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Resumen

Introduccién. La Miastenia gravis (MG) es una enfermedad cronica con afectacion
neuromuscular caracterizada por una transmision defectuosa de los impulsos
nerviosos hacia los musculos, por lo que influye en gran medida en la calidad de vida
(CV).

Objetivo. Evaluar el impacto de una intervencién de enfermeria basada en coaching
sobre los aspectos emocionales, los factores de riesgo y la calidad de vida relacionada
en salud (CVRS) en pacientes diagnosticados de MG al inicio, a los 3 y 6 meses de la

intervencion.

Metodologia. Se realizard un ensayo clinico aleatorizado no ciego en el que se
incluiran los pacientes diagnosticados de MG residentes en Catalufia, Espafia,
diagnosticados de MG al menos = 6 meses de duracién, atendidos en las unidades del
Hospital Universitario de Vall d’Hebron y Hospital Universitario de Bellvitge de
Barcelona, y en la unidad del Hospital Universitario Joan XXIIl de Tarragona. Se
incluiran 18 pacientes en cada grupo, en el grupo intervencion se le realizara
educacion sanitaria aplicando la técnica coaching empleando las Tecnologias de la
Informacion y la Comunicacion (TIC) y el grupo control recibir4 la practica clinica
habitual. La comparacion de los resultados obtenidos en ambos grupos, permitird
evaluar la efectividad de la intervencién realizada a partir de los cuestionarios
administrados al inicio, a los 3y a los 6 meses. Los datos sociodemograficos y clinicos
se recogeran a partir de un cuestionario ad-hoc y los aspectos emocionales se
valoraran mediante los cuestionarios Inventario de Ansiedad de Beck (BAIl) e
Inventario para la Depresion de Beck-Il (BDI-Il). Los factores de riesgo se mediran
mediante la Escala Modificada de Impacto de Fatiga (MFIS) y la Escala Nottingham,
ademas la CV se valorara con el cuestionario EQ-5D y su escala analégica. También
se valorara la adherencia al tratamiento farmacolégico mediante el cuestionario de
Morisky-Green. Se realizard un analisis descriptivo y bivariado utilizando las pruebas
de chi-cuadrado, T de student y correlaciones segun los datos obtenidos. Se empleara

el paquete estadistico SPSS version 25.

Resultados esperados. Se pretende obtener una mejora en los resultados obtenidos
en el grupo intervencion en comparacion al grupo control, en relaciéon a los aspectos

emocionales, fatiga y calidad de vida de los pacientes con MG.

Palabras claves: Miastenia gravis, calidad de vida relacionada con la salud, factores

de riesgo, coaching en salud, habilidades de comunicacion



Abstract

Introduction. Myasthenia gravis (MG) is a chronic disease with neuromuscular
involvement characterized by a defective transmission of nerve impulses to the

muscles, which greatly influences quality of life (QL).

Objective. To assess the impact of a coaching-based nursing intervention on the
emotional aspects, risk factors and quality of life related to health (HRQoL) in patients

diagnosed with MG at the beginning, after 3 months and after 6 months.

Methodology. A non-blinded randomized clinical trial will be conducted in which
patients diagnosed with MG residing in Catalonia, Spain, diagnosed with MG at least =
6 months of duration, will be included in the units of the Vall d'Hebron University
Hospital and Bellvitge University Hospital of Barcelona, and in the unit of the Joan XXIII
University Hospital of Tarragona. 18 patients will be included in each group, but the
health education will be carried out in the intervention group applying the coaching
technique and using the Information and Communication Technologies (ICT), and the
control group will receive the usual practice. The comparison of the pre-test and post-
test results obtained in both groups will allow for an evaluation of the effectiveness of
the intervention, made from the questionnaires administered at the beginning, and after
3 and 6 months. The sociodemographic and clinical data will be collected from an ad-
hoc questionnaire and the emotional aspects will be assessed through the
questionnaires Beck Anxiety Inventory (BAI) and Beck-Il Depression Inventory (BDI-II).
The risk factors will be measured using the Modified Fatigue Impact Scale (MFIS) and
the Nottingham Scale, and the QL will be assessed with the EQ-5D questionnaire and
its analog scale. Adherence to pharmacological treatment will also be assessed
through the Morisky-Green questionnaire. A descriptive and bivariate analysis will be
carried out using chi-square, student T and correlations according to the obtained data.

The statistical package SPSS version 25.

Expected results. The aim is to obtain an improvement in the results obtained in the
intervention group compared to the control group, in relation to the emotional aspects,

fatigue and quality of life of patients with MG.

Keywords: Myasthenia gravis, quality of life related to health, risk factors, health

coaching, communication skills
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1. Introduccién

Los trastornos neuromusculares agrupan mas de 150 enfermedades que afectan a
algunos de los componentes de la unidad motora (motoneurona), y del nervio
(neuropatias), miopatias o enfermedades primarias del musculo, que son alteraciones

estructurales en el nervio periférico y los trastornos de la uniébn neuromuscular (1).

En este estudio nos centraremos en la Miastenia Gravis (MG) que forma parte de los
trastornos de la union neuromuscular. La MG es una patologia crénica que causa un
gran impacto en la calidad de vida de la personas caracterizada por la debilidad
muscular fluctuante. Sin embargo, se cataloga como una enfermedad rara por su baja
prevalencia, pero en nuestra sociedad se ha observado un aumento de su incidencia

segun aumenta la edad (2).

A pesar de los avances en los tratamientos en los ultimos afios, no se ha logrado curar
la patologia y muchos pacientes no logran una estabilidad de los sintomas por lo que
influye negativamente en sus vidas. Los sintomas de la MG tienen un gran impacto en
relacién a sus dimensiones fisicas (3—14), mentales (3,5,7-10,12-14) y sociales (6—
8,10,13,14). A menudo, los pacientes con MG no pueden desarrollar plenamente las
actividades de la vida diaria, principalmente por la debilidad muscular que padecen.
Por lo tanto, los sintomas de la patologia pueden influir negativamente en la calidad de
vida de los pacientes, sobre todo a aquellos que requieren de un esfuerzo fisico en el

trabajo, la familia y otras actividades (4,7).

Ademas de los sintomas de la MG, existen una serie de factores y/o elementos que
afectan la calidad de vida relacionada en salud (CVRS) de la persona. Por este motivo,
es necesario el rol de los profesionales de la enfermeria, que entre otros, acompafien
en el proceso de la patologia para prevenir complicaciones y conseguir una Optima
CV.

Sin embargo, cada vez mas, hay estudios que incorporan las Tecnologias de la
Informacion y de la Comunicacion (TIC) para desempefiar programas de atencion en
cuidados, como mejorar en los pacientes las habilidades sociales, emocionales, la

salud mental e incluso la CV(15).

Es importante, por tanto, una reflexion sobre la mejor forma de educar a los pacientes

con MG para mejorar los aspectos que influyen en la CV. En este escenario, con la



presente investigacion se ha planteado un estudio para analizar una intervencién
educativa basada en la filosofia del coaching, con la finalidad de mejorar los aspectos
emocionales, los factores de riesgo en salud y la calidad de vida de los pacientes con
MG. Ademas, en dicho estudio se empleara las TIC debido a la poca prevalencia de la
patologia y la gran dispersion geografica de la poblacién con MG.

Se trata de un disefio experimental de ensayo clinico abierto y aleatorizado en dos
grupos de pacientes con MG, formado por un grupo control y un grupo intervencion.
La evaluacion de la intervencion se realizard mediante una metodologia cuantitativa.
Seran recogidas variables para conocer el perfil sociodemogréfico y clinico de las
personas diagnosticadas de MG participantes en el estudio, y se valorardn los
aspectos emocionales, los factores de riesgo y la calidad de vida mediante

instrumentos validados.

