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2. RESUMEN

Las Enfermedades Neuromusculares son un grupo de enfermedades raras que, en mayor o menor
medida afectan la calidad de vida de los pacientes. El objetivo de este estudio consistié en evaluar la
calidad de vida de los pacientes neuromusculares pediatricos, relacionarla con la severidad de la
enfermedad, y comparar la percepcion de calidad de vida de los pacientes con la de sus
padres/tutores. Se trata de un estudio transversal, observacional, descriptivo, mediante la
aplicacion de una encuesta validada Peds QL 4.0 Genérica y Peds QL 3.0 Neuromuscular a pacientes
pedidtricos con diagndstico de enfermedad neuromuscular asistidos en el Centro de Rehabilitacion
Infantil Teletdn. Se contd con la autorizacidon de la Teletén, de la Catedra de Neuropediatria, se
solicitd consentimiento informado de los padres/tutores y asentimiento informado en caso que
correspondiera. Las encuestas se aplicaron durante los meses de agosto y septiembre del afio 2022.
Respecto al andlisis de los resultados, no se encontré una correlacién estadisticamente significativa
entre el nivel de severidad de la enfermedad y la calidad de vida de los pacientes, asi como tampoco
una diferencia significativa entre percepciéon de la calidad de vida entre los pacientes y sus
padres/tutores.

Palabras clave: Enfermedades neuromusculares; calidad de vida; pacientes pediatricos.

ABSTRACT

Neuromuscular diseases are a group of rare illnesses which, on a different measure depending on
the disease, affect patients’ life quality. The objective of this research was the evaluation of the life
quality of pediatric patients with a neuromuscular disease diagnosis, correlate it with the severity of
said disease and also correlate it with their parents/tutors’ perception. The methodology of this
study is observational descriptive/transversal, and will be made through the application of the
validated survey Peds QL 4.0 Generic and Peds QL 3.0 Neuromuscular.

The sample integrates pediatric patients with neuromuscular disease diagnosis assisted at the
Centro de Rehabilitacion Infantil Teletdn, with the previous authorization of the latter, the Catedra
de Neuropediatria, the informed consent and assent from the participants. The surveys were applied
through August and September of 2022. Following the application, analysis and discussion of the
results, there was no significant evidence of correlation between the severity of the disease and the
perceived quality of life. Neither was a significant difference in the perception of the patients vs their
parents.

Key words: Neuromuscular diseases; life quality; pediatric patients



INTRODUCCION

Definicion

Las Enfermedades Neuromusculares (ENM) son un grupo heterogéneo de enfermedades que se
caracterizan por afectar el musculo, el nervio periférico, la unidén neuromuscular o el asta anterior de
la médula espinal®. En su mayoria son de origen genético, existiendo también causas adquiridas. Son
enfermedades raras por su prevalencia e incidencia, pero que en su conjunto afectan a un
porcentaje significativo de la poblacién. A nivel mundial existen pocos datos sobre la incidencia y
prevalencia de las mismas. Uruguay no escapa a esta situacion. Emery en 1991 estimd una
prevalencia global para las ENM hereditarias de 1 en 3.500.

Las ENM hereditarias tienen un caracter crénico y generalmente progresivo. La manifestacion clinica
mas comun de las ENM es la pérdida de fuerzas, pudiendo presentar también fatigabilidad, atrofia
muscular, miotonia, calambres, contracturas, alteraciones sensitivas o autondmicas. La debilidad
determina la aparicion de problemas secundarios, incluyendo ortopédicos (deformidades
articulares), respiratorios, cardiacos y deglutorios. Algunas cursan con grados variables de invalidez
que en casos severos conducen a la muerte del paciente. Estos pacientes tienen comprometida su
calidad de vida, definida por la OMS como: “La percepcidn del individuo de su posicion en la vida, en
el contexto de la cultura y sistemas de valores en los que vive; y en relacion con sus objetivos,
expectativas, valores e intereses”.

La complejidad de las ENM debido a su gravedad y progresion en muchos casos, asi como el
compromiso que genera en distintos drganos, determina que se requiera de una evaluacion vy
seguimiento por un equipo multidisciplinario, que permita el estudio de varios aspectos de la vida
del nifio y de su familia. Esto Ultimo junto con los nuevos avances terapéuticos, han permitido
mejoras en la calidad de vida de estos pacientes.

Diagndstico

El diagndstico de una enfermedad neuromuscular no es sencillo. Las mismas pueden deberse a
causas muy variadas, en el caso de las hereditarias a veces es dificil identificar el gen defectuoso
causante y, por tanto, determinar la exactitud del diagndstico. Lo primero que se tiene en cuenta a la
hora de orientar el diagndstico de una ENM es la historia clinica. Los signos y sintomas iniciales
pueden ser: disminucién de fuerza, caidas frecuentes, fatigabilidad muscular, hipotonia, retraso
motor, entre otros. Segun la sospecha clinica, se solicitardn estudios complementarios como:
examenes de laboratorio, estudio imagenolégico del musculo, electromiografia, estudios de
conduccién nerviosa, estudios de cuantificacidn sensitiva, biopsia muscular, biopsia de nervio, tests
genéticos, entre otros. El test genético es la prueba que confirma definitivamente la presencia de
una ENM de base genética y resulta necesario para ensayar tratamientos etioldgicos.

Repercusiones de la enfermedad

Dentro de las complicaciones principales producidas por las ENM se encuentran las manifestaciones
del aparato locomotor, teniendo a la debilidad como sintoma mas caracteristico. Esta debilidad suele
ser simétrica y progresiva, variando de acuerdo con el tipo de ENM. Otras manifestaciones son: las
retracciones tendinosas, musculares y las deformidades en las articulaciones, luxacién de cadera y
fracturas generadas por la falta de motilidad, asi como la escoliosis producida por hipotonia y



debilidad muscular. Todas estas complicaciones generan mayor limitaciéon funcional, inestabilidad,
dolor e incluso agravamiento del compromiso respiratorio en algunos casos. Este ultimo, es
producto de la debilidad del diafragma y musculos que participan en la funcidon respiratoria, lo que
determina insuficiencia respiratoria en el nifio, siendo importante realizar una correcta evaluacion
de la misma tanto al inicio como durante el seguimiento. Puede existir compromiso cardiaco y esto
se explica por la fisiopatologia de las ENM en donde participan distintos tipos de proteinas que se
encuentran en el musculo cardiaco. El tipo de alteracidn, asi como las distintas manifestaciones va a
depender de la ENM. Lo mismo ocurre con las complicaciones vinculadas al aparato digestivo, el
estado nutricional y las alteraciones metabdlicas. Es fundamentalmente la debilidad muscular la que
produce dificultades en distintas etapas de la digestion como la masticacién y deglucién, lo que
repercute en aspectos nutricionales, pudiendo existir incluso trastornos gastrointestinales. Todo
esto debe ser evaluado por especialistas como nutricionistas, fonoaudidlogos y gastroenterdlogos.
Referente a la repercusién sobre la calidad de vida, un estudio Francés publicado en 2016 por Taylor
& Francis Group® realizado en pacientes adultos con ENM genéticas con predominio de sintomas
motores, buscd identificar qué variables de la clasificacién internacional de funcionalidad,
discapacidad y salud (IFC) desarrollada por la OMS, eran las mas mencionadas por los pacientes
cuando se los consultaba sobre su calidad de vida. Se los estratificd en tres grupos segun su estadio
evolutivo en: Walking (Pacientes que conservan la marcha) Wheelchair (En silla de ruedas) y
Ventilation (Pacientes que requieren asistencia ventilatoria mecanica). El objetivo fue la elaboracién
de un cuestionario para facilitar la valoracién de la calidad de vida de esta poblacidon. A su vez, se les
permitié introducir nuevos tépicos y descartar los que consideraran irrelevantes. Es de destacar, que
uno de los hallazgos mas llamativos, fue el contraste respecto a las areas que los pacientes
mencionaron como mas comprometidas respecto a lo que los clinicos suelen considerar: los
pacientes mencionaron mayores implicancias en su estado psicolégico, la calidad del ambiente y sus
vinculos sociales sobre sus sintomas fisicos, siendo este aspecto el que los clinicos suelen poner
mayor atencién, frecuentemente ignorando las otras dreas. Por este motivo, las escalas
desarrolladas a partir de estudios como éste, son una herramienta necesaria ya que son un reflejo
mas fidedigno de la percepcién del paciente que lo que el terapeuta pueda interpretar desde su
subjetividad, sin dejar de ser importante este Ultimo aspecto. Respecto al estado psicoldgico, un
gran numero de pacientes manifesté ansiedad anticipatoria, sobre todo en los grupos Wheelchair y
Ventilation. Frecuentemente manifestaron el miedo a pensar en la pérdida de funciones que hoy
todavia conservan, y esto se veia agravado por la dificultad de pronosticar la ocurrencia de estos
eventos de forma especifica. Analizando el componente social, se vio una marcada dificultad en un
espectro amplio del mismo: desde dificultades en el mantenimiento de vinculos a largo plazo hasta
la ejecucién de pautas sociales como el saludo de manos, abrazos y besos, como resultado de las
dificultades motrices. En el drea ambiental, las preocupaciones que mas se destacaron fueron el
acceso al transporte, asi como también a los centros de salud, sumado a la cantidad de visitas que
deben realizar a los mismos. El aspecto financiero fue mencionado sobre todo por el grupo
Ventilation, en el cual se describid el impacto econdmico que supone la adaptacién de sus viviendas
en funcion de su estadio evolutivo. Otro componente, tal vez menos extrapolable a los pacientes
pedidtricos mas jovenes, pero pudiendo ser un factor influyente en los adolescentes, fue la
infantilizacion de los pacientes tanto desde el dmbito sanitario como laboral, doméstico, via publica,
familiar, entre otros. En conclusion, si bien los resultados de este estudio no son directamente
extrapolables a la poblacién a trabajar, funciona de forma ilustrativa para tomar en cuenta los
factores mds influyentes y condicionantes en la calidad de vida en estas patologias y sus distintos



estadios evolutivos. A su vez ejemplifica como proceder con el tipo de resultados a obtener en
funcién de que el estudio adquiera un verdadero valor social y resulte en un verdadero beneficio
para los pacientes. Otro elemento que podemos extraer de este tipo de estudios es la gran brecha
gue hay entre la percepcion del clinico sobre la calidad de vida de estos pacientes en contraposicion
con la percepcidn del propio paciente, lo que apoya la importancia de aplicar herramientas que
puedan reflejar la percepcién de este Ultimo para poder desarrollar una respuesta efectiva y desde
ambitos que sobrepasan la atencidn sanitaria que verdaderamente mejore la calidad de vida. Otro
estudio realizado por Vuillerot. C y colaboradores, en Francia durante el periodo 2005- 2007%,
incluyé a pacientes neuromusculares de 10-17 afios, se explord sus sentimientos acerca de su vida,
en concreto, su grado subjetivo de satisfaccion con la vida, y se comparé indicadores de satisfaccién
con la vida con los de un grupo emparejado de compafieros no discapacitados. La calidad de vida se
midid con el VSP-A una prueba validada de autopercepcidn de la calidad de vida relacionada con la
salud. El VSP-A evalla el bienestar percibido y satisfaccion en 10 grandes dimensiones (vitalidad,
bienestar fisico y psicolégico, imagen corporal, relaciones con amigos, padres, maestros y personal
médico, rendimiento escolar y actividades de ocio) y utiliza una escala de 5 puntos (de “peor” a
“mejor’’) como sub-puntuacion para cada item. Las puntuaciones se compararon con los resultados
extraidos del estudio de la poblacion de referencia utilizada para validar el cuestionario VSP-A. En
promedio, las puntuaciones del VSP-A en adolescentes con discapacidad fisica fueron similares a las
del grupo sin discapacidad en cuanto a vitalidad, imagen corporal, relaciones con los padres y amigos
y bienestar fisico y psicolégico; significativamente superior con respecto al rendimiento escolar y
relaciones con los profesores; y significativamente menor con respecto a actividades de ocio. La
discapacidad y el deterioro fisico no se asocié negativamente con siete de las nueve dimensiones
VSP-A, pero el deterioro fisico se asocié negativamente con actividades de ocio y vitalidad.
Adolescentes con soporte ventilatorio no expresaron puntajes mas bajos que los adolescentes que
no requirieron soporte ventilatorio destacando, ademas, que el andlisis de regresion mostré que las
puntuaciones VSP-A tampoco se mostrd afectado por la edad y el sexo. En definitiva, en la mayoria
de las dimensiones, los pacientes discapacitados reportaron igual o incluso mayor puntuacién VSP-A
que el grupo sin discapacidad. La Unica dimensidn significativamente mas baja fue en las actividades
de ocio. En el presente trabajo, las puntuaciones de los pacientes en relacidn con bienestar fisico,
vitalidad, imagen corporal y relacidn con padres y amigos fueron inesperadamente altas y las
puntuaciones relacionadas con la escuela fueron significativamente mas satisfactorias que en sus
pares no discapacitados. Esto recuerda las conclusiones de un estudio europeo sobre nifios con
pardlisis cerebral: por la primera vez, las puntuaciones de calidad de vida fueron, en promedio,
similares a las de nifios en la poblacion general en todas las dimensiones excepto en rendimiento
escolar donde eran mas altos en los nifios y adolescentes discapacitados, lo que lleva a pensar que
estos intentan compensar sus severas alteraciones motoras con una mejor participacién en la
escuela. Segun los autores la mayoria de las discrepancias entre los resultados actuales provienen de
diferencias en los instrumentos de investigacién. La mayoria de las preguntas sobre calidad de vida
relacionada con la salud consideran los efectos de la enfermedad en los aspectos fisicos,
psicoldgicos, y el funcionamiento social, y se centran en medir la capacidad funcional, en lugar de la
satisfaccién con la vida. Esto lleva a la actual percepcién predominante de que los pacientes con
discapacidades fisicas severas o enfermedades crdnicas experimentan calidad de vida mas baja que
las personas sin discapacidad. Estos cuestionarios tienen buenas propiedades psicométricas, pero
pueden no medir la calidad de vida como se define para el presente estudio: omiten importantes
aspectos subjetivos de la vida de los pacientes. Ellos evaltan la incapacidad de una persona para



lograr muchos de los objetivos "habituales" asociado con la calidad de vida en los fisicamente
capacitados, pero no incluyen lo que esa persona comparte con otros seres humanos y lo que es mas
valorado individualmente y considerado relevante a su vida. Los resultados promueven un cambio
que dirige el interés mas hacia los sentimientos, percepciones y perspectivas de estos adolescentes.
Los autores llegaron a la conclusion de que las personas con impedimentos parecen "adaptarse a sus
nuevas condiciones y darles sentido”’; ellos parecen “reinterpretar sus vidas y reconstruir el
significado personal en sus roles sociales”. Es posible que hayan bajado sus expectativas o han sido
educados para esperar muy poco, lo que puede protegerlos de la decepcidn.

