencia con las variables tiempo de
diagnostico y tiempo de cuidados, se puede destacar que
el tiempo de diagndstico presenta diferencias significativas
en las dimensiones dolor corporal y funcion fisica, siendo
la media mayor en la categoria de menor tiempo de diag-
nostico. La variable tiempo de cuidado presenta diferencias
significativas en la dimension funcion fisica, también con la
media mayor cuando menor es el tiempo de cuidado que pre-
senta el paciente. Estos resultados resultan coherentes con
la idea del deterioro progresivo que presentan estos pacien-
tes, por lo que la percepcion de disminucién de capacidades,
el aumento de limitaciones fisicas, la intensidad del dolor y
su efecto en el trabajo habitual parecen estar en relacion
con el tiempo de diagnédstico de la enfermedad.

Hay que destacar que ninguna de las variables sociodemo-
graficas consideradas en este estudio presenta diferencias
en la dimension salud mental, mientras que en estudios pre-
vios con pacientes con otras enfermedades raras de tipo
neurologico (p. ej., pacientes con esclerosis lateral amio-
tréfica) esta dimension se veia relacionada con el tiempo
de diagndstico’®, produciéndose una relacion inversa, lo que
hacia pensar en la paradoja del bienestar, hecho que en esta
ocasion no parece producirse.

Como puede observarse, la mayor parte de las dimen-
siones del SF-36 presentan diferencias significativas solo en
una de las variables estudiadas, esto es: vitalidad y funcién
social en la edad; rol emocional y rol fisico en la situacion
laboral, y dolor corporal en la variable afos de diagndstico.
Solamente salud general y funcion fisica obtienen diferen-
cias significativas en mas de una variable sociodemografica,
mientras que, como ya se ha comentado, salud mental no
parece estar afectada por alguna de las variables sociode-
mograficas estudiadas.

Si se toman en consideracion aquellas variables que
pudieran explicar las puntuaciones obtenidas en este cues-
tionario, tenemos que solo 4 dimensiones quedan explicadas
por alguna de ellas y que es la variable edad la que interviene
explicando parte de las puntuaciones en 3 dimensiones,
funcion social, vitalidad y funcion fisica, mientras que la
existencia de cuidador explicaria parte de las puntuaciones
en las dimensiones funcion fisica y salud general. Con ello

parece constatarse que en las personas con AEC las varia-
bles sociodemograficas estudiadas explican escasamente las
puntuaciones obtenidas y, de entre ellas, es la existencia
de cuidador la que contribuye en mayor medida, tal y como
hemos encontrado en estudios previos®'3.

En cuanto a las limitaciones que nuestro estudio pudiera
presentar, somos conscientes de las restricciones que el
tamano muestral utilizado tiene sobre la validez externa de
nuestros resultados. Sin embargo, y a pesar de esta limi-
tacion, caracteristicas especificas como la distribucion de
edad, la edad media, el tiempo desde el diagnostico y la
duracion de la enfermedad de la muestra son similares a las
publicadas en estudios previos, lo que sugiere la represen-
tatividad de la muestra empleada?®.

Los resultados proporcionados por el SF-36 confirman
que la CVRS de la mayoria de las personas afectadas por
AEC esta reducida de forma significativa. Si bien eran de
esperar valores bajos para las dimensiones fisicas del cues-
tionario, debido a la discapacidad motora comunmente
asociada, también se observan restricciones importantes en
las dimensiones no motoras (funcionamiento social y pro-
blemas emocionales). Es posible que estos hallazgos puedan
explicarse en relacion con la frecuente afectacion de la cali-
dad del sueno y la presencia de depresion en este grupo de
pacientes, que ha sido previamente identificada por otros
autores en mas del 40% de las personas con AEC?%:2",

Un factor importante que parece influir sobre la gravedad
de la depresion es la progresion de la discapacidad motora,
que impide la marcha y obliga a la utilizacién de silla de
ruedas, aunque no se puede descartar su origen endogeno,
debido al propio proceso neurodegenerativo provocado por
las AEC y que podria estar correlacionado con la discapaci-
dad motora?>%3.

Los datos obtenidos sobre CVRS en personas con AEC
en Espana difieren de las observaciones procedentes de la
poblacidn general o de otras enfermedades crénicas'®?32°,
Asi, a diferencia de lo cominmente observado para la pobla-
cion general, la CVRS de los pacientes con AEC en Espana
no se ve tan claramente afectada por la edad?"*® ni por el
sexo femenino?’. Sin embargo, la CVRS de estos pacientes si
que empeora en relacion con la duracién de la enfermedad
(tiempo desde el diagnostico), la gravedad de la ataxia y la
necesidad de cuidador para desarrollar las actividades habi-
tuales de la vida diaria. Estos resultados son consistentes a
los obtenidos por otros autores, para este mismo grupos de
enfermedades, por medio de otros instrumentos genéricos
de medida de la CVRS, como es el EQ-5D?%21:23.28,

En definitiva, la importante restriccion de la CVRS en
los pacientes con AEC parece estar explicada, al menos
parcialmente, por la pérdida de las capacidades motoras
requeridas para la marcha, la posible presencia de depresion
y de los trastornos del suefo?®?2. La identificacion precoz y
el tratamiento eficaz de estas variables influyentes podrian
contribuir a mejorar la CVRS en las personas con AEC?'.

Nuestros hallazgos indican la conveniencia de hacer mas
accesibles e intensas las intervenciones de rehabilitacion
para retrasar y reducir el deterioro fisico que conduce a la
discapacidad y a la pérdida de autonomia para la marchay la
realizacion de actividades de la vida diaria. El acceso y la uti-
lizacion de servicios psicoterapicos de apoyo, habitualmente
demandados por las personas afectadas?’, también podria
contribuir a reducir el impacto de la enfermedad sobre las
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funciones no motoras?°. Asimismo, la utilizacién de cuestio-
narios de CVRS autocumplimentables por los pacientes y sus
cuidadores en la practica clinica habitual permitiria disponer
de informacion de utilidad complementaria habitualmente
no obtenida por medio de la valoracion clinica convencional.
La medicion habitual de la CVRS en los pacientes con AEC a
través del Cuestionario Genérico de Salud SF-36 en nuestro
contexto permitiria no solo la evaluacion de los resulta-
dos en los ensayos clinicos e investigaciones sanitarias, sino
también evaluar las necesidades reales de los pacientes y
sus cuidadores, favoreciendo asi una mejor planificacion de
las medidas de intervencion sanitaria y distribucion de los
recursos.
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