Debido a la diversidad de los temas tratados, se ha estructurado el trabajo en dos
partes. Una parte tedrica en cuatro capitulos descritos a continuacién, y otra empirica
en la que se expone la metodologia, consideraciones éticas, limitaciones del estudio,

aplicabilidad e impacto de la investigacion, cronograma y presupuesto.

En el primer capitulo del marco tedrico, se contextualiza al lector mediante la
descripcion de la fisiopatologia de la MG para poder conocer la patologia. Asi como,
su etiopatologia, caracteristicas clinicas, diagndéstico, tratamiento, prondéstico y la
relacion de Centros, Servicios y Unidades de Referencia (CSUR) de patologias

neuromusculares.

En el segundo capitulo se profundiza en el concepto de calidad de vida y su influencia
en los pacientes diagnosticados de MG. De esta manera, se exploran los aspectos que
influyen en la calidad de vida de los pacientes diagnosticados de MG. Para ello, se
realizé una revision bibliogréafica de los antecedentes sobre los factores predictores de
la CVRS en MG. Los datos obtenidos en la revision bibliografica fueron empleados

para disefiar la intervencion educativa basada en coaching.

Un tercer capitulo ocupa uno de los aspectos mas relevantes del estudio: el coaching.
La técnica coaching permite alcanzar nuevos enfoques educativos, permitiendo una

visién holistica de la persona y acompafiarla en su proceso de cambio.



Para acabar, con el cuarto y ultimo capitulo se exploran las TIC y su relacién con el
ambito sanitario, ya que han contribuido a generar un cambio en la actividad a nivel

asistencial.

Sin embargo, la motivacion personal de este trabajo recae en la autora, ya que esta
diagnosticada de dicha patologia, por lo que considera necesario que se visibilice
entre los profesionales sanitarios, con el fin de prevenir complicaciones y mejorar la

calidad de vida centrada en la persona y en potenciar su empoderamiento.



2. Marco conceptual

2.1. Miasteniagravis

La MG es una enfermedad neuromuscular caracterizada por una transmision
defectuosa de los impulsos nerviosos hacia los musculos. Este hecho es causado por
un trastorno autoinmune que afecta a los componentes de la union neuromuscular en
el post-membrana sinaptica de los musculos. Asimismo, dicha patologia es mediada
por autoanticuerpos dirigidos en gran frecuencia contra el receptor la acetilcolina
nicotinica ubicado en los musculos estriados (16—18).

Segun datos el informe de Orphanet del 2018, la prevalencia mundial de la MG es de
7,77 casos por cada 100.000 habitantes, y la incidencia anual es de 0,53 nuevos
casos por cada 100.000 habitantes (19). En una revisién sistematica se reclutd
estudios publicados entre 1980 y 2007, la tasa de incidencia mas precisa fue de
30/1000000/afio (20). No obstante, muchos estudios de epidemiologia se realizan en
base al diagnéstico del sistema de salud, por lo que pueden dificultar la correcta

identificacion de los casos para determinar la epidemiologia.

En una publicacion acerca de un registro activo entre el 1991 y el 2010 de la
epidemiologia en la poblacién a estudio se observé una prevalencia de 32,89 casos
por 100000 habitantes y una incidencia entre el periodo 2001 al 2010 de 28,0 casos
por millén, con una media de edad de 74 afios. Por otro lado, se observé un aumento
del nimero de casos en ambos sexos segun aumentaba la edad, mientras que un
mayor nombre de casos en mujeres menores de 65 afios y un predominio de hombres
en el grupo de mas de 85 afos, con una razén de mujeres/hombres de 1,3 (2). En
mujeres se observa dos picos de incidencia, uno entre los 15 y 35 afios y otro a partir
de los 60 afios, en cambio, en los varones se observa un aumento de la incidencia a
partir de los 50 afios (21). De esta manera, se observa un aumento de la prevalencia y

la incidencia de la MG en la poblacién y un predominio en edades avanzadas.

La Sociedad Espafiola de Neurologia (SEN) sefiala que Espafa juntamente con
Dinamarca, Japdén y Canada han registrado un aumento de la incidencia de la MG en
personas mayores de 65 afios. Este hecho probablemente es debido, entre otras
causas, por el papel que puede ejercer el envejecimiento del sistema inmune (22). No
obstante, algunos estudios sugieren un infradiagnéstico de la patologia en edades mas

avanzadas (2,23), este hecho puede producirse por la atribucién de los sintomas con




otras afecciones neurolégicas mas frecuentes. Por su baja prevalencia en la poblacion

se considera la MG dentro de las patologias catalogadas como raras.

2.1.1. Etiopatologia

En la mayoria de casos el factor desencadenante de la patologia no es identificado,
pero en algunas personas se desencadena a partir de una infeccion respiratoria,
vacunas, estrés emocional, estrés fisico, hipertiroidismo o administracion de la
hormona tiroidea, intervencion quirdrgica en especial la tiroidectomia, embarazo o

puerperio, reaccién alérgica o tras la exposicion de un antibiético (17,24).

En 1901 Karl Weigert fue el primero en publicar la posible conexion entre la patologia y
el timo. En los siguientes afios diversos estudios afirmaron el hallazgo de Weigert y
justificaron como posible tratamiento la timectomia (25-27). El timo es un Grgano
linfatico especializado del sistema inmunolégico dénde maduran los linfocitos T. No

obstante, se pueden observar anomalias como la hiperplasia y las neoplasias del timo.

En relacion a la hiperplasia del timo, se define como la presencia de foliculos linfoides
no observables en un timo normal en la edad adulta (28). Por otro lado, las neoplasias
epiteliales del timo tienen una incidencia baja en la poblacién y forman parte de las
neoplasias malignas de la glandula del timo. El timoma, el Carcinoma Timico y el
Carcinoide Timico tienen diferentes caracteristicas pero comparten origen
anatomopatologico epitelial (29). Generalmente, el 15-20% de los pacientes
generalmente mayores de 40 afios presentan un timoma y el 50% de los pacientes
menores de 45 afos, tipicamente mujeres con el anticuerpo anti-AChR presenta

hiperplasia del timo (18).

Los timomas es un tumor benigno que representa el 20-25% de todos los tumores
mediastinicos y el 50% de los mediastinales anteriores (30). No obstante, esta
asociado con diferentes patologias autoinmunes paraneoplasicas, la mas comuan es la
MG. Otras patologias de menor frecuencia son la aplasia de médula 6sea, aplasia de
glébulos rojos, leucopenia, trombocitopenia, anemia hemolitica autoinmune,
hipogammaglobulinemia, poliomiositis, lupus eritematoso sistémico, tiroiditis o
infeccibn severa, dermatosis ampollosas, miopatia, anemia perniciosa, artritis

reumatoide, colitis ulcerosa, dermatomiositis, esclerodermia, etcétera (17,30).

En un estudio realizado entre 1940 y 2000 se les diagnéstico un timoma en un 10% de

las personas con MG (17). Y en mas del 90% de los pacientes no mostraban sintomas



del tumor, solo algunos mostraron sintomas, como el dolor en el pecho, la tos, la
disnea o la ronquera (17). Ademas, se ha informado que las dosis altas de esteroides

reduce el tamafio del timoma invasivo (31).