Tratamiento

En lo que respecta al tratamiento y la rehabilitacién, se comienza con la realizacién de una
evaluacion del paciente de acuerdo con la Clasificacion Internacional del Funcionamiento, de la
Discapacidad y de la Salud teniendo en cuenta factores que favorecen la discapacidad buscando
controlar, prevenir y tratar las distintas complicaciones. De esta manera, se lleva a cabo un programa
de rehabilitacién, y posteriormente el seguimiento del paciente, con el fin de promover la inclusion
en todos los ambitos de su vida. Los lineamientos terapéuticos que forman parte de la rehabilitacion
son, en primer lugar y a grandes rasgos, mantener o mejorar la fuerza muscular mediante ejercicios
de bajo impacto, aerdbicos y con adecuado descanso, de acuerdo con el tipo de ENM. En segundo
lugar, prevenir complicaciones secundarias dadas por la debilidad muscular, entre las que se
destacan las complicaciones ortopédicas (retracciones tendinosas, musculares y deformidades
articulares, escoliosis, luxaciones y subluxacién de cadera), respiratorias, nutricionales, entre otras.
Por ultimo, se busca mantener el mayor tiempo posible la autonomia en las actividades cotidianas y
promover la participacién del nifio de acuerdo con factores personales, ambientales y sociales. Todo
esto debe ser complementado con un adecuado abordaje psicosocial llevado a cabo por psicdlogo y
trabajador social en conjunto con la familia, dado el impacto que presentan las ENM en este ambito
de la salud del nifio. "Estas enfermedades conllevan pérdidas progresivas, deterioro de la calidad de
vida, aumento de las limitaciones para desempenfarse en la vida diaria, necesidad de dependencia y

enfrentan a todos en forma explicita e implicita al sentido de la vida y a la muerte".

Antecedentes y estado actual

Dado que las ENM son patologias crdnicas que en su mayoria son progresivas, varios trabajos han
sido desarrollados con el objetivo de evaluar la calidad de vida de los pacientes.

En dos revisiones sistemdticas publicadas en 2018, el instrumento de valoracién mas utilizado para
valorar la calidad de vida en nifios fue la escala Pediatric Quality of Life Inventory (PedsQL). Dicha
escala fue creada por primera vez en 1999 por Varnni y colaboradores®. Posteriormente se crearon
otras escalas de calidad de vida para otras patologias especificas.

La escala PedsQL™ 4.0 Cuestionario Genérico y especificamente PedsQL™ Neuromuscular 3.0.3° son
escalas realizadas a partir de cuestionarios aplicados a pacientes y padres/tutores a lo largo de un
determinado tiempo y ajustados a la edad del paciente con el fin de poder estimar la calidad de vida
percibida por ambas partes, y permitiendo realizar comparaciones entre ambas encuestas. La
importancia de aplicar el cuestionario a los tutores y no a solo a los nifos afectados radica en que
muchas veces estos discrepan en sus percepciones.



En un estudio realizado en Barcelona y publicado en 2019 por Girabent-Farrés M y colaboradores®,
se planted el objetivo de evaluar la validez y la fiabilidad de la versién espafiola del mdédulo
neuromuscular de la Pediatric Quality of Life Inventory (PedsQL), para la medicidn de la calidad de
vida autopercibida por nifios de 5 a 7 afios con enfermedades neuromusculares y la percibida por
sus padres. Se constataron diferencias entre los cuestionarios respondidos por los padres y la
percepcién del nifio, donde se destaca una menor calidad de vida descrita por padres que la
percibida por los nifios. Los miedos y preocupaciones de los padres sobre la enfermedad del nifio,
condiciona una peor valoracién de su calidad de vida, ya que, habitualmente son los padres quienes
se adaptan peor a la enfermedad que padece el nifo, en vez del nifio en si. Mdltiples estudios
realizados apuntaron a que los pacientes pueden haberse adaptado mejor que sus padres/tutores a
la enfermedad, y a su vez, los padres/tutores son quienes no tienen una evaluacidén del estado
interno de su hijo, explicando porque existe una diferencia en la valoracién de calidad de vida entre

los padres/tutores y los pacientes.® "2

Es importante recalcar que la herramienta de medicidn se debe adaptar a diferentes grupos de edad
sabiendo que los niflos mayores de 5 afios pueden proporcionar informacidon mas confiable sobre su
salud.

Valoracion de calidad de vida

Para valorar la calidad de vida de nifios con ENM se cred el médulo neuromuscular del PedsQL el
cual incluye edades comprendidas entre 2 y 18 afios. El estudio “Traduccion y validacion al espafiol
del médulo neuromuscular de la escala Pediatric Quality of Life Inventory (PedsQL): evaluacion de la
calidad de vida autopercibida por nifios de 8-18 afios con enfermedades neuromusculares y por sus
padres”’
evaluar la validez y fiabilidad de la version espafiola del médulo neuromuscular de la P edsQL para la

, llevado a cabo por Monserrat Girabent -Farrés y colaboradores, se planteé como objetivo

medicion de la calidad de vida autopercibida por nifios de 8-18 afios con enfermedades
neuromusculares y por sus padres. El estudio estuvo dirigido a nifios afectos de ENM, siguiendo
criterios clinicos y genéticos, en edades comprendidas entre 8-12 afios y adolescentes de 13-18
afios. No se excluyeron los nifios con ENM que hubieran sufrido alguna intervencion quirdrgica en
esta etapa de la vida con el fin de corregir secuelas de dicha enfermedad, o bien utilizan ortesis para
mantener la bipedestacion o corregir las deformidades que surgen en la enfermedad . Se concluyé
que la version espafiola del médulo neuromuscular del PedsQL para la valoracion de la calidad de
vida autopercibida y percibida por los padres de nifios de 8-12 afos y adolescentes de 13- 18 afios
con ENM presenta una excelente validez y fiabilidad. En funcion de poder llevar a cabo la
investigacion de acuerdo con la metodologia propuesta, es necesario contar con escalas de
valoracion especificas y validadas de acuerdo con nuestra poblacién en cuanto al lenguaje utilizado
en los cuestionarios, facilitando la comprension de los items y por tanto brindando resultados mas
cercanos a la realidad. Por ese motivo se decidid la utilizacion de la versidn del cuestionario
traducida por Mozzoni y colaboradores'®, contando con los permisos pertinentes para su utilizacién
(Mapi Research Trust). Esta version se realiz6 mediante un estudio durante el afio 2009-2010 en el
Hospital Garrahan, Argentina, donde se evaluaron las propiedades psicométricas de una version en
espanol del cuestionario Peds QL 3.0. Dicha version fue traducida y adaptada culturalmente para la
poblacién argentina por Mapi Research Trust, quienes aprobaron su uso para aplicarlo a pacientes
entre 2 y 18 ailos con ENM y sus padres. Para el estudio fueron reclutados en total 335 participantes,
de los cuales 71 no cumplieron los criterios de inclusion, 77 fueron excluidos por presentar otras



enfermedades crénicas, estar cursando un evento agudo, estar en fase terminal de su enfermedad o
por no lograr comprender las preguntas del cuestionario de su edad o inferior, y otros dos
participantes fueron eliminados debido a que se encontraban traqueostomizados y con ventilacion
permanente , lo que no les permitia comunicarse, quedando asi un total de 185 participantes. El
estudio fue realizado en 2 tiempos, el primero “Tiempo cero” (TO) de forma presencial, una vez
firmado el consentimiento informado se administré el Peds QL NM 3.0 a nifios y padres, y luego el
“Tiempo 1” (T1) o retest, donde se administra nuevamente el Peds QL NM 3.0 a los 10-15 dias de
forma telefdnica, sélo aquellos pacientes considerados como estables. Una de las propiedades a
evaluar fue la factibilidad de esta herramienta, para la cual se evalué la validez del contenido
mediante preguntas a los participantes acerca del contenido y la redacciéon del cuestionario,
evaluando también la necesidad de ayuda para responder el mismo, asi como el tiempo que
demoraron en completarlo. Para que la herramienta se considere valida y representativa de la
poblaciéon objetivo, se establecid que debian responder al menos el 80%. En general, los
participantes lograron comprender facilmente el contenido, solo una minoria requirié ayuda, siendo
respondidos por el familiar debido a la edad del paciente. Acerca de la impresién de la herramienta,
la gran mayoria de los pacientes reportaron comprender sin problema las preguntas considerando
gue las mismas hacen referencia a cosas que les suceden a diario, a la vez que familiares opinan que
cubren los aspectos mads importantes de la condicién de su hijo. Por otro lado, se evalud la
consistencia interna utilizando el coeficiente alfa de Cronbach de los puntajes del Peds QL NM 3.0 en
TO, considerando aceptables valores entre 0,7 y 0,95, obteniendo en el estudio, tanto para nifios
como para familiares, valores aceptables. Con respecto a la confiabilidad test-retest, para su
evaluacidn se tomo al grupo de pacientes estables en T1 y se calculé el coeficiente de correlacion
intraclase (CCl) con sus respectivos intervalos de confianza al 95%, siendo el resultado de estos
considerados como aceptables tanto en nifios como en la versidn familiar ya que ambos resultados
fueron mayores o iguales a 70%. Por ultimo, acerca de la validez del constructo, este se considerd
aceptable si existia la correspondencia de al menos el 75% de las hipdtesis establecidas, siendo que
en el estudio globalmente se probaron 8 de 11 hipétesis establecidas. En conclusion, los resultados
de este estudio realizado acerca de la validacion de las propiedades psicométricas del Peds QL NM
3.0 fueron satisfactorias tanto para la versidn de nifios y para la versidn de padres, obteniendo
valores que serian aceptables tanto de factibilidad como de test- retest, asi como también de
consistencia interna. Se destaca que, si bien el trabajo cuenta con limitaciones, como, por ejemplo,
qgue la aplicacion del retest fue de manera no presencial ya que la mayoria de los pacientes no
residian cerca del hospital donde se realizd el estudio, no fue posible asegurar que las respuestas de
los niflos hayan sido autoadministradas. El estudio también cuenta con fortalezas debido a que a
partir de los datos obtenidos se podria contar con una herramienta valida para medir objetivamente
la calidad de vida relacionada con la salud en la poblacion pediatrica argentina con ENM.

4. OBJETIVOS

e Objetivo general: Evaluar la calidad de vida en pacientes pedidtricos uruguayos con diagnédstico
de enfermedades neuromusculares.

e Objetivos especificos:

O Evaluar calidad de vida en pacientes pediatricos uruguayos entre 5y 18 afios con diagndstico
de enfermedad neuromuscular, asistidos en el Centro de Rehabilitacién Infantil TELETON.



O Analizar la calidad de vida de dichos pacientes en funcién de la severidad de la patologia
neuromuscular en cuestion.

o0 Comparar la percepcion de la calidad de vida por parte de padres/tutores vs la percibida por
los nifos.

METODOLOGIA

Se trata de un estudio observacional transversal descriptivo. Se aplicaron las encuestas de
evaluacidn de calidad de vida Peds QL 4.0 Genérica (Anexo 1) y Peds QL 3.0 Neuromuscular (Anexo
2), versiones en Espafiol traducidas y validadas en Argentina. Las mismas fueron aplicadas tanto a los
pacientes como a sus padres/tutores, contando con versiones diferentes para ambos grupos,
durante la consulta presencial en Centro TELETON.

Este trabajo cuenta con el aval del Comité de ética de Facultad de Medicina y de la Catedra de
Neuropediatria, Facultad de Medicina, UDELAR, del Centro de Rehabilitacion de Infantil Teletén. Se
obtuvo la autorizacion de la empresa Mapi Research Trust para la utilizacién de las encuestas Peds
QL 4.0 Genérica y Peds QL 3.0 Neuromuscular.

Se obtuvo el consentimiento informado de los padres/tutores de los nifios y un asentimiento
informado por parte de los pacientes. (Anexo 5y 6)

Criterios de Inclusidn:

Pacientes pediatricos uruguayos entre 5 y 18 afos con diagndstico de enfermedad neuromuscular y
sus padres/tutores, asistidos en el Centro de Rehabilitacién Infantil TELETON durante el periodo
agosto-setiembre 2022.

Criterios de Exclusion:

Se excluyeron pacientes que presenten al momento del estudio enfermedades agudas
concomitantes, en etapa terminal, pacientes que no comprendan el cuestionario o no firmen el
consentimiento ni de asentimiento informado.

Para la caracterizacion de los pacientes se confeccioné una planilla de recoleccidon de datos (Anexo
4), la que recolectard variables demograficas (nombre, documento, edad, sexo, procedencia, tipo de
cobertura asistencial), de la enfermedad (diagnoéstico, edad de inicio de los sintomas vy del
diagndstico de la enfermedad, y si presentan otra patologia asociada) y de la situacidn clinica de los
pacientes (requerimiento de traqueostomia, gastrostomia, ventilacién, horas de ventilacidn,
deambulaciéon independiente o asistida y la presencia de complicaciones ortopédicas).

Para la evaluacién de la severidad de la enfermedad se va a utilizar la escala Mesure de Function
Motrice (MFM)® (Anexo 5). Esta es una escala abierta, cuantitativa, que mide la funcionalidad motora
en pacientes con enfermedades neuromusculares. La misma permite evaluar la sintomatologia,
definir la severidad y evolucion clinica de la enfermedad, asi como valorar el impacto de las
diferentes terapias. Evaltia 32 items en pacientes de mas de 6 afios y 20 items en menores de 6 afos.
Los pacientes con ENM evaluados y tratados en la Teletdn tienen esta escala aplicada, por lo que los
resultados los vamos a recolectar de los archivos de la institucion.
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La encuesta Peds QL 4.0 Genérica cuenta con cuatro versiones para el nifio o adolescente de
acuerdo con su edad: nifios de 2-4 afios, nifos de 5-7 aios, nifios de 8-12 anos y adolescentes de 13-
18 afos. Para los nifios de 5-18 afios existe una versién para ser completada por el mismo y otra para
ser completada por sus padres. En el grupo de 2-4 afios, la encuesta solo la completan los padres.
Las escalas estdan compuestas de 4 dimensiones que evaldan: funcionamiento fisico, emocional,
social y escolar. Las respuestas en todas las dimensiones son de tipo Likert con cinco opciones, desde
0 o ‘nunca’ a 4 o ‘casi siempre’. La valoracion del cuestionario se transforma a la escala de 0 a 100,
dando un valor de 100 a la respuesta ‘nunca’, 75 a ‘casi nunca’, 50 a ‘a veces’, 25 a ‘frecuentemente’
y 0 a ‘casi siempre’. La version para nifios de 5-7 afos tiene 3 opciones de respuestas representadas
con emoticones (nunca, a veces, siempre).