2.1.2. Caracteristicas clinicas

La caracteristica fluctuante se distingue de la MG de otras patologias con una
debilidad similar. Asimismo, la debilidad afecta a grupos de musculos esqueléticos con
una distribucién ocular, bulbar, extremidades proximales y cuello, y con una incidencia
baja afecta a los musculos respiratorios (32). Los musculos lisos involuntarios del
intestino, los vasos sanguineos, el Utero y el musculo cardiaco no sufren alteraciones
por la patologia. De esta manera, los reflejos tendinosos y la sensibilidad tactil se

mantiene tipicamente normales (33).

Se desconoce la participacion del sistema nervioso central pero se ha informado de
una leve alteracién en el funcionamiento cognitivo manifestada en la fluidez de la
respuesta, el procesamiento de la informacion y el aprendizaje verbal y visual, asi

como un aumento de la fatiga mental (7,34).
Los signos y sintomas caracteristicos de la MG son (17,32,33):

- Oculares: ptosis bilateral o unilateral al producirse fatiga al mirar hacia arriba y
fija durante mas de 30 segundos (el paciente tratara de compensar la debilidad
del muasculo elevador del parpado por el fruncimiento del masculo frontal, vision
borrosa fluctuante, nistagmo disociado, diplopia que ocurre inicialmente
durante la mirada lateral o hacia arriba y desaparece si un ojo esta cerrado,

limitacion del movimiento ocular.

- Faciales: fatiga de los musculos faciales, inexpresion facial, mirada furtiva,
incapacidad de mantener los parpados cerrados al realizar resistencia con los
dedos indice y pulgar del examinador, desviacion de la comisura labial,
incapacidad de evitar el escape de aire a través de los labios fruncidos cuando

el examinador comprime las mejillas expandidas, sonrisa vertical.

- Orofaringeos: dificultad para masticar debido a la debilidad en el cierre de la
mandibula particularmente en la masticacion de alimentos sélidos y cuando es

severa puede permanecer abierta, disfagia por la debilidad de la lengua y la



faringe, regurgitacién nasal de los liquidos, incapacidad para tragar saliva, voz

nasal/ disartria y con un volumen bajo de voz.

- Apendiculares: dificultad para levantar los brazos, dificultad para subir
escaleras o para caminar un largo trayecto, debilidad en los extensores de los

dedos y caida del pie.

- Axiales: afectacion musculos flexores y musculos extensores pudiendo
producirse el “Signo de la cabeza caida” (normalmente estan mas afectados
los flexores), paralisis de los musculos esqueléticos que mantienen separadas
las cuerdas vocales pudiendo ocasionar obstruccion de las vias respiratorias

(produce estridor respiratorio)

- Respiratorios: disnea, tos débil incapaz de mantener la via aérea permeable,
debilidad de los musculos intercostales y diafragma. Puede conducir a una

crisis miasténica que pone en riesgo la vida de la persona.

- Extremidades: dificultad para caminar y subir los brazos. Los grupos de
musculos mas afectados son el iliopsoas, los cuadriceps, los abductores, los

glateos de las piernas y los musculos deltoides de los brazos.
- Otros: debilidad muscular del suelo pélvico ocasionando incontinencia urinaria.

Normalmente hay una afectacion mas severa en los brazos que en las piernas y puede
aparecer debilidad en la musculatura distal (17,32). Sin embargo, en la gran mayoria
de pacientes se inician los sintomas a nivel ocular, presentando ptosis, diplopia, ptosis
y diplopia o visién borrosa (17,24). Otros pacientes presentan como primeros sintomas
debilidad en otros musculos dando lugar a sintomas como la disartria, la disfagia,
disnea o fatiga en los muasculos de la cara, el cuello, los brazos, las manos o las
piernas (17,24). Asimismo, los sintomas tienden a mejorar con el descanso por lo que
se evidencia un empeoramiento de los mismos hacia la noche o después de un
esfuerzo, estrés mental o fisico, infeccion, vacuna, medicacion, estacional, exposicion

al calor y durante una infeccién (17,24,33).

Ademas, se ha observado que en el transcurso de la patologia se evidencia una
mejoria general en el 57% de los casos y una remision en el 13% después de los dos

primeros afios, Unicamente un 20% de los pacientes se mantienen sin cambios. En



relacién a la mortalidad, la debilidad severa se asocia a una alta mortalidad, aunque la

mortalidad sucede en un 5%-9% de los casos (32).

Cabe destacar que la debilidad de los musculos respiratorios puede desencadenar una
crisis miasténica que pone a la persona en riesgo vital, al precisar ventilacién
mecanica y alimentacibn mediante sonda nasogastrica. Puede ser precipitada por

infecciones o por ciertos medicamentos (32).

2.1.2.1. Clasificacion clinica

e Clasificacion Osserman

La clasificacion Osserman diferencia a los pacientes por la edad de inicio, la rapidez
en la instauracion de los sintomas, el grado de severidad y la distribucion de los
grupos musculares afectados (35). En relacion a los adultos, se divide en cuatro
categorias (Anexo 1).

La mayoria de clasificaciones que existen son derivadas de la clasificacion de
Osserman, que diferencia los pacientes con afectacion ocular de los que presentan
debilidad generalizada, y separa los pacientes que presentan debilidad generalizada
leve, moderada o grave. Ademas, incluye en las categorias segun el curso de la
enfermedad, como “fulminante agudo” y “tardio severo”, y a veces también se valora

las categorias de la atrofia muscular y la edad de inicio de la patologia (36).

e Clasificacion clinica de Myasthenia Gravis Foundation of America (MGFA)

La clasificacion clinica de Myasthenia Gravis Foundation of America (MGFA) (Anexo 1)
est4 disefiada para identificar pacientes en diferentes subgrupos que comparten
caracteristicas clinicas o la gravedad de la patologia, de esta manera permite una
orientacion sobre diferentes prondsticos y respuestas al tratamiento (36). Sin embargo,
la extension y la fluctuacion de los sintomas de la MG y el predominio variable de los

musculos afectados, dificulta la clasificacion de estos pacientes (36).

No obstante, existe diferentes clasificaciones para monitorear la respuesta al
tratamiento, algunas estan basadas en la edad de inicio y el grado de discapacidad, y
otras incluyen mediciones cuantitativas sobre la funcion muscular especificas, como

por ejemplo el tiempo de abduccion del brazo y la capacidad vital (36).



2.1.3. Diagnoéstico

El diagnéstico de la MG se realiza a partir de las manifestaciones clinicas y de una
serie de pruebas electrofisiolégicas, inmunoldgicas o farmacoldgicas que confirmen la

patologia, asi como:

¢ Historia clinica. Se deben recoger los datos en relacién al inicio de la debilidad
y las variaciones diurnas; efecto del descanso; influencia en el ciclo menstrual,
el estrés emocional y las infecciones; respuesta a medicamentos; intolerancia a
la actividad fisica; posible historial de remisiones seguidas de exacerbaciones
(35).

e La prueba con Edrofonio. La obtencion de una respuesta favorable en la ptosis
y/o el movimiento del musculo extraocular tras la administracion de la inyeccion
de inhibidores de la acetilcolinesterasa (AChEIs). Se puede administrar
neostigmina via intramuscular o edrofonio via intravenosa, tiene un efecto de
accion rapida y de corta duracién (4,32,37). Dicha prueba tiene una

sensibilidad del 71,5% - 95% para el diagndstico de la patologia (32).

e La prueba del hielo. Consiste en una prueba no farmacolégica que podria
utilizarse en pacientes con ptosis cuando la prueba con Edrofonio esta
contraindicada (32). De esta manera, consiste en aplicar hielo en los parpados
durante 2-5 minutos y seguidamente valorar la respuesta, en caso de MG la

ptosis mejorara al menos 2 milimetros (mm) (32,38).

e Electrofisiolégicas. Se realiza la estimulacion nerviosa repetitiva vy
electromiografia de fibra simple (jitter) (4,32,39,40). No obstante, la
electromiografia de fibra Gnica tiene méas sensibilidad significativamente mayor
para el diagndstico de la MG en comparacion a la estimulacion nerviosa
repetitiva, que se considera menos especifica y posee una disponibilidad
limitada (40).

e Pruebas serolégicas. Estas determinaciones permiten la deteccion de los
anticuerpos mas importantes como son el anticuerpo antireceptor de
acetilcolina (AChR) y el anticuerpo contra la kinasa especifica del musculo
(MuSK) especifica del musculo en suero humano (33,37,41-44). En un estudio

se encontré que el 90% de las personas con MG generalizada tenian presencia



del anticuerpo anti-AChrR y un 50% en pacientes con MG ocular localizada
(17). No se muestra una correlacion significativa entre la severidad de la
patologia con los niveles de anticuerpos anti-AChR (32,41). Los anticuerpos
anti-MuSK son responsables del 5-10% de todos los casos de MG (41). En la
actualidad, se han citado otros tipos de proteinas probablemente relacionados
como son: la agrina, la lipoproteina 4 (LPR4), la contactina, la titina y el
colageno Q (45). Sin embargo, se nombra seronegativo doble al paciente que
no se detecta anticuerpos anti-AChR ni contra MuSK (45). La seronegatividad
puede ocurrir si la persona estd en tratamiento inmunosupresor o si se realiza

en una fase temprana de la enfermedad (32).

e Pruebas complementarias. La realizacion de un examen radiolégico,
tomografia computarizada o0 una resonancia magnética, permite explorar

hallazgos en el Timo (tumores timicos o hiperplasia) (17).

2.1.4. Tratamiento

El manejo de la MG se debe individualizar segun las caracteristicas de la persona y la
gravedad de la patologia. Un enfoque consiste en aumentar la cantidad de acetilcolina

y el otro es utilizar farmacos inmunosupresores que disminuyan los anticuerpos (32).

Tratamiento sintomatico

Los inhibidores de la acetilcolinesterasa son el tratamiento de primera linea en
personas con MG. No obstante, la respuesta al tratamiento varia desde una mejoria
marcada hasta en una minima respuesta o nula en otros pacientes (Tabla 1). Los
inhibidores de la acetilcolinesterasa se utilizan como tratamiento sintomatico de la MG
y actian al aumentar la cantidad de acetilcolina disponible en la unién neuromuscular
(32). De esta manera, los efectos adversos estan relacionados por las propiedades
colinérgicas como son los calambres abdominales, la diarrea, el aumento de la
salivacion y las secreciones bronquiales, las nauseas, la sudoracién y la bradicardia.

En relacion a los efectos nicotinicos incluyen la fasciculacién y los calambres (32,35).



Tabla 1. Tratamiento sintomatico

Tratamiento Caracteristicas
Bromuro de Los farmacos anticolinesterasicos inhiben la enzima colinesterasa y
neostigmina disminuye la cantidad de acetilcolina presente en la cercania de la

union neuromuscular (46). Su duracion es breve por lo que se
administra aproximadamente cada 2-3 horas, ademas su
dosificacion puede ser variable segin la actividad fisica, la
menstruacion, estrés o un trauma emocional. En ocasiones es dificil

de controlar los efectos secundarios incluso con sulfato de atropina

(35).
Bromuro de La piridostigmina es un analogo de la neostigmina, siendo mas
piridostigmina efectivo y con menos efectos secundarios para aliviar los sintomas

de la MG (32,35). Su accién diurna es mas prolongada por lo que
se obvia administrarlo por la noche. Ademas se inicia a los 15-30
minutos tras la ingesta, alcanzando su punto maximo a las 2 horas
y su duracion es de tres a cuatro horas, segln la respuesta del

paciente.

Fuente: elaboracion propia

Tratamiento a corto plazo

Los tratamientos de corto plazo se utilizan en ciertas ocasiones como la exacerbacion
de la patologia, en el preoperatorio de la timectomia u otros procedimientos
quirargicos (Tabla 2). Ademas, se puede utilizar de forma intermitente en paciente con
sintomas mal controlados hasta lograr el efecto de los farmacos inmunomodulares.
Tiene un inicio de accion rapido con mejoria en dias, pero la duracion del efecto es
transitoria (32).

Tabla 2. Tratamiento a corto plazo

Tratamiento Caracteristicas

Inmunoglobulinas Creado a partir de inmunoglobulinas aisladas en el plasma humano
intravenosas (IglV). mediante la crioprecipitacion con etanol. Normalmente, se administra
durante 5 dias consecutivos a una dosis de 0,4g/kg/dia (32). Puede
ocasionar efectos adversos como la fiebre, nauseas y cefalea (47,48).
Y, otras complicaciones como las coagulopatias relacionadas por el
incremento en la viscosidad y por la administracién de gran volumen

de la preparacién (32).




Recambio Método invasivo de purificacion de la sangre que permite eliminacion
plasmatico de mediadores y anticuerpos inflamatorios, al eliminar el plasma de la
terapéutico. persona a través de un circuito extracorpdreo substituyéndolo por

plasma fresco congelado o albumina humana (32,49). Se utiliza para
eliminar los autoanticuerpos circulantes de la patologia, y se ha
observado que los pacientes seropositivos como los seronegativos
responden favorablemente a la terapia (50). No obstante, es necesario
personal cualificado para la realizacion de la terapia y un catéter
venoso central que permita de perfusion de alto flujo. Las
complicaciones mas importantes son el shock (anafilactico o séptico),
pero también puede ocasionar urticaria, prurito, hipocalcemia,
parestesias, hipovolemia, infecciones, hemorragias y complicaciones
tromboticas relacionadas con el acceso venoso (32,49).
Inmunoadsorcion Tratamiento que permite la absorcion eliminacién de inmunoglobulinas
presente en el plasma sanguineo, reinfundiendo el plasma de la
persona evitando la administracion de componentes exogenos (51). De
esta manera, permite eliminar de forma especifica los anticuerpos anti-
AChR (32,52).

Fuente: elaboracion propia

Tratamiento a largo plazo

En caso de no obtener respuesta favorable con los inhibidores de la
acetilcolinesterasa, se inicia tratamiento con inmunosupresores. En primer lugar, se
administra corticosteroides y si no es efectivo para el control de los sintomas, se

afiade un inmunosupresor no esteroide.

Los corticosteroides fueron los primeros y mas utilizados por su efecto inmunosupresor
en la MG, el efecto maximo terapéutico se alcanza aproximadamente a las 4-6
semanas tras su inicio (53). Al inicio se administra a dosis altas hasta lograr una
correcta respuesta y luego se disminuye gradualmente hasta una dosis de
mantenimiento. En los primeros 7-10 dias del inicio del farmaco a dosis altas puede
producirse una exacerbacion de los sintomas de la MG que puede durar unos dias
(32). En los casos que esta exacerbacion no se pueda controlar con los inhibidores de
la colinesterasa, se puede realizar previamente un intercambio de plasma o

administrar inmunoglobulinas intravenosas (32) .

Los efectos secundarios mas comunes observados a dosis altas son los trastornos del
suefio, los cambios en el estado del &nimo, la psicosis, la glaucoma, la osteoporosis y

las fracturas, la hipertension e hiperglucemia (53).