El médulo Neuromuscular, al igual que la Genérica, cuenta con cuatro versiones para el nifio o
adolescente de acuerdo con su edad: nifios de 2-4 afios, nifios de 5-7 afios, nifios de 8-12 afios y
adolescentes de 13-18 afios. Para los nifios de 5-18 afios existe una versién para ser completada por
el mismo y otra para ser completada por sus padres. En el grupo de 2-4 ainos, la encuesta solo la
completan los padres.

La escala tanto para nifilos como para padres de 8-12 afos y adolescentes de 13-18 afios consta de
tres dimensiones de preguntas: la primera consta de 17 preguntas referentes a los problemas que
genera la enfermedad neuromuscular (“sobre enfermedad neuromuscular”); la segunda de tres
preguntas que cuestionan los problemas referentes a la comunicacién (“comunicacién”); y la tercera
de cinco preguntas sobre los problemas que se generan debido a la enfermedad neuromuscular en
el funcionamiento familiar (‘sobre nuestros recursos familiares’).

La versidn para nifios entre 5-7 afios es administrada por un adulto e incluye solo el primer dominio
(“acerca de mi enfermedad neuromuscular”) El apartado para padres posee las 3 dimensiones.

Las respuestas en todas las dimensiones son de tipo Likert con cinco opciones, desde 0 o ‘nunca’ a 4
o ‘casi siempre’. La valoracién del cuestionario se transforma a la escala de 0 a 100, dando un valor
de 100 alarespuesta ‘nunca’ , 75 a ‘casi nunca’, 50 a ‘a veces’, 25 a ‘frecuentemente’y 0 a ‘casi
siempre’. La version para nifios de  5-7 afios tiene 3 opciones de respuestas representadas con
emoticones (nunca, a veces, siempre).

El célculo de las puntuaciones por dimensiones se efectla dividiendo la suma de las puntuaciones de
los items por el nimero de items respondidos. En el caso de que falten las respuestas de mas del
50% de los items de la escala, el valor de la puntuacién no es calculable y se considera un valor
perdido. La puntuacidon total de la escala se calcula mediante la suma de todos los items sobre el
numero de items contestados en todas las escalas.

Recursos necesarios:

® Encuesta Peds QL 4.0 Genérica (Anexo 1)
Encuesta Peds QL 3.0 Neuromuscular (Anexo 2)
Formulario de datos generales (Anexo 3)
Encuesta MFM (Anexo 4)
Consentimiento informado (Anexo 5)

Asentimiento informado (Anexo 6)

11



Plan de analisis:

Las variables cuantitativas como la edad y los puntajes de los cuestionarios se presentaron
numéricamente con medias, desviaciones estandar y rangos. Las variables cualitativas como el sexo,
diagnéstico, entre otras, se presentaron mediante tablas de distribucién donde se indica el nUmero
de casos y frecuencia relativa, y graficamente mediante grafico de columnas. Se compard el
resultado del cuestionario entre los pacientes y padres/tutores, y por separado cada encuesta con la
severidad de la enfermedad (MFM) presentando medias y desvios estandar, y se testeé mediante la
prueba de t para datos pareados si las variables presentan distribucién normal, o mediante el test de
Wilcoxon en caso contrario. Los datos fueron procesados mediante hojas de cdlculo y analizados
utilizando el programa Jasp.

RESULTADOS

La muestra final estuvo compuesta por un total de 10 nifios, de los cuales 4 (3 mujeres y 1 hombre)
tenian entre 5-7 afios, 4 (2 mujeres y 2 hombres) tenian entre 8-12 afos y 2 (1 mujer y 1 hombre)
tenian entre 13-18 afios. Del total, 4 nifios tenian diagndstico de Atrofia Muscular Espinal tipo 1l, 1
Distrofia Muscular por Déficit de Colageno VI (Ullrich), 1 Distrofia Muscular de Duchenne, 3 miopatia (miopatia
congénita, miopatia minicore) y 1 polineuropatia.

Un total de 10 padres/tutores de dichos nifios contestd el cuestionario sobre la calidad de vida
relacionada con la salud de sus hijos.

Las demas caracteristicas de la poblacidon se muestran en los siguientes diagramas circulares (Figura
1). No se representan traqueostomias ni gastrostomias dado que ninguno de los pacientes lo
requirid. Un solo paciente presentd complicaciones ortopédicas siendo esta la extension del tendoén
de aquiles, por lo que tampoco se representan graficamente.

Respecto al parametro ventilacidn, 1 de los pacientes recibid ventilacidn y 2 ventilacion en suefio.

A propédsito de los datos sobre deambulacién en general y especificamente deambulaciéon
independiente, estos fueron contrastados con la calidad de vida percibida tanto por los pacientes y
sus padres/tutores no se observandose correlacion.

La presencia de deambulacion y sobre todo la deambulacién independiente en funcién de la
severidad (MFM) se representa en la figura 1, no mostrando una correlacion significativa pero si un
comportamiento en la grafica que infiere una correlacion positiva.

Figura 1
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Por lo mencionado inicialmente, al tratarse de un estudio con un pequefio tamafio muestral no se
lograron obtener resultados estadisticamente significativos y la mayoria de las correlaciones
resultaron débiles. No obstante, sopesando que frente a un tamafo muestral considerable la
probabilidad de obtener resultados significativos seria mayor, igualmente se realizara el andlisis de
los objetivos correspondientes principalmente con el fin de realizar recomendaciones para
experiencias ulteriores.

En las tablas 1 y 2 se presentan numéricamente con medias, desviaciones estandar y rangos los
puntajes de los cuestionarios de la encuesta genérica y de la encuesta neuromuscular
respectivamente. De las mismas se destaca que para la encuesta genérica en ambos casos la media
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mas alta se obtuvo en el area de actividades sociales, seguida por actividades en la escuela, luego

por estado emocional y por ultimo salud fisica y actividades.

Para la encuesta neuromuscular tanto en padres como en nifios la media mds alta se obtuvo en el

area de la comunicacidn, seguida por sobre nuestros recursos familiares y por ultimo sobre la

enfermedad neuromuscular.

Tabla 1. Encuesta Genérica

Media | DE IC 95% Mediana | Media | DE IC 95% Mediana

N N P P
SALUD FiSICA Y
ACTIVIDADES 60 26 37.9-82.1 70 62 25 | 40.8-83.2 63
(Problemas con...
ESTADO
EMOCIONAL 68 18 52.7-83.3 69 66 14 54.1-77.9 66
(problemas con...
ACTIVIDADES
SOCIALES 88 22 69.3-106.7 100 82 26 | 59.9-104.1 96
(problemas con...
ACTIVIDADES
ESCOLARES 83 19 66.9-99.1 83 65 33 37.0-93.0 75
(problemas con...)

N: Nifios P: Padres
Tabla 2. Encuesta Neuromuscular
Media | DE IC 95% Mediana | Media | DE IC 95% Mediana
N N P P

Sobre la
enfermedadNM | 74 | 10 | 65.5-82.5 77 70 | 16 | 56.4-83.6 75
Comunicacion a0 11 80.7-99.3 92 78 24 57.6-98.4 88
Sobre nuestros 87
recursos 82 16 | 68.4-95.6 88 76 21 | 58.2-93.8
familiares

N: Nifios P: Padres
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Respecto de la percepcion de los nifios sobre su calidad de vida en funcién de la severidad de su
enfermedad (evaluada mediante la medicion de la funcién motora), esta se representa en la Figura
2. Se observa una correlacién positiva tanto para la valoracidon general como para la valoracidn
neuromuscular. Si bien ambas correlaciones estadisticamente no son significativas la correlacion
resulté moderada (r=0,519 y 0,550 respectivamente).
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Figura 2. Referencias: TGN (media encuesta genérica niflos). TNMN(media encuesta neuromuscular
nifios). MFM (severidad de la enfermedad).

En la figura 3 se visualiza la evaluacidén de la calidad de vida realizada por los padres/tutores en
funcién de la severidad de la enfermedad (evaluada mediante la medicidn de la funcién motora) de
sus hijos se encontrd una correlacidn positiva débil (r=0,389) no significativa entre esta y la
valoracion neuromuscular mientras que para la valoracién general practicamente no existe
correlacién (r=-0,127).
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Figura 3. Referencias: TGP (Media encuesta genérica padres). TNMP (media encuesta neuromuscular
padres). MFM (severidad de la enfermedad).

Al comparar la percepcién de los nifios versus padres/tutores se puede apreciar que para la
valoracion de la esfera neuromuscular existe una correlacién positiva débil (0,234) no significativa.
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Para la valoracion general la correlacién resulté ser negativa débil (R= -0,336) si bien tampoco es
estadisticamente significativa. Se representa en la figura 4.
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Figura 4. Referencias: TGP (media escala genérica padres). TGN (media encuesta genérica nifios).
TNMP (media encuesta neuromuscular padres). TNMN (media escala neuromuscular nifios).

En la tabla 3 se muestran las respectivas correlaciones.

Tabla 3. Resumen de las variables correlacionadas expresadas con su coeficiente r, valor p, e IC al

95%
Variable X Variable Y r Pearson p IC 95%
MFM TGN 0,519 0,124 -0,165 0,866
MFM TNMN 0,55 0,099 -0,122 0,876
MFM TGP -0,127 0,727 -0,7 0,547
MFM TNMP 0,389 0,267 -0,319 0,818
TGN TGP -0,336 0,343 -0,797 0,373
TNMN TNMP 0,234 0,515 -0,464 0,753
*p <.05, **p <.01, ***p < 0.001
TG: Total encuesta genérica; TNM: Total encuesta Neuromuscular
N: Nifios; P: Padres
Tabla 4. Comparacion de respuesta entre padres e hijos:
Measure 1 Measure 2 t df p
TGN - TGP 0.919 g 0.382
THMM = THMP 0.673 g 0.518

MNofe. Student’s t-

ftest.
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Figura 5 Representacién en graficos de barras de los resultados de cada encuesta a pacientes vs las
aplicadas a sus padres. Al comparar la respuesta entre padres/tutores e hijos no se observaron
diferencias significativas en ninguna de las encuestas realizadas.

DISCUSION DE RESULTADOS

En primer lugar, cabe destacar que el presente trabajo es la primera experiencia cientifica que
plantea como objetivo el estudio de la calidad de vida de pacientes con enfermedades
neuromusculares en Uruguay.

Considerando el pequefo tamafio muestral era esperable que los resultados no fuesen
estadisticamente significativos, lo cual no implica que no exista una correlacién entre las variables
estudiadas. Frente a estos resultados, se propondria la necesidad de ampliar el tamafio muestral no
limitando la poblacién a una institucién en particular.

Como se menciond numerosas veces, si bien los resultados no son estadisticamente significativos,
observando la distribucién en los graficos podemos inferir que se presenta cierto grado de
correlacién entre las variables por lo que se propone ampliar el tamafio muestral para evaluar la
consistencia de los datos y aumentar la fiabilidad estadistica de los mismos.

Respecto a la correlacidon de la escala genérica en funcién de la severidad de la enfermedad, los
graficos no permiten inferir ningln tipo de correlacién incluso débil y por lo tanto no permiten
sospechar que el comportamiento se repita de realizar el estudio de manera que resulte
estadisticamente significativo.

Por otro lado, considerando la correlacién de la escala NM en funcién de la severidad, se puede
apreciar un comportamiento lineal positivo tanto en la aplicada a padres como a sus hijos, por lo que
podemos hipotetizar que este comportamiento pueda repetirse. A su vez también nos permite
formular la hipétesis de que esta escala unifica criterios mas objetivos respecto a la escala genérica
en su aplicacion (Ver anexo 1y 2).

En relacidon con la percepcion de calidad de vida de los pacientes en contrapuesta con la de sus
padres, en la aplicacidn de la escala genérica no se aprecia una correlacidén fuerte que nos permita
inferir un comportamiento especifico que pueda repetirse o variar de aumentar el tamafio muestral.
Por otro lado, si comparamos sus respuestas en las escalas NM, en estas pareceria mostrarse un
comportamiento correlacional positivo a pesar de que estadisticamente los valores no sean
significativos. Nuevamente podemos inferir que, en caso de aumentar el tamafio muestral, este
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comportamiento puede persistir y se logre una correlacién que arroje datos significativos y con
mayor representatividad de las caracteristicas de esta poblacién.

Si bien, basado en los resultados, se podria inferir que la correlacion positiva podria mantenerse de
repetir el estudio con resultados significativos, en diferentes estudios citados en la introduccién y
realizados en otros paises, se observaron diferencias donde los padres/tutores tendian a percibir una
calidad de vida peor respecto a la percibida por el paciente, no correlacionandose. Por esto también
planteamos la hipdtesis que de aumentar el N, la experiencia previa de otras poblaciones se repetiria
en la poblacién uruguaya.

A propdsito de las escalas de evaluacidn de calidad de vida, se ha observado en la mayor parte de la
muestra que los nifios no perciben sus limitaciones fisicas como un deterioro de su calidad de vida
debido a que conviven con los sintomas de la enfermedad desde muy temprana edad y es la Unica
forma de vida que han experimentado o porque se adaptaron con el paso del tiempo; esto se ve
reflejado en la interrogante “me cuesta usar el bafio”, la mayoria de los nifios refieren que para ellos
esto no es un problema porque cuentan con el apoyo de sus padres. Es importante resaltar este
aspecto ya que esto trae aparejado la necesidad de independencia y privacidad que aumenta
conforme la edad, pese ello, esta limitacidon continua no representando un problema para la mayoria
de los nifios. Otro ejemplo de ello es la cuestidon “problemas con caminar” o “me cuesta correr” en
las escalas genéricas; hay nifnos que debido a la condicién que su enfermedad neuromuscular
impone nunca tuvieron la experiencia de la marcha y por ende muchos consideran que ello no es un
problema ya que desde su nacimiento se adaptaron a una rutina sin deambular.

En el estudio se incluyd nifios con diferentes enfermedades neuromusculares lo que implica estudiar
patologias con diferentes manifestaciones clinicas y por ende, distinto grado de repercusién en la
calidad de vida. En las escalas utilizadas las preguntas apelan a aspectos mdas generales sobre
enfermedades (Escala genérica) y sobre el grupo heterogéneo que componen las afecciones
neuromusculares (Escala NM), dando lugar a que los participantes manifestaran verse limitados al
responder. Esto es esperable considerando que las escalas aplicadas no fueron las que refieren a
cada enfermedad especifica. Es de destacar que en la gran mayoria de los casos los participantes se
mostraron muy interesados en informar sobre sus conocimientos sobre sus patologias y sus
situaciones particulares.