En una revision de Cochrane se observé que el tratamiento con corticosteroides tiene
un beneficio significativo a corto plazo para tratar la patologia en comparacioén con el
placebo. Ademés, no se mostro diferencias en la eficacia entre los farmacos

corticosteroides y la azatioprina o las inmunoglobulinas intravenosas (54).

Por otra parte, los inmunosupresores no esteroides se emplean cuando el paciente no
logra estabilizarse con los corticosteroides o tiene contraindicado su uso. Entre los
inmunosupresores no esteroides mas utilizados podemos encontrar: azatioprina,
micofenolato de mofetilo, ciclosporina, metotrexato, tacrolimus, ciclofosfamida y
rituximab (Tabla 3).

Tabla 3. Tratamientos de inmunosupresores no esteroides

Tratamiento Caracteristicas

Azatioprina. Es un andlogo de purina que bloquea la sintesis de ADN y ARN e inhibe la
proliferacion de linfocitos T, la dosis se va aumentando progresivamente hasta
llegar a la dosis objetivada (32,39,53). Tiene un inicio de respuesta tardio ya que
comienza en 4-8 meses y alcanza su efecto maximo en 1-2 afios (53). Los efectos
secundarios mas frecuentes incluyen nauseas, diarreas, cuadro gripal,
hepatotoxicidad, pancreatitis, leucopenia, macrocitosis, neoplasias, infecciones y
teratogenicidad (39,53).

Micofenolato de Es un farmaco que bloquea selectivamente la sintesis de purina, actuando en la
mofetilo. proliferacién de las células Ty B (32,53). Los efectos secundarios mas importantes
son sintomas gastrointestinales, edema periférico, fiebre, infecciones, tumores
malignos y teratogenicidad (39,53).

Ciclosporina. Este farmaco es un inhibidor de la calcineurina que suprimen los linfocitos T al
disminuye la produccion de interleuquina 2 e interferon gamma (39,53). Los efectos
secundarios mas frecuentes son aumento de la creatinina sérica, hirsutismo,
hiperplasia gingival, nefrotoxicidad, hipertension, infeccion, hepatoxicidad,
teratogenicidad y temblores (39,55).

Metrotexato. Es un antifolato que inhibe la proliferacion de linfocitos, se inicia con una dosis
menor y se progresa semanalmente hasta alcanzar la dosis necesitada (53). Entre
los efectos secundarios se incluye alopecia, gastrointestinales, neoplasias,
teratogenicidad, hepatotoxicidad, nefrotoxicidad y mielotoxicidad (53).

Tacrolimus. Es un farmaco inhibidor de la calcineurina que inhiben los linfocitos T y bloquean la
secrecion de interleucina-2 (53). Los efectos adversos de este farmaco son:
hipertension, desequilibrio electrolitico, nefrotoxicidad, hepatotoxicidad,
teratogenicidad, malestar gastrointestinal, hirsutismo, oncogenicidad, temblor e
infecciones (39,53).

Ciclofosfamida. Es un agente alquilante de la mostaza nitrogenada que actia bloqueando la
proliferacién de las células T y B (53). Sin embargo, este farmaco se administra via

oral o via intravenosa, pero posee muchos efectos secundarios por lo que su uso




se limita cuando la persona no responde a otros tratamientos inmunosupresores
(32,53). Entre los efectos secundarios se incluye pérdida de cabello, nauseas,
vomitos, anorexia, decoloracién de la piel, alopecia, cistitis hemorragica, infertilidad,
infecciones graves, etcétera (32,53).

Rituximab. Es un anticuerpo monoclonal humano que actda en las células B CD20 en
circulacion. Se administra en dos dosis intravenosas con una diferencia de dos
semanas, ademas se puede volver a administrar a los 6-9 meses (53). Los efectos
secundarios documentados son fiebre, escalofrios, broncoespasmo, neutropenia,

trombocitopenia y leucoencefalopatia multifocal progresiva (53).

Fuente: elaboracion propia

Tratamiento quirdrgico

La timectomia consiste en la extirpacién del timo y de toda la grasa peritimica, por la
existencia frecuente de tejido timico ectopico (56). La intervencion se puede realizar
mediante técnica transesternal, transcervical, transesternal combinada con
transcervical y toracoscopia (57). Sin embargo, el abordaje quirargico preferido en la
mayoria de los centros hospitalarios es la via transesternal, ya que la via transcervical
no permite una exploracién y diseccién completa del mediastino ni la extirpacion de la
grasa peritimica en los senos cardiofrénicos, por lo que en caso de hemorragia puede

ser dificultoso el abordaje (56).

Es importante llevar a cabo la intervencién cuando el paciente se muestre estable a
nivel clinico y se considere seguro, ya que el dolor postoperatorio y los factores
mecanicos pueden limitar la funcién respiratoria (57). Cabe destacar que el beneficio
de la intervencion quirdrgica no es inmediato, pudiéndose demorar entre los 6 meses y
los 3 afios posteriores, por lo que el paciente debera recibir tratamiento farmacolégico,

a las dosis gque precise, hasta su recuperacion.

La técnica se recomienda en la gran mayoria de casos como el tratamiento principal
en pacientes con timoma independientemente de la edad, pero tras la cirugia puede
no verse mejoria clinica respecto a la MG (57-60). No obstante, se debe eliminar todo
el tejido del timo junto el tumor. El tratamiento adicional del timoma se realizara en
base a la clasificacion histolégica y el tipo de intervencidon quirdrgica, ya que en
algunos casos después de la intervencion se debe tratar con quimioterapia y

radioterapia a los pacientes (57).

Ademas, algunos estudios indican que la timectomia en la MG sin presencia de
timoma ha mostrado una mejoria o remision de los sintomas tras la cirugia, sobretodo

en pacientes anti-AChR positivos (60,61). En un estudio que se comparo los efectos



de la timectomia en un grupo con anticuerpos seronegativo y en otro seropositivo, la

respuesta a la cirugia fue similar en ambos grupos (28).

La mayoria de estudios no observan los efectos de la timectomia comparandolo con
un grupo gque no se intervenga quirdrgicamente. Salvo un ensayo multicentrico de 126
pacientes con MG generalizada que se comparé un grupo con timectomia
transesternal extendida y prednisona con otro que Unicamente toma prednisona,
observé una mejora clinica en los pacientes con una timectomia en pacientes sin
timoma que presentaban MG (62). Por otra parte, parece ser que la timectomia es mas
efectiva en pacientes con anticuerpos anti-AChR que en pacientes seronegativos o
con anticuerpos anti-MuSK (63).

Existe ambivalencias respecto la eficacia de la cirugia en las formas leves que
responden adecuadamente a la terapia con esteroides, exclusivamente oculares, pero
teniendo en cuenta que el 90% evolucionaran a estadios mas avanzados y se

generalizara, se justifica su aplicacion (56).

Actualmente, se recomienda realizar la timectomia en todos los pacientes con MG
generalizada con una edad comprendida desde la pubertad hasta los 60 afios (39,64).
Sin embargo, suele ser mas efectiva sobretodo en pacientes jovenes que han
manifestado los sintomas de la MG en un periodo inferior a un afio (es deseable que
sea menor de 3), y si la lesion consiste en hiperplasia de timo en comparacion al
timoma (56,59).

En conclusién, para decidir la realizacion de la timectomia se debe tener en cuenta la
edad del paciente, la presencia de timoma y la gravedad de la MG. Ademas, para
valorar la respuesta de los pacientes tras la intervencién quirdrgica, DeFilippi en 1984

cred una clasificacion (65) (Anexo 1).