No hay que olvidar que la encuesta busca determinar entre sus objetivos las diferencias entre
padres/tutores y el paciente pediatrico. También se observé dificultades en su evaluacién. Un claro
ejemplo observado es la pregunta “é A mi hijo/a le cuesta subir o bajar de peso cuando quiere?” de
la encuesta neuromuscular. Esta pregunta generd dificultades a la hora de contestar, ya que para
muchos padres es subjetivo determinar el descenso de peso cémo un desafio .

Por otra parte, a partir de la experiencia de aplicar las encuestas consideramos que en las mismas no
se indaga lo suficiente acerca del aspecto socioecondmico. La Unica pregunta en este sentido es la
qgue se aborda en el mdédulo "Acerca de las opciones de nuestra familia", especificamente aquella
gue menciona "Creo que el dinero es un problema en nuestra familia". Considerando que lo
socioecondmico es un aspecto fundamental tanto para el nifio como para la familia en lo que
respecta a la calidad de vida, y las posibilidades con las que cuentan para poder sobrellevar la
enfermedad, creemos que seria conveniente aplicar encuestas que profundicen en este punto.
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La aplicacion de la encuesta genérica adicionada a la encuesta NM es util en la evaluacién de la
calidad de vida del punto de vista general, ya que permite caracterizar a una poblacién con
enfermedad crénica.

Proponemos evaluar la calidad de vida mediante escalas de enfermedades neuromusculares
especificas para cada enfermedad, de forma que la caracterizacién se vuelva mdas adecuada vy
describa con mayor detalle la situacién del paciente.

CONCLUSIONES Y PERSPECTIVAS

El presente trabajo es la primera experiencia cientifica que plantea como objetivo el estudio de la
calidad de vida de pacientes con enfermedades neuromusculares en Uruguay.

Se remarca la importancia de este hecho de forma en la que pueda sentar un precedente para
investigaciones tanto que profundicen mas sobre la poblacién neuromuscular en general tanto como
para estudios diferenciados segun las diferentes patologias.

Si bien los resultados no fueron estadisticamente significativos, se observé una correlacién positiva
moderada tanto para la valoracién general como para la valoracion neuromuscular respecto a la
percepcion de los nifios sobre su calidad de vida en funcién de la severidad de su enfermedad, y una
correlacién positiva débil entre percepcidon de los nifios versus padres/tutores para la esfera
neuromuscular.

Se propone ampliar el tamafio muestral a fin de confirmar estos resultados, y agregar escalas de
calidad de vida que evallen otros aspectos, como el socioecondmico. También proponemos aplicar
escalas de calidad de vida especificas para cada enfermedad. Seria interesante ademas, reevaluar la
calidad de vida en forma periddica, para ver cdmo evoluciona a medida que crecen.
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ANEXO 1

Peds QL 4.0 Genérica
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N* dentiScacion

Fecha:

PedsQL™

Cuestionario sobre
Calidad de Vida Pediatrica

Version 4.0 Short Form (SF15) - Spanish (Argentina)

INFORME para NINOS (5-7 afios)
Instrucciones para el entrevistador:

Te voy a hacer algunas preguntas sobre cosas que pueden ser un problema para
algunos chicos. Quiero saber si alguna de estas cosas puede ser un problema para vos.

Muéstrele al nifio (o a ta nifia) las caritas y sefiale las respuestas a medida que |as lee.
Si nunca es un problema para vos, sefiald la carita sonriente
Si g veces es un problema para vos, sefiald la carita del medio

Si casi siempre es un problema para vos, sefiald la carita triste

Te voy a leer cada pregunta. Sefiald las caritas para decirme si estas cosas son un
problema para vos. Antes de empezar, vamos a practicar.

Nunca A veces Casi
siempee
L Te cuesta hacer chasquear los dedos? © @ ®

Pidale al nifio (0 a & nifia) gque chasquee los dedos para detemminar &l la pregunta fue
conlestada correctamente o no. Repda la pregunta si el nifio (o ia nifia) sefiala una

respuesta que no corresponde a como actla.

PediQL 40-|5THSF15  Prohitica su reproduccitn wn parmiso  Coapyright © 1905 JW Vami Ph.D. Todos ios derechos seervados
oave

PedalL4 0-51 15-Cow-YC - Armpentsapanah - Verson of 17 Oct 16 - Mapt
DU | Padih A3 B S VT, AL O AN



Pedsi 2
Penzd an como has esiado duranie 188 oiimas semanas. Por favor, escuwchd
afenismenie cads pregunia y decime gi 85188 coSas Son Un problems para vos.

Después de leer cada pregunia, sefale hacia s caritas. Si el nifio (o la nifia)] duda o no paresce
enisnder como responder, lea las opoones mientras k= sefala las carilas.

SALUD FISICA Y ACTWVIDADES (problemas con...) Munca | Aveces |  Casid
slampre

1. ,Te cuesta carminar? 0 2 4

2. ,Te cuesla oormer? 0 P 4

3 ,_-.TE cuesta hacer deporias o Ep&rl’.‘itil:lﬁ'? 1] 2 4

4, jTe cuesta |levamar cosas grandes? 1] 2 4

5. ;Te cuesta ayudar en casa (par ejemphs, a jumar tus 1] 2 4
jugiietes)?

Acordate # en [as (ifimas semanas y decime si asias CosSas 00 un 3 para Wos.

ESTADC EMOCIONAL (problemas cov...) =2 || o= “F:"

1. jTe seniis asustado/a’ 0 2 4

2. ,Te senls rska? 0 2 4

3. LTe seniis enojacoa’ 0 2 4

d. ;Te preccupds por ko que be pueda pasar? (1] 2 4

ACTIDADES SOCIALES (problamas con...) = || S “'?:"

1. 4Te cuests [levare bien con olfes chicos? i) 2 4

2. plos abfos chichs te dten que No quBsTen jUgar con 2 4
vas?

3. ;Lo obros chicos s burlan de vas? 0 2 4

ACTVIDADES ESCOLARES (problamas coi...) Hunca | Aveces “'-7:"

1. 2Te cuesta prestar atencidn en la escuela’y 4] 2 4

2. jTe chadds de Bs cosas? 0 2 4

A ,_-.T-E cuesta estar al dia con los deberas W lars 2 4
aciividades an claga?

Padell 40 - |5THEF15 Prihibeda su repraduseidn sin parmiss  Copyrighl & 1008 A Vamni, PRl Toskes o derechos sicssnvados
s L]

PadyDl 4 0-5F 15-Com-FC - Argeniea™pesmh - Version of 17 Oct 1E - Map
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¢ Es esto un problema para vos?

Nunca A veces Casi siempre

© ® ®

PedsOL 4.0 - (5-T-5F15 Prohibida su reproduccitn sin permiso  Copyright © 1988 JW Vami, Ph.D. Todos los derechos resenados
0300

PealsOL-2.0-5F 15-Core-¥C - Angeraina’Spanish - Version of 17 Oot 16 - Map
10057 %81 | Padull -4 0= 5F-15-Cone- T _ALM.0_sps-AR ooc
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H* Idenbhicacion:

Fecha

PedsQL"

Cuestionario sobre
Calidad de Vida Pediatrica

Version 4.0 Shart Form (SF15) - Spanish (Amgentina)

INFORME para PADRES de NINOS (5-T afios)

INSTRUCCIONES

En la pagina ssquients hay una lisla de cosas que podrian ser un problema para
su hijota. Por favor, diganos en qué medida cada una de eslas cosas ha sido
un problama para su hijoda duranie el ULTIMO MES, marcands con un cincubs

la respuasta:

0 =l nunca es un problema

1 =l casl nunca es un problemsa

2 &l a veces es un problema

3 =l con frecuencia es un problema
4 &l casl siempre es un problema

Mo hay respuestas comectas o incomectas.
5l no enbende abguna pregunta, por favor pida ayuda.

PaateliL 4.0 - Pasei (5-THEF1S  Prohibéda su mproduccdn sin pemiso  Copyright & 1003 JW Vami, PhiD. Todos los derech nessivades
A
Pyl & -5 1 3-Com-PY G - ArgesiesSpenah - Yerson of 17 Ocl b - Mapl
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Peds0L 2
Durante af ULTIMO MES, an qué medida ha sido un problema para su hijoda. .

————————
Hunca Casl |Awveoess | Con Caxsl
SALUD FiSICA ¥ ACTMIDADES {problemas con...) oas fracaen | sicoumre
cla
1. Carmenar mas de una cuadra [} 1 2 3 4
2. Cormer (1] 1 2 ] 4
3. PEI‘IIE-'".'IET en aclwlades o E]ETE!GI':E- fighoos (] 1 2 3 4
4. Levantar objeios pesados (1} 1 a 3 4
5. Hacer tareas de |la casa, coma _Iul"lt.B.r SUs ]Ugu-E{E"E (1] 1 2 3 4
E=TADO EMOCIONAL (problemas cof...) || = = e
nanca trecuen- | slempne
cla
1. Senfirse asustadoda o con miedo (1] 1 2 3 4
2. Sentirse trigte o decaidola (1] 1 2 3 4
3. Sentirse encjado’a (1} 1 a 3 4
4. Estar prescupsdo'a por (o que be pusda pasar 1] 1 2 3 4
ACTVIDADES SOCIALES [problemas ean...) || = = e
nanca trecuen- | slempne
cla
1. Llevarse bean con obros chicos (1] 1 ]
2. Que log ofrog chicos no quieran sar Sus amipos 1] 1 3
3. Que los ofros chicos se burlen de &lella i) 1 ]
Hunca Casi B s Can Caxsl
ACTIVIDADES EN LA ESCUELA (problemas con...) Casl frocaen | sicoumre
cla
1. Prestar alencidn en clase o 1 3
2. Dvidarse de B3 oosas [} 1 2 3 4
3. Eastar al dia con lag aciividades ascolares (1] 1 2 3 4

Paats0il 4 0 - Pamnl (S7THEF1S  Prohiteda su mepeoducciin s pamss  Copyright & 1008 W vami, PhD. Tedos ke dineches rssivedes

DA
PedUL 4 0-5F 13- Com-"Y L - ArgenirsSpeneh - Terson of 1 Ocl B2 - Mesp
SR H PRl 4 3 S-S SV _ P i AR il
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N* Idemtficacion:

Fecha:

PedsQL"™

Cuestionario sobre Calidad de Vida
Pediatrica

Version 4.0 Short Form (SF15) - Spanish (Argentina)

INFORME para PREADOLESCENTES (8-12 afios)

INSTRUCCIONES

En fa pagina siqulente hay una lista de cosas que podrian ser un problema para
VoS

Por faver, decinos en qué medida cada una de estas cosas ha sido un pro-
blema para vos durante el ULTIMO MES, marcando con un circulo ka respues-
ta:

0 si nunca es un problema

1 si casl nunca es un problema

2 si a veces es un problema

3 sl con frecuencla es un problema

4 sl casl slempre es un problema

No hay respuestas comrectas o Incorrectas.
Si no entendés alquna prequnia, por favor ped| ayuda.

P;%;a.q.o-(a-u',sns Proheda su reproduccidn sio permiso  Copyight © 1958 JW Vamd PhD.  Todos ios denechos resenvados
0

POl 4 0-8F 15 Lore-L - oartat - Varson of 17 Oct 18 - Nugs
T ™
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Ped=s0L 2
Durante of ULTIMO MES, ;en qué medida las siguientes cosas han sido un problema

parg vas?

Mi SALUD ¥ ACTIVIDADES [problemas covn...) | = ||| == L =
munca cuencia |slompre

1. Me cuesia caminar mas de una cuadra 0 1 2 3 4

2. Me cuesta comer D 1 2 3 4

3. Me cuesta hacer depofies o ajencicios i) 1 2 3 4

4. Me cussta levantar ohilos pesados i} 1 2 3 4

5. Me cuesta ayudar en casa ] 1 2 3 4

MiS SENTIMIENTOS (problamas eon...) Humca | Casl |Aveces | Confre- | Caal
Muanca CLgmCia IIBE

1. Me seanto asusiadola o con misdos ] 1 2 4

2. Mea sisnto tiste o decaidoia 0 1 2 3 4

3. Me s&nto encadala 0 1 2 3 4

4. Me prescupo por o gue me pueds pasar a 1 2 3 4

COMO ME LLEVO CON LOS DEMAS (problemas con...) | Menca | Casi | Avecss | Comfre- | Casl
N cusncia | slempre

1. Me cusata Bayarme bisn con olros chebos 1 3 4

2. Loz olros chicos no Quisren Ser mis amagos 1 3 4

3. Lo= olros chicos s burtan de mi 1 3 4

LA ESCUELA (problamas con...) Munca Casl |Awveoss | Confre- | Casl
MLancl LN la ME

1. Me cuesta presiar alencsdn en clage 1 3 d

2. Me olvids da las cosas 1 3 4

3. Me cuesta estar al dia con os deberes v las aclivida- 1 3 4

des an clase

Padll 4.0 - (@-12-8F15

i)
Pyl -4 [-5F |15-Cors-C - geeinsSeanish - d'ersios of 17 Ocl 18 - Map
i RIE T B LR FSER T S
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N |dentfhioacion:

Fecha:

PedsQL"™

Cuestionario sobre
Calidad de Vida Pediatrica

Version 4.0 Short Form (SF15) - Spanish (Argentina)

INFORME para PADRES de PREADOLESCENTES (8-12 afios)

INSTRUCCIONES

En la pagina siguente hay una lista de cosas que podrian ser un problema para
su hijo/a. Por favor, diganos en qué medida cada una de estas cosas ha sido
un problema para su hijo/a durante el ULTIMO MES, marcando con un circulo

la respuesta:

0 si nunca és un problema

1 si casi nunca es un problema

2 si a veces es un problemsa

3 si con frecuencia es un problema
4 si casi siempre es un problema

No hay respuestas comrectas o incomectas.
Si no entiende alguna pregunta, por favor pida ayuda.

PedeCl 40 - Pasert (5-125-8F15 Prohiteda su reproduccitn sin permiso  Copyright © 1998 JW Varmni. PhD. Todos i derechos sservidcn
0

PodeOL4 0-5F 15 Core-3'C - ArgentiesiZpamah - Yeraion of 17 Oct 10 - Nags
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Ped=0L 2
Durante of ULTIMQ MES en qué medida ha sido un problema para su hijo/a...