2.1.5. Pronéstico

La MG es una patologia crénica pero con el tratamiento adecuado la mayoria de
personas que la padecen pueden llevar una vida normal o casi normal. Ademas, la
persona puede entrar en remision de los sintomas, por lo que la debilidad muscular
puede desaparecer totalmente y en algunos casos pueden abandonar el tratamiento

farmacologico.

En los ultimos afos, el prondstico para los pacientes con MG ha mejorado

significativamente disminuyendo la mortalidad y la morbilidad. Aproximadamente el



10% de las personas no responden adecuadamente a los tratamientos convencionales
y se consideran refractarios al tratamiento, ademas un 80% de las personas no logran
obtener una remision estable completa (64). Los pacientes con anti-MuSK positivo
tienen mas probabilidades de convertirse en pacientes refractarios al tratamiento que
aquellos con anti-AChR positivo (64). Asi pues, otros actores de riesgo para
convertirse en MG refractaria, también son antecedentes de timoma o timectomia y el

sexo femenino (64).

2.1.6. Relacion de Centros, Servicios y Unidades de Referencia (CSUR) de
patologias neuromusculares

Tal y como hemos ido viendo, la MG es una patologia que presenta variabilidad clinica
y su manejo precisa de profesionales expertos. También genera un gran impacto en la
calidad de vida por lo que se precisa de intervenciones integradas, coordinadas y
efectivas a nivel sanitario. De esta manera, el Sistema Nacional de Salud creé los
CSUR con el objetivo de dar cobertura a nivel nacional y atender a todos los pacientes
en igualdad de condiciones independientemente de su lugar de residencia (66).

Los servicios o Unidades de Referencia son definidos como “un servicio o unidad de
un centro o servicio sanitario que se dedica a la realizacién de una técnica, tecnologia
0 procedimiento o a la atencién de determinadas patologias o grupos de patologias”
(67). Los CSUR estan formados por un equipo multidisciplinar que proporcionan
asistencia sanitaria, ofrecen apoyo tras la confirmacion del diagnéstico, definen
estrategias terapéuticas y de seguimiento de forma individualizada. Estos centros
garantizan la continuidad de la atencién en diferentes etapas de la vida de la persona y
entre diferentes niveles asistenciales, ademas permiten una evaluacién de los
resultados obtenidos. No obstante, actlan de consultores a otras unidades clinicas

que atienden a otros pacientes y ofrecen formacion a otros profesionales (68).

Sin embargo, estos centros estan regulados por el Real Decreto 1302/2006 que
establecen las bases del procedimiento para la designacion y acreditaciéon de los
centros, servicios y unidades de referencia del Sistema Nacional de Salud (66). Los
Servicios 0 Unidades que pretendan ser catalogadas como CSUR deben de tener la
autorizacion sanitaria de funcionamiento y tener un informe favorable de su

Comunidad Autonoma (66).



La MG se incluye entre las enfermedades neuromusculares raras y en la actualidad
existe cinco CSUR a nivel nacional que tratan esta patologia. En Catalufia hay tres:
Hospital de la Santa Creu i Sant Pau (para adultos), Hospital de Sant Joan de Déu
(para nifios) y Hospital Universitario Vall d’Hebrén (para nifios y adultos). Ademas, en
la Comunidad Valenciana se encuentra el Hospital Universitario y Politécnico La Fe
(para nifios y adultos), y en Andalucia esta el Complejo Hospitalario Regional Virgen
del Rocio (para adultos) (67).

A nivel de Catalufia, el Pla de Salut de Catalunya 2016-2020 recoge como prioridad
desplegar un modelo de atencion de las enfermedades minoritarias e implementarlo en
las unitats d’expertesa clinica (UEC). Este modelo de atencién a las patologias poco
prevalentes definido por CatSalut y aprobado por la Comisiébn Asesora de
Enfermedades Minoritarias, pretende mejorar la atencion sanitaria, la deteccion precoz
asi como un sistema de diagnoéstico y tratamiento para garantizar la experiencia de las
UEC. La atencion de estas unidades pretende ser multidisciplinaria y en red con otros
sectores o0 servicios de salud. Ademas, pretende mejorar la informacion, el
acompafnamiento de las personas afectadas y de sus familias, promoviendo su

participacién en la mejorar de la salud (69).

La Unidad Neuromuscular del Hospital de la Santa Creu i Sant Pau esta formado por
un equipo multidisciplinar: neurologia, neurofisiologia y enfermeria. Los profesionales
de enfermeria en esta unidad tienen funciones de gestores de casos, en los que se
incluye la identificacion de casos complejos y es el enlace entre diferentes niveles de
atencion (primaria, hospital de zona y hospital de alta especializaciéon). Coordinan
ingresos de pacientes y visitas, ademas de participar en los comités multidisciplinares.
También, participan en la educacién sanitaria, en el seguimiento de los pacientes y

obtienen muestras sanguineas para investigacion clinica (68).

A nivel de enfermeria, deberan registrar los datos como la historia familiar del
paciente, la fatigabilidad (la rapideza en que el paciente se cansa), los movimientos
oculares, la ptosis, la capacidad motora y la fuerza muscular. Una vez diagnosticada la
MG, el/la enfermero/a puede proporcionar apoyo y atencion, aportando informacion
sobre todos los aspectos de la MG como los sintomas, el prondstico y el manejo del

tratamiento (70).

El/la enfermero/a es en nexo de conexién con otros profesionales que puede realizar
una interconsulta si es necesario. Por ejemplo, el paciente puede experimentar

episodios de depresion a consecuencia de su condicion fisica y la repercusion de los



sintomas de la patologia en su vida diaria, por lo que es necesaria la evaluacion por si
precisa soporte de un equipo especializado en salud mental (70).

Por ultimo, es importante que los profesionales de enfermeria tengan un registro de la

condicién del paciente, asi como una evaluacion del manejo del tratamiento (70).



2.2. Calidad de vida y Miastenia gravis

Segun la Organizacion Mundial de la Salud (OMS) define calidad de vida (CV) como
“la percepcion individual de la posicion de vida que ocupa en el entorno cultural y en el
sistema de valores en que vive, asi como en relacién con sus objetivos, expectativas,
criterios y preocupaciones” (71). El grupo World Health Organization Quality of Life
(WHO-QOL) de la OMS sugiri6 que el concepto de CV es un término subijetivo,
multidimensional y esté influido por dimensiones tanto positivas como negativas.
Ademas, propusieron seis amplias dimensiones formadas por subdominios para
evaluar la calidad de vida: a) fisico, b) psicoldgico, ¢) nivel de dependencia, d)
relaciones sociales, e) medio ambiente y f) espiritualidad, religibn y creencias

personales (71).

Calidad de vida relacionada con la salud y Miastenia gravis

La Constitucion de la OMS define el concepto salud como “un estado de completo
bienestar fisico, mental y social, y no solamente la ausencia de afecciones o
enfermedades” (72). A partir de esta definicion multidimensional podria haber

generado el concepto de calidad de vida relacionada con la salud (CVRS) (73).

Segun Shumaker y Naughton, definieron CVRS como las evaluaciones subjetivas
realizadas a las personas acerca de las influencias de su estado de salud actual,
atencion médica y las actividades sobre promocion de la salud con el fin de alcanzar y
mantener un nivel de funcionamiento general que les permita perseguir objetivos de
vida y que esto se refleje en su bienestar general (74). De esta manera, reconocen la
percepcion individual sobre el bienestar fisico, psiquico, social y espiritual, en relacién

a sus creencias y a su contexto socio-cultural.