SALUD FISICA ¥ ACTIVIDADES (problemas con...) M | i | Aveme | Gon |G
h nunca Precisen - | slampre
cla
1. Camirar mé&s de una cusdra i] 1 2 3 4
2. Correr i} 1 a % 4
3. Paicipar en aclividades o ejencicios fisioos o 1 2 % 4
4. Levantar objetos pesados o 1 2 % 4
5. Hacer tareas de la casa i] 1 2 3 4
ESTADD EMOCIONAL (problemas con.. Humca | Casl |Aveces| Con Casl
r J Nunca Frec sen- | slampra
cla
1. Senlss asustadoda o con miedo i] 1 2 3 4
2. Senlwse triste o decaidala i 1 2 ] 4
3. Senlss e ﬁﬂjad{h'-ﬂ i] 1 2 3 4
4_ Estar prescupade/a pof ko gue le pusda pasar i 1 2 % 4
ACTIVIDADES SOCIALES [probiemas con... ) R [ e
Nunca Frec sen- | slampra
cla
1. Llewvarss bien con olros chicos 1 3 4
2. e bos olros chicos i UISRan 881 SUS armigos 0 1 2 3 4
3. Cue bos olros chicos se bukan de aliella o 1 2 % 4
ACTIVIDADES EN LA ESCUELA (problemas co...) I e | e
Nunca Frec sen- | slampra
cla
1. Presiar alencion en dase o 1 2 % 4
2. Oividarse de |28 cosas i} 1 a % 4
3. Eslar al dia con kos dabares ]rl-&&- aclividadas en clase i] 1 2 3 4

Puntsll 403 - Pasint (E-123-8F15 Prohibeda Su repraduseidn sn pirmies  Copyrighl B 1908 A Vami, PhD. Tooos o et fSafweien

iEbip
PacelL -4 [-5F 15-Cops-PC - SrpesicaiSpemah - Ferion of 17 Od 16 - Map
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N’ ldemaficacidn: ’

PedsQL"

Cuestionario sobre Calidad de Vida
Pediatrica

Version 4.0 Short Form (SF15) - Spanish (Argentina)

INFORME para ADOLESCENTES (13-18 afios)

INSTRUCCIONES

En la pagina siguiente hay una lista de cosas que podrian ser un problema para vos.
Par favor, decinos en qué medida cada una de estas cosas ha sido un problema
para vos durante el ULTIMO MES marcando con un circulo la respuesta:

0 si nunca es un problema

1 si casl nunca es un problema

2 si a veces es un problema

3 si con frecuencia es un problema
4 si casl slempre es un problema

No hay respuestas correctas o Incorrectas.
Si no entendés alguna pregunta, por favor pedl ayuda.

PedsOL 4.0 - (13-18)SF15 Prohbica su reproduccidn sin permuiso  Copyright © 1996 JW Vami, PhD.  Todos kos desechos mesenvados
0300

PedeCL4 0-8F15-Core-A - Argertina/Sparieh - Version of 17 Oct 36 - Mags
0N 142/ PadeaCl 4 5651 5-Coma_ AN O s ALK
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Fafzla F
Durante el ULTIMO MES, ;en qué medida las siguientes cosas han sido un problema
para vos?

Wi SALUD ¥ ACTIVIDADES (problemas con...) Hunca | Casi | &veces | Confre- | Casi
nunca cuencia | siemprs

1. Me cuesta caminar més de una cuadra il 1 2 3 4

2. Me cuesta correr il 1 2 3 4

3. Me cuesta hacer deportes o ejercicios il 1 2 3 4

4. Me cuesta levantar objetos pesados il 1 2 3 4

5. Me cuesta ayudar en casa il 1 2 3 4

Mis SENTIMIENTOS (problemas con... Hunca | Casi | Awveces | Confre. | Casi
nunca cuencia | siemprs

1. Me sienio asustado/a o con miedo Li] 1 2 3 4

2. Me sienio triste o decaldo’a Li] 1 2 3 4

3. Me sienio enojadoia Li] 1 2 3 4

4. Me preocupo por lo gue me pueda pasar Li] 1 2 3 4

COMO ME LLEVD CON LOS DEMAS (problemas con..,) | Hursa | Casi | Aveces | Confre- | Casi

nunca cuencia | siemprs
1. Me cuesta llevarme bien con oiros adolescentes Li] 1 2 3
2. Los otros sdolescentes no guieren ser mis amigos Li] 1 2 3 4
3. Los otros sdolescentes s& burlan de mi Li] 1 2 3 4
LA ESCUELA (problemas con...) Nunca | Casi | Aveces | Confre. | Casi
nunca cuencia | siemprs
1. Me cuesta prestar atencitn en clase Li] 1 2 3 4
Me olvido de las cosas Li] 1 2 3 4
e cuesta estar al dia con los deberes y las activi- Li] 1 2 3 4

dsdes en clase

Podsiol 4.0 - [13-18-5F15 Prohibida su reprod uocion sin pemiso  Copyright © 1958 JW Vami, PhD.  Todos los derechis msenados
et ]
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N* Idertficaccn:

Fecha:

PedsQL"

Cuestionario sobre
Calidad de Vida Pediatrica

Version 4.0 Short Form (SF15) - Spanish (Argentina)

INFORME para PADRES de ADOLESCENTES (13-18 afios)

INSTRUCCIONES

En la pagina siguente hay una lista de cosas que podrian ser un problema para
su hijo/a adolescente. Por favor, diganos en qué medida cada una de estas
cosas ha sido un problema para su hijo/a durante el ULTIMO MES, marcando
con un circulo la respuesta:

0 sl nunca es un problema
1 si casl nunca es un problema

2 sl a veces es un problema
3 sl con frecuencla es un problema
4 sl casl slempre s un problema

No hay respuestas correctas o Incorrectas.
Si no entiende alquna prequnta, por favor pida ayuda.

PedsOL 4.0 - Parent {12-18)-5F 15 Prohibida su seproducaon sin pemmiso  Copyight © 1958 JW Vami PhD. Todos ios desechos resenvad
a0

PachyOL 4 0-5F 15-Core-PA - ArpentesSoannh - Verson of 17 Oct 16 - Mapt
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PedsOL 2
Durante e ULTIMO MES. en qué medida ha sido un problema para su hijoda. .

SALUD FISICA Y ACTIVIDADES (problemas con...) Hunca  Casl |Aweces| Con | Casl
muRCa frecusn- | siempre
Cia
1. Caminar mas de wna cuadra i 1 = ] 4
2. Cormer 0 1 b 3 4
3. Particapar en activdades o ejercicios fisicos i 1 i 1 d
4. Levantar objetos pessdos i 1 ] 3 4
5. Hacer tareas de la casa i 1 ) 3 4
ESTADD EMOCIOMAL problemas con... Hunca Casl | Aveoes Con Casi
r 'J rurca frocussn- | slempre
Cla
1. Senfirse asustadada o con miedo i 1 @ 1 4
#. Sentirse triste o decaldofa i 1 = 3 4
3. Sentirse enojado’a i 1 5 % 4
4. Estar preccupadoda por ko que le pusda pasar i 1 ) 3 4
ACTVIDADES SOCIALES (problemas con... Munca | Casl |Aweces | Con | Casl
r "I Funca trecuwen: | siempre
Cla
1. Llevarsa blen con otros adolescantes 1 ) 3
2. Oue los otros adolescentes mo quieran ser sus amigos 1 ) 3
3. Ouwe los otros adolescentes se buren de élialla 1 = ]
ACTIVIDADES EN LA ESCUELA (problemas con...) Nunca ( Casl |Aweces| Con | Casi
mURCa frocuen- | siempre
Cla
1. Prestar atencidn en clase 1 = 3
2. Oividarse de las cosas 1 = %
3. Estar al dia con los deberes y las actvidedes en clase 1 = 3

PadsOL 4.0 - Parent [12-12)5F15 Prohibida su meproducodn sin pemiso  Copsright © 1052 JW Vami PhD. Tooos ks demchs nsenads

Ect i)
PadetilL-4 0- 5F 1 5-Core-P8, - AegentinaSpenmh - Verion of 17 Ol 1 - Magd
s b Ml S R S I
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ANEXO 2

PedsQL 3.0 Neuromuscular
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i N* de identificacidn

Fecha:

PedsQL

Modulo neuromuscular

Wersion 3.0 (Spanish for Argentina)

INFORME para NINOS (5-7 afios)

Instrucciones para el entrevistador:

Te voy a hacer algunas preguntas sobre cosas que pueden ser un problema para algunos
chicos. Quiero saber si alguna de estas cosas puede ser un problema para vos.

Muéstrele al nifio (o a la nifia) las caritas y sefiale las respuestas a medida que las lee.
Si nunca es un problema para vos, sefiald la carita sonriente

Si aveces es un problema para vos, sefiald la carita del medio

Si casi siempre es un problema para vos, sefiald la carita triste

Te voy a leer cada pregunta. Sefiald las caritas para decirme si estas cosas son un problema
para vos. Antes de empezar, vamos a practicar.

Nunca A veces Casi
siempre
:Te cuesta hacer chasquear los dedos? @ @ @

Pidale al nifio (o a la nifia) que chasquee los dedos para determinar si la pregunta fue
contestada correctamente 0 no. Repita la pregunta si el nifio {o la nifia) sefiala una
respuesta que no corresponde a como actia

PadsQL 3.0 (57) Meuromuscul ar Prohibida su reproduccion sin autoni zacion Copyright © 1988 )W Warni, Ph.D.

Todaos ks derechos reservados

PedsQL - Argemtina Spanish - Verson of 24 Dec 10 - Mapi Reseanch Insitute.
IS PadeQL -3 0-Maunm s cular ¥ € A0 a8 dos
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PedsQL 2

Pensa en como has estado durante las ultimas semanas. Por favor, escucha atentamente
cada pregunta y decime si estas cosas son un problema para vos.

Después de leer cada pregunta, sefiale hacia las caritas. Si el nifio (o la nifia) duda o no parece
entender como responder, lea las opciones mientras le sefiala las caritas.

ACERCA DE M| ENFERMEDAD NEUROMUSCULAR (problemas con...) | Nunca | A veces

Casi
siempre

Me cuesta respirar

4

Me enfermo con facilidad

Se me hacen heridas y/o me salen sarpullidos

Me duelen las piernas

Me siento cansado/a

Siento la espalda dura

Me despierto cansado/a

Mis manos estan débiles

I e S I I I A

Me cuesta usar el baiio

10.Me cuesta subir o bajar de peso cuando quiero

11.Me cuesta usar las manos

12_Me cuesta tragar la comida

13.Me demoro mucho en bafarme o ducharme

14.Me lastimo accidentalmente

15.Me demoro mucho en comer

16.Me cuesta darme vuelta en la cama durante la noche

17.Me cuesta ir a distintos lugares con mi equipo

o|lo|o|o|o|o|o|o|lo|lc|lo|lo(la|lo|jo|o|O

[T I N I N I N O O Y LT Y S T G N LN LN (N

B N - A I A R A -

¢Es esto un problema para vos?

Nunca A veces
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INFORME para PADRES de NINOS (5-7 afios)

INSTRUCCIONES

Los nifios con trastornos neuromusculares a veces tienen problemas
especiales.

Por favor diganos en qué medida cada una de estas cosas ha sido un
problema para su hijo/a durante el ULTIMO MES, marcando con un circulo la
respuesta:

0 si nunca es un problema

1 si casi nunca es un problema

2 si a veces es un problema

3 si con frecuencia es un problema
4 si casi siempre es un problema

Mo hay respuestas cormectas o incorrectas.
Si no entiende una pregunta, por favor pida ayuda,

PedsQL 3.0 Parent (5-7) Neuromuscular Prohibida su reproduccian sin autorizaciin Copyright & 1998 JW Vami, Ph.D.
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PedsCIL 2

Durante el ULTIMO MES, ;en qué medida las siguientes cosas han sido un

problema para su hijo/a?
ACERCA DE LA ENFERMEDAD NEUROMUSCULAR DE M| | Nunca | Casi A Con | Casi
HLIDM fpro.b.f % CON } nunca veces |frecuencia siempre
1. A mi hijofa le cuesta respirar 0 1 2 3 4
2. Mi hijo/a se enferma con facilidad 0 1 7 3 4
3. A mi hijo/a se le hacen heridas y/o le salen sarpullidos 0 1 2 3 4
4. A mi hijo/a le duelen las piernas 0 1 2 3 4
5. Mi hijo/a se siente cansado/a 0 1 2 3 4
6. Mi hijo/a siente la espalda dura 0 1 ] 3 4
7. Mi hijo/a se despierta cansado/a 0 1 3 3 4
8. Las manos de mi hijo/a estan débiles 0 1 ] 3 4
9. A mi hijo/a le cuesta usar el inodoro 0 1 3 3 4
10. A mi hijofa le cuesta subir o bajar de peso cuando guiere 0 1 3 q 4
11.A mi hijo/a le cuesta usar las manos 0 1 3 q 4
12.A mi hijo/a le cuesta tragar la comida 0 1 2 3 4
13.El bafio o ducha de mi hijofa toma mucho tiempo 0 1 2 3 4
14.Mi hijo/a se lastima accidentalmente 0 1 2 3 4
15.Mi hijo/a se demara mucho en comer 0 1 2 3 4
16.A mi hijo/a le cuesta darse vuelta en la cama durante 0 1 2 3 4
la noche
17.A mi hijofa le cuesta desplazarse a distintos lugares 0 1 2 3 4
con sus aparatos de ayuda (por ejemplo, silla de
ruedas, etc.)
LA COMUNICACION (problemas con...) Nunca | Casi A Con Casi
nunca | wveces |frecuencia siempre
1. A mi hijo/a le cuesta decirles a los médicos y 0 1 2 3 4
enfermeras como se siente
2. A mi hijo/a le cuesta hacerles preguntas a los médicos 0 1 2 3 4
y enfermeras
3. A mi hijo/a le cuesta explicar su enfermedad a otras 0 1 2 q 4
personas
ACERCA DE LAS OPCIONES DE NUESTRA FAMILIA Nunca | Casi A Con | Casi
{mb’-ﬂmas con J nunca veces l"rﬂr:uenma siempre
1. A nuestra familia le cuesta planificar actividades como 0 1 3 q 4
las vacaciones
2. A nuestra familia le cuesta descansar lo suficiente 0 1 2 3 4
3. Creo que el dinero es un problema en nuestra familia 0 1 2 3 4
4. Creo que nuestra familia tiene muchos problemas 0 1 2 3 4
5. Mi hijo/a no tiene los aparatos de ayuda que necesita 0 1 2 3 4
(por gjemplo, silla de ruedas, etc.)
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INFORME para PREADOLESCENTES (8-12 afios)

INSTRUCCIONES

Los nifos con trastornos neuromusculares a veces tienen problemas
especiales.

Por favor, decinos en qué medida cada una de estas cosas ha sido un
problema para vos durante el ULTIMO MES, marcando con un circulo la
respuesia:

0 si nunca es un problema

1 si casi nunca es un problema

2 si a veces es un problema

3 si con frecuencia es un problema
4 si casi siempre es un problema

Mo hay respuestas correctas o incorrectas.
Si no entendés una pregunta, por favor pedi ayuda.
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PedsQL 2

Durante el ULTIMO MES, ;en qué medida las siguientes cosas han sido un

problema para vos?

ACERCA DE M| ENFERMEDAD NEUROMUSCULAR Nunca | Casi |Aveces| Con | Casi
{pmblemas cm} nunca fracuencia | siempre
1. Me cuesta respirar 0 1 2 3 4
2. Me enfermo con facilidad 0 1 2 3 4
3. Se me hacen heridas y/o me salen sarpullidos 0 1 2 3 4
4. Me duelen las piernas 0 1 2 3 4
5. Me siento cansado/a 0 1 2 3 4
6. Siento la espalda dura 0 1 2 3 4
7. Me despierto cansado/a 0 1 2 3 4
8. Mis manos estan débiles 0 1 2 3 4
9. Me cuesta usar el inodoro 0 1 2 3 4
10.Me cuesta subir o bajar de peso cuando guiero 0 1 3 3 4
11.Me cuesta usar las manos 0 1 3 3 4
12.Me cuesta tragar la comida 0 1 3 3 4
13. Me demoro mucho en banarme o ducharme 0 1 2 3 4
14. Me lastimo accidentalmente 0 1 a q 4
15.Me demoro mucho en comer 0 1 a 3 4
16. Me cuesta darme vuelta en la cama durante la noche 0 1 2 3 4
17.Me cuesta ir a distintos lugares con mis aparatos de 0 1 2 3 4
ayuda (por ejemplo, silla de ruedas, etc.)
LA COMUNICACION (problemas con...) Nunca n?.::-ja A veces mfl":;m Emm
1. Me cuesta decirles a los médicos y enfermeras como 0 1 2 3 4
me siento
2. Me cuesta hacerles preguntas a los medicos y 0 1 2 3 4
enfermeras
3. Me cuesta explicar mi enfermedad a olras personas 0 1 2 3 4
ACERCA DE NUESTRA FAMILIA (problemas con...) Munca | Casi |Aveces| Con | Casi
nunca frecuencia slempre
1. A mifamilia le cuesta planificar actividades como las 0 1 2 3 4
vacaciones
2. A mifamilia le cuesta descansar lo suficiente 0 1 2 3 4
3. Creo gue el dinero es un problema en nuestra familia 0 1 2 3 4
4, Creo que mi familia tiene muchos problemas 0 1 2 3 4
5. Notengo los aparatos de ayuda que necesito (por 0 1 2 3 4
gjemplo, silla de ruedas, elc.)
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INFORME para PADRES de PREADOLESCENTES (8-12 afios)

INSTRUCCIONES

Los nifos con trastornos neuromusculares a veces tienen problemas
especiales.

Por favor diganos en gué medida cada una de estas cosas ha sido un
problema para su hijo/a durante el OLTIMO MES, marcando con un circulo |a
respuesia:

0 si nunca es un problema

1 si casi nunca es un problema

2 si a veces es un problema

3 si con frecuencia es un problema
4 si casi siempre es un problema

Mo hay respuestas correctas o incorrectas.
Si no entiende una pregunta, por favor pida ayuda.
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Durante el ULTIMO MES, ;en gué medida las siguientes cosas han sido un

problema para su hijo/a?

ACERCA DE LA ENFERMEDAD NEUROMUSCULAR DE 81
HI.H:JJ'A {problemas con...)

Mufiti

Cazi
numnca

&
YO EY

Cian
tmouenicia

Caai
slempro

. & mi hijata e cuesta respicar

(=]

F.

Mi hijofa se enferma con facilidad

b3 | Bk

& mi hijpda se le hacen heridas vo le salen sampallidos

=]

A mi hijofa le dealen las plemas

i hijo'a s shante cansads'a

Mi hijo's slente |a espalda dura

=i | | dm| ] dS5| o

Mi hijo'e 88 despiarta cansado'a

=N E=RR=R =

L

Las manos de mi higda estan debiles

=

. 8 mi hijo/a le cuesta usar el inodons

=]

e | e | e | o | o | e | | =

10. & mi hijo'a le cussla subir o bajar de pass cuands Jguans

1.8 i Rijosa le cuesla usar |as manos

12,8 mi hijota e cuesta tragar la comida

o | |

13. El bavfio o ducha de mi higda iomae mecha fismpo

[=

Pl | Pud | Bl | Bl | Bd | hd | B3 | B3 | K3 | B3| B2

14, Mi hijofa se lastma accenialments

e

15. Mi hijo'a 58 demora mucho gn comer

=]

16, & mi hijo'a le cuest darse vuelta en |a cama duranta
| ruc b

=]

k3 | B3

[EN FCN OR[N N N A A Y

17.4 mi hijn'a |e cuesta desplazarse a distntos ugares
Can Sus agaratos de ayuda (por ejemplo. silla de
rugdas, elc. }

=]

-_—

LA COMUNICACIKON (problamas con...)

Munoa

Lol

Casl
sl e

. & mi hijofa le cuessta decirfes o los médioos v
anlermeras como & gignie

s

4

2. & mi hijafa e cussta hacedes preguntas a s médicos
¥ enlermanris

(=]

4

3. A i hijofa e cuesla explican su enfermadad a oflras
personas

(=]

4

ACERCA DE LAS OPCIONES DE NUESTRA FAMILIA
| {ErOONOMAR CON...)

Munon

L TE

Sriiiirdin

Casl
slampra

. A nuesira Tamilia be cuesia planiicar actividades coma
las wacaciones

(=]

%]

4

& puestra Tamilia le cuesia descansar o suficients

Creo gue el dimero es un problema en nuesira tamilia

Criso gué riuesira Tamilia lisnd muchos groblamas

i Bl Rl

Mi hijofs no liens |os aparatos de syuda que necesila
(por sjample. silla de niedas ale.)

| e e |

Pl | Bl | Bl | B2

Ban | e | R |8 | R

O A A S
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INFORME para ADOLESCENTES (13-18 afios)

INSTRUCCIONES

Los adolescentes con trastormos neuromusculares a veces tienen problemas
especiales.

Por favor, decinos en qué medida cada una de estas cosas ha sido un
problema para vos durante el ULTIMO MES, marcando con un circulo la
respuesta:

0 si nunca es un problema

1 si casi nunca es un problema

2 si a veces &s un problema

3 si con frecuencia es un problema
4 si casi siempre es un problema

Mo hay respuestas comectas o incorrectas.
Si no entendés una pregunta, por favor pedi ayuda.
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PedsQL 2

Durante el ULTIMO MES, ;en qué medida las siguientes cosas han sido un

problema para vos?

ACERCA DE M| ENFERMEDAD NEUROMUSCULAR Nunca | Gasl |Aveces| Gon | Casl
{pm.hlemas cm} nunca frecuencia | siempre
1. Me cuesta respirar 0 1 b 3 4
2. Me enfermo con facilidad 0 1 s 3 4
3. Se me hacen heridas y/o me salen sarpullidos 0 1 2 3 4
4. Me duelen las piernas 0 1 s 3 4
5. Me siento cansadofa 0 1 2 3 4
6. Siento la espalda dura 0 1 2 3 4
7. Me despierto cansado/a 0 1 2 3 4
8. Mis manos estan débiles 0 1 7 3 4
9. Me cuesta usar el inodoro 0 1 2 3 4
10.Me cuesta subir o bajar de peso cuando quiero 0 1 2 3 4
11.Me cuesta usar las manos 0 1 ] 3 4
12.Me cuesta tragar la comida 0 1 3 3 4
13. Me demoro mucho en bafarme o ducharme Q 1 3 3 4
14. Me lastimo accidentalmente 0 1 2 3 4
15. Me demoro mucho en comer 0 1 ] 3 4
16. Me cuesta darme vuelta en la cama durante la noche 0 1 ] 3 4
17.Me cuesta ir a distintos lugares con mis aparatos de 0 1 2 3 4
ayuda (por ejemplo, silla de ruedas, efc.)
LA COMUNICACION (problemas con...) Nunca ni:::a A veces m::’:;ch smm
1. Me cuesta decirles a los médicos y enfermeras cdmo 0 1 2 3 4
me siento
2. Me cuesta hacerles preguntas a los médicos y 0 1 2 3 4
enfermeras
3. Me cuesta explicar mi enfermedad a otras personas 0 1 2 3 4
ACERCA DE NUESTRA FAMILIA (problemas con...) Nunca | Casi |Aveces| Con | Casi
nunca frecuencia sliempre
1. Ami fgrnilia le cuesta planificar actividades como las 0 1 2 3 4
VACACIONEas
2. A mifamilia le cuesta descansar lo suficiente 0 1 2 3 4
3. Creo que el dinero es un problema en nuestra familia 0 1 2 3 4
4. Creo que mi familia tiene muchos problemas 0 1 2 3 4
5. Mo tengo los aparatos de ayuda que necesito (por 0 1 2 3 4
gjemplo, silla de ruedas, etc.)

Peds(L 3.0 (13-18) Neuromuscular
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Modulo neuromuscular

Version 3.0 - Spanish (Argentina)

INFORME para PADRES de ADOLESCENTES (13-18 afios)

INSTRUCCIONES

Los adolescentes con trastornos neuromusculares a veces tienen problemas
especiales.

Por favor diganos en qué medida cada una de estas cosas ha sido un
problema para su hijo/a adolescente durante el ULTIMO MES, marcando con
un circulo la respuesta:

0 si nunca s un problema

1 si casi nunca &3 un problema

2 si a veces es un problema

3 si con frecuencia es un problema
4 si casi siempre es un problema

Mo hay respuestas correctas o incorrectas.
Si no entiende una pregunta, por favor pida ayuda.
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PedsQL 2

Durante el ULTIMO MES, ;en qué medida las siguientes cosas han sido un

problema para su hijo/a adolescente?

ACERCA DE LA ENFERMEDAD NEUROMUSCULAR DE MI
HIJO/A (problemas con...)

MNunca

Casi
nunca

A
veces

Con
frecuencia

Casi
siempre

1. A mi hijo/a le cuesta respirar

M

a3

Mi hijo/a se enferma con facilidad

A mi hijofa se le hacen heridas y/o le salen sarpullidos

A mi hijo/a le duelen las piemas

Mi hijo/a se siente cansado/a

Mi hijo/a siente la espalda dura

Mi hijo/a se despierta cansado/a

@ = @) ] e R

Las manos de mi hijo/a estan débiles

9. A mi hijofa le cuesta usar el inodoro

10. A mi hijo/a le cuesta subir o bajar de peso cuando quiere

11.A mi hijo/a le cuesta usar las manos

12.A mi hijo/a le cuesta tragar la comida

13.El bafio o ducha de mi hijo/a toma mucho tiempo

14.Mi hijo/a se lastima accidentalmente

15.Mi hijo/a se demaora mucho en comer

16.A mi hijo/a le cuesta darse vuelta en la cama durante
la noche

ool |O|O|O(O|o|O|D|D|D

s | ol | ol | ol [ ol | ol | ol | ol | ol | omel | om | ome | omeh | oml | omed |owe

L |0 | L0 | L0 [ L0 [ G0 | Gl | 0D | Ll | L | G | e | e | L | Cad

SR ENE SN E N N S I I I I

17.A mi hijo/a le cuesta desplazarse a distintos lugares
con sus aparatos de ayuda (por ejemplo, silla de
ruedas, etc.)

[r )

—

[0 A % T O I T G O L T OO G I S

[

R

LA COMUNICACION {problemas con...)

Nunca

Casi
nunea

veCes

Con
frecuencia

Casi
shempre

1. A mi hijo/a le cuesta decirles a los médicos y
enfermeras como se siente

3

2. A mi hijofa le cuesta hacerles preguntas a los médicos
y enfermeras

3

3. A mi hijoa le cuesta explicar su enfermeadad a otras
personas

3

ACERCA DE LAS OPCIONES DE NUESTRA FAMILIA
(problemas con...)

MNunca

Casi
nunca

veces

Con
frecuencia

Casi
siempre

1. A nuestra familia le cuesta planificar actividades como
las vacacionges

=

3

4

A nuestra familia le cuesta descansar lo suficiente

Creo que el dinero es un problema en nuestra familia

Creo gue nuestra familia tiene muchos problemas

oLl Bt I

Mi hijo/a no tiene los aparatos de ayuda que necesita
{por ejemplo, silla de ruedas, etc.)

[ Y (e 3 e e ]

| ok | ok |

B B3| B2 R

G | G | G |

o
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Planilla de recoleccion de datos
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Evaluacion de calidad de vida en pacientes neuromusculares

pediatricos asistidos en Centro de Rehabilitacion Infantil

Teletdon en Montevideo durante el periodo Julio-Agosto 2022

Nombre

Cédula
Fecha de nacimiento:

Procedencia (departamento):

Sexo: Femenino Masculino

Tipo de cobertura: ASSE __ MUTUAL __ BPS _ SEGURO ___ MILITAR __ POLICIAL __

Otro

Diagnostico:

Edad de inicio de los sintomas (meses/afios):

Edad de diagnéstico (meses/anos):

Otro diagnéstico:

Traqueostomia: SI __ NO
Gastrostomia: SI _ NO
Ventilacion: SI _ NO

Ventilacion suefio: SI _ NO
Ventilacion permanente: SI _ NO
Horas ventilacion: horas

Deambula: SI _ NO __
Marcha independiente: SI _ NO
Marcha asistida: SI _ NO

Complicaciones ortopédicas: SI __ NO __ ;Cual?
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ANEXO 4

Escala MFM



MEDICION de la FUNCION MOTORA
en las enfermedades neuromusculares
MFM
TABLA DE PUNTUACION-

Apellidos y Nombre del paciente:_ Alexis C. N° de historia:
Fecha de nacimiento: _ 19 ¢ 01 ;92 Fecha de evaluacidn: 6y 11/
(£ mEs E (£ mEs E =
Edad del Paciente: __10 /10 Nombre del evaluador FL
o ke ——
Edad de pérdida de la marcha: _ 10 1 Diagndstico: DM
s L

La MFM es una escala de evaluacidn precisa, estandarizads, concebida v validada por el grupo de estu-
dio MFM para medir las capacidades motoras funcionales de  pacientes con  enfermedades newromus-
culares. La evaluacidn reiterada con la MFM en diferentes periodos, permite medir los cambios de las
capacidades motoras funcionales del paciente. El esquema de puntuacidn que sigue debe servir como
indicacidn general. Todos los items poscen indicaciones especificas para cada puntuacidn. La utilizacidn
de estas indicacionss es imperativa pars poder evaluar cada item. Todas estas indicaciones estin descri-
tas en el Manual del usuario™.