El concepto CVRS engloba elementos internos de la propia persona y externos que
interaccionan con ella por lo que puede hacer cambiar su estado de salud (73). Este
concepto se podria relacionar independientemente con la limitacion funcional y la
mortalidad, ademas de predecir la utilizacion de recursos sanitarios. Asi pues, en el
contexto de este concepto se debe abordar las dimensiones del funcionamiento fisico,
psicolégico y social; movilidad y autocuidado; y el bienestar emocional (74,75). La
dimensién fisica hace referencia al deterioro de la funcionalidad, a los sintomas vy al
dolor generado por la propia patologia o tratamiento. Sin embargo, los aspectos

psicologicos engloban diferentes estados emocionales y funciones intelectuales y




cognitivas. Por Ultimo, la dimension social da importancia al aislamiento y a la

autoestima ya que se asocia al rol social afectado en las patologias crénicas (75).

Actualmente no existe consenso para diferenciar el concepto de CVRS con el término
de calidad de vida general. Sin embargo, la incorporacion de la medida de CVRS ha
supuesto un gran avance sobre las evaluaciones en salud (76). El concepto ha
permitido describir el impacto de la patologia en la vida de los pacientes y ademas
evaluar la efectividad de los tratamientos. La evidencia cientifica sugiere que evaluar la
calidad de vida en la préactica clinica es beneficioso, ya que permite medirlo como un
indicador de evaluacion sobre la calidad en los cuidados, y conocer asi, la eficacia, la
efectividad y el riesgo (77).

Sin embargo, para poder analizar y comprender la calidad de vida se precisa de unos
marcos tedricos de referencia. Existen cuatro grandes grupos de marcos teéricos, en
los que se incluye: a) los marcos globales, b) marcos basados en el déficit, c) marcos
especificos de la patologia y d) sobre la promocion de la salud (78).

La CVRS se considera importante para evaluar las enfermedades, entre ellas las
neuroldgicas, como la MG. Existen elementos que pueden afectar la calidad de vida de
los pacientes como la edad, el nivel educativo, la ocupacion, la situacion del timo, la
clasificacion de la patologia, la gravedad de la patologia y los trastornos psicol6gicos
(14). De esta manera, la CVRS puede proporcionar informaciéon sobre el

funcionamiento fisico, mental y social sobre el del paciente (79).

Las dimensiones fisicas, mentales y sociales nos aportan informacion en relacion a la
influencia de la patologia con las actividades de la vida diaria. Ademas, diversos
estudios sefialan la relacion entre la severidad de los sintomas y la disminucién de la
CV (6,80,81).

2.2.1. Escalas de calidad de vida en Miastenia gravis

Las escalas de calidad de vida relacionada con la salud (CVRS) tienen como finalidad
evaluar los aspectos de los sintomas autopercibidos y el bienestar relacionado con la
presencia de la patologia o con su tratamiento (13). Estas estimaciones tienen mucha
importancia para los sanitarios ya que son rapidas, faciles de utilizar e interpretar. Por
lo tanto, las escalas de CVRS son un indicador para evaluar el paciente, facilitar
informacion sobre su percepcion y la tolerancia a la discapacidad de la patologia (13).

Por ejemplo, un paciente que presenta ptosis y diplopia intermitente puede percibirlo



con poca importancia personal, en cambio, otro paciente con las mismas
manifestaciones puede sentirse incapacitado. Asimismo, algunos pacientes pueden
tolerar una discapacidad grave, mientras otros pueden percibir insatisfaccion con

manifestaciones menos graves.

Las escalas de CVRS evaltan generalmente los dominios del bienestar fisico, social y
psicologico. De esta manera, se diferencian de otros instrumentos que aportan
informacion de un Unico dominio, como las escalas funcionales o la escala de
actividades de la vida diaria (AVD) (13). Los instrumentos de medida sobre la CV
pueden clasificarse en dos tipos: genéricos y especificos.

Los instrumentos genéricos se emplean independientemente del diagndstico ya que se
han desarrollado para poder ser aplicados en diferentes grupos de pacientes o
poblaciones. Ademas, permite comparar el impacto relativo de diferentes patologias
sobre el estado de salud y obtener asi, resultados poblacionales de referencia. En
relacién a los instrumentos genéricos, en nuestro contexto destacan el Perfil de Salud
de Nottingham (PSN), el Sickness Impact Profile (SIP) y el 36- Item Short Form
Survery (SF-36) (82).

El PSN fue disefiado en Gran Bretafa a finales de los afios setenta, es un instrumento
genérico creado para valorar el sufrimiento fisico, psicolégico y social asociado a
problemas médicos, sociales y emocionales, y su grado de afectacién en la vida de los
individuos. Inicialmente, los items del instrumento fueron creados a partir de
entrevistas realizadas a mas de 700 personas con afectaciones tanto crénicas como
agudas, y a partir de cuestionarios ya existentes. Obteniéndose mas de 2000
expresiones relacionadas con el impacto que ocasionan las patologias, nimero que
fue reduciéndose en los estudios posteriores. Este cuestionario se puede contestar

empleando el Si-No y s6lo deben ser analizadas como variables categéricas (83).

Las respuestas afirmativas de cada dimension se deben multiplicar por un valor
ponderal, obtenido por el método e comparacion de parejas de Thurstone. De esta
manera, se obtiene una puntuacion 0 cuando la persona contesta no a todos los items
y por lo tanto no padece ningun problema. La puntuaciéon 100 indica que los padece
todos, por lo que se obtiene seis puntuaciones diferentes correspondientes a cada una
de las dimensiones del instrumento, aportando informacion sobre el estado de salud
percibida por los individuos que los cumplimentan. También es posible obtener la

puntuacion final considerando el porcentaje de respuestas afirmativas, por lo que se



dividira el total de respuestas positivas por el total de items de cada dimensién, para
finalmente multiplicarlo por 100. En Espafia, se inicid la validacion de esta escala en
1985 por parte de Alonso et. al., donde se han llevado a cabo varios estudios sobre
personas con afectaciones de salud diversas, obteniéndose unas propiedades
adecuadas en relacion a la validez, fiabilidad y sensibilidad al cambio (83).

En referencia al cuestionario SIP, fue creado en Estados Unidos para evaluar la
disfuncion ocasionada por los cambios de conducta en los problemas de salud y esta
formado por 136 preguntas que se agrupan en 12 categorias. La dimensién fisica
consta de tres categorias (cuidado y movimiento corporal, movilidad y desplazamiento)
y la dimensiébn emocional incluye 4 categorias (actividad emocional, relaciones
sociales, actividad intelectual y comunicacion). Por ultimo, entre las categorias
independientes consta el suefio y descanso, trabajo, tareas domeésticas, ocio y
pasatiempos y nutricion. De esta manera, los items se contestaran segun describa la

persona su estado de salud en el dia en que responda al cuestionario (84).

El instrumento SF-36 fue desarrollado para ser empleado en el Estudio de los
Resultados Médicos (Medical Outcomes Study [MOS]), a partir de varios cuestionarios
gue incluian conceptos relacionados con salud. Se trata de un cuestionario genérico
breve formado por 36 items sobre la CVRS o el estado de salud, se emplea estados
negativos y positivos de la salud (82,85). Est4 formado elementos clasificados en 8
dominios: funcién fisica, rol fisico, dolor, salud general, vitalidad, funcién social, rol
emocional, salud mental. Cada pregunta tiene 4 posibles respuestas, obteniendo un
resultado total entre O (el peor estado de salud para esa dimension) y 100 (el mejor
estado de salud) (82,85,86).