ESQUEMA DE PUNTUACION:
0 = no puede iniciar la procba o no puede mantener la posicidn de partida
1 = realiza parcialmente ¢l ejercicio
2 = realiza ¢l movimiento indicado de mancra incompleta. o completamente pero de forma
imperfecta (compensaciones, durscidn insuficiente de mantenimiento de la posicidn, len-

titud, falta de control del movimiento etc.)

3 = realiza completamente, « normalmente » el gjercicio, el movimiento es controlado. domi-
nado, dirigide y realizado a velocidad constante.

58 En Framcia. se pueden co
France. #9804 7R 69 79 79,

ir tablas de p it en Handicap Intematiomal, ERAC - 14, avenue Berthelot, 69361 Lyon Cedex 07,

B

59 El Mameal del wswario en francés se puede obtener: a) escribiendo a la AFM Dépariement des Actions Médicales, | rue de I'lntermationale,

BP59, 91002 Evry Cedex ™01 69 13 21 69, que remitird de modo gratuite un ejemplar en papel; b) descargéndoly desde b pagina Web
de la AFM - ww afm-france org

Para cualguier otra informaciin puede ponerse en contacto  con:

Doctewr Carole Bémrd, Service de Rééducation Pédiatrique |'Escale, Centre Hospitalier Lyon Sud, 69495 Pieme- Bénite Cedex, France.
W i TE B |6 66 0 correo elecindmico: carale berard @chu- lyon.fr
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Puntuacion

items D1 | D2 | D3

1. DECUBITO SUPING Y CON LA CABEZA EN LA LINEA MEDIA: Mantiene 1a cabeza O
en la linea media durante 5 segundos; v la gira completamente a un lado ¥ luego al otro. )|
ICEIMERII JE25.] canramtamiassam i msan s s mr s o 2 21 L A LR LA E LRSS E AR A SRR RS 2

A3

2. DECUBITC SUPING: Levania la cabeza y la mantiene levantada duranie 5 segundos. Co

m
Comentarios: Az
03

3. DECUBITO SUPING: Flexiona la cadera y la rodilla mis de %0° levantando el pic de la Oo
colchoneta. m]|
Comentarios:

A2
lado: derecho: 00 izquicrdo: 7] 03

4. DECUBITO SUPING Y CON UNA PIERNA SOSTENIDA POR EL EVALUADOR: Clo
Desde la posicidn del pie en flexidn plantar realiza una dorsiflexion méxima de al menos O
90 en relscifn a la piema. 1
Comentarios: Oz

: e o
lado: derecho: (A ipquicrdo: [

4, DECUBITO SUPIND: Levanta ung mano de la colchoneta v 1a lleva hasta el hombro 0o
opucsto. m)|
Comentarios: 72

) - P 03
lado: derecho: [ izquicrde: £

6. DECUBITO SUPIND, CON LAS EXTREMIDADES INFERIORES SEMIFLEXIONA-| 0o
DAS. LAS ROTULAS APUNTANDO AL TECHO Y LOS PIES APOYADOS SOBRE 1
LA COLCHONETA: Levanta la pelvis. La columna lumbar, la pelvis v bos muslos estin @
alineados y los pies ligeramente separados. 0z
Comentarios:

Os

7. DECUBITO SUPING: Realiza el giro sobre el vientre y retira las extremnidades superio- Olov
res de debajo del cuerpo. 1
L —— 02

lado: derecho: O izquicrdo: A &3

&. DECUBITO SUPIND: Se sienta sobre la colchoneta sin apoyo de las extremidades supe- Oo
Ficwes. (m}]

Comentarios: [
0s

9. SENTADO EN LA COLCHONETA: Mantiene la sedestacidn sin apnlyn de las extremi- 0o
dades superiores durante 5 segundos. v después es capaz de mantener el contacto entre las 1
2 manos durante 5 segundos.

Comentarios: Oz
H3

10. SENTADO EN LA COLCHONETA Y CON UNA PELOTA DE TENIS SITUADA Ol
DELANTE DEL PACIENTE: Sin apoyo de las extremidades superiores, se inclina hacia
delante, toca la pelota v voelve a la posicion inicial . m
Comentarios: Az

lado: derecho: [ izquicrdo: [ mE

11. SENTADD EN LA COLCHONETA: Se pone de pie sin apoyo de las extremidades supe- | 0
riores. 1
Comentarios: 02

Os
Subtotal pigina 2 | [=3 |D2=I'J' D3=3
49
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runiuacun

items Informe pagina 2 | =3 |D2=17| D3=3
12. DE PIE: Sin apoyo de las extremidades superiones, se sienta en la silla con los pies lige-| E0
ramenic separados. (m]]
Comentarios: o [
[k
13 SENTADO EN UNA: 5in apoyar las extremidades superiores y sin apoyarse en el res- E
paldo de la silla, se mantiene sentado durante 5 segundos, con la cabeza v el tronco en la 01
linea media.
Comentariog: Oz
Os
14. SENTADD EN UNA SILLA O EN LA SILLA DE RUEDAS Cliy
Y CON LA CABEZA FLEXIONADA: Partiendo de la posicidn cabeza flexionada com-
pletamente. levanta la cabeza y la mantiens levantada durante 5 segundos. Tanio el movi- m
miente como el mantenimiento se realizan/estin en la linea media. Oz
Comentarios:
15, SENTADO EN UNASILLA O EN LA SILLA DE RUEDAS CON LOS ANTEBRAZOS Oo
SOBRE LA MESA Y LOS CODOS FUERA DE ELLA: Lleva al mismo tiempo las 2 1
manas 4 la parte superior de la cabeza. La cabera v el tronco permanecen en la linea media a2
Comentarios:
0z
16. SENTADO EN UNA SILLA O EN LA SILLA DE RUEDAS Y CON UN LAPIZ Oy
SOBRE LA MESA: Alcanza ¢l lipiz con una mano ¥ con ¢l codo en extensidn completa
al final del movimiento. =l
Comentarios: 2
lado: derecho: B izquicrdo: [l 0Os
17. SENTADO EN UNA SILLA O EN LA SILLA DE RUEDAS Y CON 10 MONEDAS (i}
S0BRE LA MESA: Coge v almacena sucesivamente/mantiene en la mano 10 monedas en o
una mano al cabo de 20 wgum:‘rnﬁ
Comentarios! .. - 2
P A3
lado: derecho: (A izquierdo: [
18, SENTADC EN UNA SILLA O EN LA SILLA DE RUEDAS Y CON UN DEDO EN EL Oy
CENTRO DE UN CD PEGADO EN UN CARTOM O CARTULINA: Recome todo el
contorme del CD con un dedo, sin ap-n}n de la mano. s
Comentarios: . Oz
lada: derecho: [ |zquu:rdn O
19. SENTADO EN UNASILLA O EN LA SILLA DE RUEDAS Y CON UN LAPIZ SOBRE
LA MESA: Coge el lipiz v dibuja una seric continua de espirales que toca los bordes
superior e inferior del cuadro.
Oo
Intento n® I
n
A L . Oz
Comentariog:
lado: d::n:chna |z1:||.1u:rdn i
20, SENTADO EN UNA SILLA O EN LA SILLA DE RUEDAS Y CON UNA HOIA DE Ho
PAPEL EN LAS MANOS: Rasga la hoja doblada en 4 comenzando por el plicgue. )
Comentarios: Az
0s

Subtotal pagina 3

D=3 IDZ=I-‘II]J3-=I3I

50
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Puntuacion

items Informe pagina 3 | D1=3 [D2=24[D3=13|
Il. SENTADO EN UNA SILLA O EN LA SILLA DE RUEDAS Y CON UNA PELO-
TA DE TENIS SOERE LA MESA: Levanta la pelota y luego gira la mano comple- co
tamente sin soltar la pelota. 1
Comentarios: Az
03
lado: derecho: A iZzquierdo: O
I1. SENTADO EN UNA SILLA O EN LA SILLA DE RUEDAS ¥ CON UN DEDOD EN EL 0o
CENTRO DEL DIAGRAMA CUADRICULADO: Levanta el dedo w luego 1o coloca sucesi-
vamente en las B casillas del cuadrado sin tocar las lineas. )|
Comeniarios: Oz
S S EJ_
23. SENTADO EN UNASILLA O EN LA SILLA DE RUEDAS Y CON LAS EXTRE- Qo
MIDADES SUPERIORES A LO LARGO DEL CUERPO: Coloca. al mismo tiem- 01
po, los antebrazos y/o las manos sobre la mesa.
Cowmentarios: 02
A3
24. SENTADO EN UNA SILLA: S pone de pic sin apoyar las exiremidades superio-| [0
res y con los pies ligeramente separados. [m]|
Comentarins . 0z
I5. DE FIE CON LAS EXTREMIDADES SUPERIORES APOYADAS: Sc suclta y se | gan
mantiene de pie durante 5 segundos con los pies ligeramente separados v con la o1
cabeza, tronco v extremidades en la linea media.
Conmentarios: 0z
[WE]
26. DE PIE CON LAS EXTREMIDADES SUPERIORES APOYADAS: Sin apoyar las @0
extremidades superiores, levanta un pie ¥ lo manticne levantado durante 10 segun- o1
dios.
Comentarios: a:z
lado pie de apoyo: derecho: [ izquicrdo: [ 05
Z7. DE PIE: Sin apoyarse, toca el suclo con una mano v después se incorpora gﬂ
1
LT T O ————————— I
[WE]
28. DE PIE SIN APOYO: Da 10 pasos hacia delante sobre los talones de ambos pics. gfl*
Comentarios: 0z
03
29. DE PIE SIN APOY(: Da 10 pasos hacia delante sobre la linea recta. Eﬂ
Comentarios: n%
03
30. DE PIE SIN APOYO: Come 10 metros. Eﬂ
1
Comentarios: Oz
(WK
31. SOBRE UN FIE SIN APOYQ: Salta en el sitio 10 veces seguidas. [ma i
Comeniarios: 1
oz
lada: derecho: O izquicrde: O Os
3. DE PIE SIN APOYO: Sin apoyar las extremidades superiores consigue ponerse en | g0
cuclillas y se levanta 2 veces seguidas. 0
Comentarios: 0Oz
0s
TOTAL | D1=3 |D2=1'F lJ.?:IHI
51
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MFM

RESUMEN DE LAS PUNTUACIONES

D1. Bipedestacion y transferencias TotalDimensibn [ = 3 X 100 = ... 769.... %
39 39

D2. Capacidad motora axial y proximal Total Dimension 2 = 27 X 100 = _..7500... %
36 36

D3. Capacidad motora distal Total Dimensién 3 = JR._X 100 = ..8571. %
21 21

PUNTUACION TOTAL total de las puntuaciones X 100

32X 3

48 X 100

Cooperacion del paciente: nula O media O Gptima &

Particularidades durante esta evaluacién con la MFM:
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MEDICION de la FUNCION MOTORA
en las enfermedades neuromusculares
MFM
TABLA DE PUNTUACION-

Apellidos ¥ Mombre del pacicnic: Alexis C. N° de historia:
Fecha de nacimientos: _ 197 01 792 Fecha de evaluacidn: 3/ 06 704
[ mes a0 s men afn
Edad del Paciente: __12 / 5 MNombre del evaluador: FL
Tale | mowes
Edad de pérdida de la marcha: __10 1 Diagnistico: DMD
s [ =

La MFM es una escala de evaluacion precisa, estandarizada, concebida y validada por el grupo de estu-
dio MFM para medir las capacidades motoras funcionales de  pacientes con  enfermedades neuromus-
culares. La evaluacidn reiterada con la MFM en diferentes perindos, permite medir los cambios de las
capacidades motoras funcicnales del paciente. El esquema de puntuacidn que sigue debe servir como
indicaciin general. Todos los items poseen indicaciones especificas para cada puntuacidn. La utilizacidn
de estas indicaciones cs imperativa para poder evaluar cada item. Todas estas indicaciones cstin descri-
tas en el Manual del usuano®™.

ESQUEMA DE PUNTUACION:
0 = no puede iniciar la prucba o no puede mantener la posicidn de partida
1 = realiza parcialmente el ejercicio
2 = realiza el movimiento indicado de manera incompleta, o completamente pero de forma
imperfecta (compensaciones, duracion insuficiente de mantenimicnto de la posicion, len-

titud, falta de control del movimiento etc.)

3 = realiza completamente, « normalmente = el gjercicio. el movimiento es controlado. domi-
nado, dirigido ¥ realizado a velocidad constante.

0 En Francia. =2 posden conseguir tahlas de puntuacidn en Handicap Intemational. ERAC - 14, avenue Berthelod, 69361 Lyon Cedex 07,
France %8 04 76 69 79 79,

&l El Mamal del usmario en francés s= puede obtener: a) escribiendo a ln AFM Dépariement des Actions Médicales, | me de I'lntermationale,

BPSS, Q1002 Evry Cedex ™ 01 69 13 21 69, que remitird de modo gratuite un ejemplar en papel: b) descargindolo desde b pégina Wb
de la AFM - werw afm- france org

Para cuslguier otra informaciin puede ponerse en contscto  con:

Doctewr Carode Bérard, Service de Réédducation Pédiatrique I'Escale, Centre Hospitalier Lyon Sud, 69495 Piemre- Bénite Cedex, France.
B 4 T8 B6 16 66 0 cormeo electrénicn: carale berard @chu- Lyon.fr

53

56



Puntuacion

items D1 | D2 | D3

1. DECUBITO SUPING Y CON LA CABEZA EN LA LINEA MEDIA: Mantiene la cabeza Oo
en la linea media durante 5 segundos; v la gira completamente a un lado ¥ luego al otro. m)
Comentarios: 0z

2. DECUBITO SUPING: Levania la cabeza y la manticne levantada duranie 5 segundos. o

Bl
Comentarios: Oz
03

3. DECUBITO SUPINC: Flexiona la cadera v la rodilla mis de 90° levantando el pic de la Lo
colchoneta. a1
Comentarios:

0z
ladg:; derecho: O izquicrdo; 1 03

4. DECUBITO SUPING Y CON UNA PIERNA SOSTENIDA POR EL EVALUADOR: Oo
Desde la posicidn del pie en flexidn plantar realiza una dorsiflexion maxima de al menos O
90¢ en relacifn a la piema. 1
Comentarios: Oz

: s o
lado: derecho: (A ipguicrdo: [

5. DECUBITO SUPINCY: Levanta ung mano de la colchoneta v la lleva hasta el hombro Oo
opuesto. )
Comentarios: @2

; ) A . Os
lado: derecho:; [ izquicrde: £

6. DECUBITO SUPING, CON LAS EXTREMIDADES INFERIORES SEMIFLEXIONA-| 0o
DAS, LAS ROTULAS APUNTANDO AL TECHOD Y LOS PIES APOYADOS S30BRE 1
LA COLCHONETA: Levanta la pelvis. La columna lumbar, la pelvis v los muslos estin @
alineados y los pies ligeramente separados. 0z
Comentarios:

0s

7. DECUBITO SUPINO: Realiza £l giro sobre el vientre y retira las extremidades superio- Oo
res de debajo del cuwerpo. 1
[ L ——

OmMERRIrTos. o2
lado: derecho: O izquicrdo: A 03

8. DECUBITO SUPINO: Se sienta sobre la colchoneta sin apoyo de las extremidades supe- % 1]
rioees. (m}]

Comentarios: 2
s

9. SENTADO EN LA COLCHONETA: Mantiene la sedestacidn sin apnlyn de las extremi- co
dades superiores durante 5 segundos. v después s capaz de mantener el contacto entre Las m]

2 manos durante 5 segundos.
Comentarios: el
03

1L 5ENTADCY EN LA COLCHONETA Y CON UNA FELOTA DE TENIS SITUADA 0o
DELANTE DEL PACIENTE: Sin apoyo de las extremidades superiores, se inclina hacia O
delante, toca la pelota v voelve a la posicidn inicial. !
Camentarios: K2

; : ro———— L3
lado: derecho: [ izquicrdo: [

1L SENTADO EN LA COLCHONETA: Se pone de pic sin apoyo de las extremidades supe- (% 1]
rioees. (m}]

Comentarios: 0z
Os

Subtotal pagina 2

=1 ID2= I3I D3=3
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Puntuacion

Dl=1 |D2=13] D3=3

items Informe pigina 2
11. DE FIE: 5in apoyo de las extremidades superiores, se sienta en la silla con los pies lige-
ramenic separados.
Comentarios:

(% 1]
(]
0z
03

13. SENTADO EN UNA: Sin apoyar las extremidades superiores y sin apoyarse en el res-

O
paldo de la silla, se mantiene sentado durante 5 segundos, con la cabeza v el tronco en la m]!
linca media.
Comentaries: 0z
B3
14. SENTADD EN UMA SILLA O EN LA SILLA DE RUEDAS Co
Y CON LA CABEZA FLEXIONADA: Partiendo de la posicidn cabeza flexionada com-
pleiamente, levanta la cabeza y la mantiens levantada durante 5 segundos. Tanio el movi- m)
miente como ¢l mantenimiento se realizan/estin en la linea media. Oz
Comentarios:
15. SENTADO EN UNASILLA O EN LA SILLA DE RUEDAS CON LOS ANTEBRAZDS Oo
SOBRE LA MESA Y LOS CODOS FUERA DE ELLA: Lleva al mismo tiempo las 2 1
manos 4 la parte superior de la cabeza. La cabera v el tronco permanecen en la linea media o
Comentarios:
0z
16. SENTADO EN UNA SILLA O EN LA SILLA DE RUEDAS Y CON UN LAPIZ Co
SOBRE LA MESA: Alcanza el kipiz con una mano ¥ con el codo en extensidn completa
al final del movimicnto. =l
Comentarios: @2
lado: derecho: B izquicrdo: [l O3
17. SENTADO EN UNA SILLA O EN LA SILLA DE RUEDAS Y CON 10 MONEDAS (i}
S0BRE LA MESA: Coge y almacena sucesivamente/mantiene en la mano 10 monedas en o
una mano al cabo de 20 segundos
L T O ——— [z
lado: derecho: [ izquicrdo: [ a3
18, SEMTADC EN UNA SILLA O EN LA SILLA DE RUEDAS Y CON UN DEDO EN EL Oy
CENTRO DE UN CD PEGADO EN UN CARTON O CARTULINA: Recorre todo el
contorne del CD con un dedo, sin apoyo de la mano. s
LT —— Oz
ladndmchnﬂlzquu:rdnl:l a3
19. SENTADO EN UNASILLA O EN LA SILLA DE RUEDAS Y CON UN LAPIZ SOBRE
LA MESA: Coge el lipiz v dibuja una seric continua de espirales que toca los bordes
superior e inferior del cuadro.
Oy
Intento n® 1
[
weers RO QUOQN :
™ L L | O3
Comentarios:
lado: derecho: | dquerde: O
20, SENTADO EN UNA SILLA © EN LA SILLA DE RUEDAS Y CON UNA HOJA DE Ho
PAPEL EN LAS MANOS: Rasga la hoja doblada en 4 comenzando por el plicgue. Al
Comentaries: Oz
0z

Subtotal pagina 3

=1 ID1=13|D3=I2
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Puniuacion

ftems Informe psgina 3 | D1=1 [D2=23[D3=12
21. SENTADO EN UNA SILLA O EN LA SILLA DE RUEDAS Y CON UNA PELO-
TA DE TENIS SOBRE LA MESA: Levanta la pelota y luego gira la mano comple- Oo
tamente sin soltar la pelota. o
Comentarios: Az
P Oz
ladao: derecho: [ izquierdo: O
21, SENTADO EN UMNA SILLA O EN LA SILLA DE RUEDAS Y CON UN DEDO EN EL O
CENTRO DEL DIAGRAMA CUADRICULADO: Levanta el dedo y loego lo coloca sucesi-
vamente eén las B casillas del coadrado sin tocar las lineas. 01
Comentarios: Oz
B B B B B e L L e B B e B e e P S E]_
ladao: derecho: [ izquierdo: [
23, SENTADO EN UNA SILLA O EN LA SILLA DE RUEDAS Y CON LAS EXTRE- Oo
MIDADES SUPERIORES A LO LARGO DEL CUERPO: Coloca. al mismo tiem- m)
po. los antebrazos yio las manos sobre la mesa.
Comentarios: &2
0Oz
24, SENTADO EN UNA SILLA: Se pone de pie sin apoyar las extremidades superio-| 0
res y con los pies ligeramente separados. 1
COOMRIETIIITEN o sacuasasrsmss s sss s s e 444 A 0z
25, DE PIE CON LAS EXTREMIDADES SUPERIORES APOYADAS: Se suclta y se en
manticne de pie durante 5 segundos con los pies ligeramente scparados y con la (&l
cabeza, tronco v extremidades en la linea media.
Conmentaring: 0z
Os
26. DE PIE CON LAS EXTREMIDADES SUPERIORES APOYADAS: Sin apovar las g0
extremidades superiores, levanta un pie ¥ lo mantiene levantado durante 10 segun- o1
dos.
Comentarios: a:z
lado pic de apoyo: derecho: [ izguierdo: [ 03
27. DE PIE: Sin apoyarse, toca el suelo con una mano y después se incorpora Eﬂ
1
L — N .
O3
28. DE PIE SIN APOYO: Da 10 pasos hacia delante sobre los talones de ambos pics. g?
Comentaricos: 0Oz
W]
2%. DE PIE SIN APOY(: Da 10 pasos hacia delante sobre la linea recta. gﬂ
1
Coumentarios: Oz
03
30. DE PIE SIN APOYO: Come 10 metros. gﬂ
1
Comentarios: (m
Os
31. SOBRE UN PIE SIN APOYQ: Salta en el sitio 10 veces seguidas. &Ao
Comentario: )}
0z
lado: derecho: O izquicrdo: [ 0as
32.DE FIE SIN APOYO: Sin apoyar las extremidades superiores consigue ponerse en | @0
cuclillas y se levanta 2 veces seguidas. 01
Comentarios: Oz
[k
TOTAL | Dl=1 |D2=15 D3=17
56
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MFM

RESUMEN DE LAS PUNTUACIONES

DIMENSION CALCULO DE PUNTUACIONES EN % POR DIMENSION
D1. Bipedestacidn v transferencias Total Dimensidn 1 = 1 X 10D = ... 256... %
a9 39
D2. Capacidad motora axial y proximal Toial Dimensién 2 = 25 X 1o = 4. %
36 3
D3, Capacidad motora distal Total Dimensidin 3 = 17 X 1) = _BD95. %

21 21

PUNTUACION TOTAL

E

Cooperacidn del pacienie: nula O media O dptima 1

Particularidades durante esta evaluacitn con la MFM:
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ANEXO 5

Consentimiento informado
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Evaluacién de calidad de vida en pacientes neuromusculares pediatricos en Centro
de Rehabilitacion Infantil Teleton.
Montevideo, Agosto-Setiembre 2022

Consentimiento informado

Montevideo, 24 de mayo de 2022.

Por medio de la presente, manifiesto mi voluntad de participar en el estudio
“Evaluacion de calidad de vida en pacientes neuromusculares pediatricos asistidos
en Centro de Rehabilitacion Infantil Teletdn en Montevideo durante el periodo
Agosto-Setiembre 2022”, llevado a cabo por los Bres. Katherine Flores, Fiamma
Gonzalez, Leticia Haro, Florencia Paullier, Leticia Rodriguez, Tony Sasia y Dres.
Conrado Medici y Victoria Ruiz. Asimismo, autorizo a publicar los resultados que se
obtengan del mismo en revistas cientificas nacionales e internacionales con el fin
exclusivamente académico, sin intereses comerciales.

Se me explicd que en ningun caso aparecera mi nombre, ni otro dato que pueda
revelar mi identidad ni de mi hijo/a y que siempre se garantizara la confidencialidad
de los datos publicados.

También he sido informado de que mi participacion en esta publicacion, por ser una
actividad académica, es totalmente gratuita y voluntaria.

He tenido la oportunidad de que se me aclararan todas las dudas que se me
presentaron antes de aceptar completar la encuesta relativa a dicho estudio.

Firma de Médico que solicita la autorizacion

Firma de Participante
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Evaluacién de calidad de vida en pacientes neuromusculares pediatricos en Centro
de Rehabilitacion Infantil Teleton.
Montevideo, Agosto-Setiembre 2022

1. Responsables: Bres Katherine Flores, Fiamma Gonzalez, Leticia Haro, Florencia
Paullier, Leticia Rodriguez, Tony Sasia.
Dres. Conrado Medici y Victoria Ruiz.

2. La investigacion se realizara en el marco ético de la Facultad de Medicina y del
Centro de Rehabilitacion Infantil Teletdn.

3. Las encuestas seran autoadministradas de forma presencial en el Centro de
Rehabilitacion Teletén, sede Montevideo.

4. Objetivo general: Evaluar la calidad de vida en pacientes pediatricos
uruguayos con diagndstico de enfermedades neuromusculares.

Objetivos especificos:

a. Realizar una busqueda bibliografica sobre enfermedades
neuromusculares y escalas de evaluacion de calidad de vida en
pacientes con dichas patologias.

b. Aplicacion de escalas de calidad de vida a pacientes y a sus
padres/tutores.

c. Analizar resultados obtenidos y realizar una discusion respecto a los
mismos.

d. Plantear hipétesis a partir de la discusion de los resultados.

5. Para la elaboracion de este proyecto se realizara la aplicacion de una encuesta
autoadministrada de calidad de vida en pacientes pediatricos y en sus padres o
tutores. No se incluiran a los pacientes que presenten al momento de estudio
enfermedades agudas, pacientes en etapa terminal, cursando un cuadro agudo
concomitante o pacientes que no comprendan el cuestionario.

Se realiz6 una busqueda bibliografica en distintas bases de datos, aplicando
estrategias de busqueda que permitieron obtener informacion sobre antecedentes de
evaluaciones de calidad de vida previas en pacientes neuromusculares pediatricos a
nivel internacional. Actualmente en Uruguay no existen datos sobre la calidad de
vida en nuestra poblacién y muestra de estudio.

El estudio es de disefio observacional transversal descriptivo con una muestra de
pacientes pediatricos con diagndstico de enfermedad neuromuscular asistidos en el
Centro de Rehabilitacion Teletén y sus padres o tutores.

No consiste en una investigacion terapéutica.

6. La realizacién de la investigacion brinda al investigador el beneficio, en base a los
resultados de ésta, de hacer uso de herramientas que a futuro mejoren su calidad de
vida.

7. Se le explica al sujeto de estudio que podra retirarse de la investigacion en cualquier

instante sin la necesidad de justificar su decision, sabiendo también que la misma no
le ocasionara ningun tipo de perjuicio, ya sea este de indole patrimonial o moral.
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Esta decision tampoco afectara la atencion médica que podria necesitar en un
futuro.

También se le informa de que su participacion en esta investigacion, por ser de
caracter académico, es totalmente gratuita y voluntaria.

Durante la aplicacion de las encuestas no se obtendra ningun dato que permita
asociar la informacion proporcionada por los sujetos de estudio a una persona
particular, esto garantiza que al publicar los resultados de la investigacion no
figuraran datos patronimicos de la muestra incluida.
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ANEXO 6

Asentimiento informado
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Asentimiento informado

Montevideo, 11 de junio de 2022.

Muestros nombres son: Katherine Flores, Fiamma Gonzalez, Leticia Haro, Florencia
Paullier, Leticia Rodriguez, Tony Sasia, somos estudiantes de la carrera Doctor en
Medicina y junto con los Dres. Conrado Medici y Victoria Ruiz, estamos realizando un
estudio para conocer acerca de la calidad de vida de tu enfermedad, y para ello queremos
pedirte que nos ayudes.

Tu participacion en el estudio consistiria en contestar preguntas de una encuesta para
saber como te sientes respecto a tu enfermedad. Es muy probable que toda la
informacion que nos proporciones nos permita conocer la situacion en la que te
encuentras actualmente, detectar problemas y buscar asf la forma de ayudarte en la
medida gue podamos. También puede gue ayude a otros nifios gue tengan tu misma
enfermedad.

Tu participacion en el estudio es libre y voluntaria, es decir, aun cuando tu papa 0 mama
hayan dicho gue puedes participar, si tl no quieres hacerlo puedes decir que no. Es tu
decision si participas o no en el estudio. También es importante gue sepas que si en un
momento dado ya no quieres continuar en el estudio, no habra ningln problema, o si no
quieres responder a alguna pregunta en particular, tampoco habra problema.

Esta informacion sera confidencial. Esto quiere decir que tus respuestas solo lo sabran las
personas que forman parte del equipo de este estudio. Tus padres también podran
saberlo en algln momento de la investigacion.

5i aceptas participar te pedimos que por favor pongas una X en el cuadrito de abajo que

dice “Si guiero participar” y escribi tu nombre. Si no querés participar, no pongas ninguna
X, ni escribas tu nombre

D Si, quiero participar

Nombre:

MNombre y firma de la persona que obtiene el asentimiento:

FECHA:
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