Algunos estudios evaluaron la CV en pacientes con MG con diferentes grados de
severidad mediante el cuestionario SF-36 (87,88). Aunque en dichos estudios, al
utilizar un instrumento genérico para valorar la calidad de vida, suponia una limitacion
significativa para capturar aspectos significativos de la patologia (34). Diferentes
estudios examinaron la calidad de vida en pacientes con MG con diferentes grados de
severidad de la patologia, empleando el cuestionario SF-36 (3,4,4—
7,9,10,14,80,81,87,88). Y se observé que las alteraciones oculares tipicas de la MG no

se relacionaron con un deterioro de la CVRS con el cuestionario SF-36 (5).

En el afio 2000 la Myasthenia Gravis Foundation of America recomendd desarrollar un

instrumento especifico sobre la calidad de vida en la MG, con el fin de evaluar los



aspectos fisicos y psicolégicos de la persona (7,34). Los instrumentos especificos
estan disefiados para ser empleados en un grupo de poblacién con un problema de
salud especificos, como es el caso de los pacientes con MG (73,74,82). De esta
manera, cuanto mas especifico para la patologia sea el instrumento de CVRS existe
méas probabilidad de incluir aspectos relevantes para la enfermedad, y evitar
elementos de poca importancia clinica (13).

Por lo tanto, el instrumento especifico sobre la CVRS en la MG es necesario para
conocer la perspectiva de la persona en la evaluacion clinica diarias, ya que las
manifestaciones fluctian a lo largo del dia por lo que son evidentes para el paciente
méas que para el médico. Por otra parte, permite realizar un seguimiento de los
pacientes, comparar diversos grupos de pacientes en un ensayo clinico, y ademas

realizar un estudio de cohortes en relacion a la CV en pacientes con MG (13).

De esta manera, se desarroll6 el instrumento Myasthenia Gravis Questionnaire (MGQ)
y posteriormente el cuestionario 60-item Myasthenia Gravis Quality of Life Scale
(MGQOL-60) (89). A partir de MG-QOL60 se redujo los items originando el
instrumento de 15-item myasthenia gravis quality-of-life questionnaire (MGQOL-15).
Asi mismo, posteriormente se simplifico las respuestas y se introdujo cambios en
diferentes items originando el cuestionario 15-item Myasthenia gravis quality-of-life
questionnaire revised (MGQOL-15r).

En el 2008, se disefid y se validé el MGQOL-60 que es una escala especifica de 60
items sobre la CV en pacientes con MG (90). Se desarroll6 a partir del instrumento
Multiple Sclerosis Quality of Life—-54 (MSQOL-54) que valora la CV especifica en
pacientes con esclerosis multiple y mediante la realizacién de entrevistas a pacientes
con MG, identificAndose 100 problemas a nivel fisico, social, emocional o funcionales

pertinentes (34).

A partir de los comentarios de profesionales médicos y de pacientes las preguntas se
redujeron a 60 con un sistema de puntuacion tipo likert para cada item. Las preguntas
se agruparon en los siguientes dominios: movilidad, sintomas, bienestar emocional,
satisfaccion general, pensamiento y fatiga, bienestar familiar/ social y preocupaciones
adicionales. Utilizando una puntuacién tipo likert de 5 puntos que varia de 0 (“nada”) a

4 (“mucho”) segun el grado en que estan de acuerdo con la afirmacién (34).

Del cuestionario resultante se administrd a 15 pacientes para valorar la claridad y la
relevancia, se les observo el tiempo que dedicaron en completar el instrumento y

ninguno tardé mas de 10 minutos. Se valid6 el instrumento como medida secundaria



en un ensayo prospectivo para observar la eficacia del farmaco Micofenolato de

mofetilo que recluté una muestra de 80 sujetos con MG (34).

Asi, se demostr6 que el instrumento MG-QOL es mejor que el instrumento no
especifico SF-36 para valorar la CV de los pacientes con MG, ya que puede ser
utilizado clinicamente o0 en ensayos clinicos para valorar el tratamiento de la patologia.
El rango de puntuacién de este instrumento es de 0 a 240, por lo que los pacientes

con los sintomas mas severos obtienen puntuaciones mas altas (34).

En relaciébn a la confiabilidad, se revel6 una puntuacién de 0,94 en el alfa de
Cronbach. Ademas, se obtuvo un 0,90 en el coeficiente de correlacién para medir la
puntuacién total del instrumento, por lo que indica que mide adecuadamente la CV de
forma especifica en pacientes con MG. No obstante, en la validacién de la escala se
excluyeron pacientes con una enfermedad generalizada severa y ocular por lo que

limita la generalizacion de los resultados (34).

Por otro lado, el cuestionario MGQOL-15 es una construccién abreviada del
instrumento MGQOL-60 validado para proporcionar una escala mas eficiente. El
MGQOL-15 es un instrumento autoadministrado que permite valorar la CVRS de forma
especifica para la MG, por lo que es Util para conocer la respuesta al tratamiento al
evidenciarse cambio clinico (8,13). Los items seleccionados para valorarlo son
significativos para los pacientes ya que no determina Unicamente los sintomas, sino el
impacto social que genera y los sentimientos generados. De esta manera, esta escala
es util para ser empleada en ensayos clinicos, para comprobar la respuesta clinica al
tratamiento y como instrumento para estudiar la CV en pacientes con MG (8). Este
cuestionario no se encuentra oficialmente validado al castellano aunque se encuentra
correctamente validado por ejemplo al inglés, al japonés, al italiano, al portugués, al
persa, entre otros. Sin embargo en Espafia, ha sido utilizado en el estudio Myasthenia

gravis: sleep quality, quality of life, and disease severity (91).

En las puntuaciones del instrumento MG-QOL15, los items sobre los problemas para
hablar y problemas para comer diferenciaron a los pacientes mas gravemente
afectados (8,13). De esta manera, incluso cuando la persona tiene una afectacioén leve
de la patologia genera un impacto negativo en la vida social y ocasiona hacer planes

alrededor de la enfermedad (8,13).

El cuestionario MG-QOL15r es producto de una modificacion del instrumento MG-
QOL15, en el que se ha modificado el sistema de respuestas. De esta manera, se

simplificd de cinco a tres opciones: el 0 se sigue manteniendo igual (“nada”), los items



1y 2 anteriores se convirtieron en el item 1 (“un poco” y “algo” se asociaron a “algo”), y
los anteriores 3 y 4 se cambiaron por el item 2 (“bastante” y “mucho” se convirtieron en
“‘mucho”). La diferencia entre “mucho” y “bastante” en el cuestionario MG-QOL15
resultaba en muchas ocasiones dificil de determinar, mientras que en el instrumento
revisado con los items “mucho” o “algo” resulta mas obvio e interpretable por la
persona y el médico. Por lo tanto, este instrumento se comporta como una escala por

intervalos (8).

Se modificaron levemente algunas preguntas para mejorar el entendimiento. En el
item ocular se incluyo la frase “por ejemplo, vision doble” para excluir los sintomas
visuales inespecificos no propios de la patologia. Por otro lado, en el item trabajo se
amplié para incluir las tareas en el hogar ya que muchos pacientes con MG estan
jubilados, desempleados o son estudiantes. El item conduccién se modifico para incluir

otras limitaciones respecto la independencia personal (8).

Por Ultimo, la opcién de tres respuestas y la modificacion de algunos items demostré
tener mejores propiedades clinimétricas respecto el instrumento MG-QOL15 (8). Se
pretendié simplificar la lectura y construir un instrumento clinicamente mas atil. No
obstante, en la actualidad el instrumento MG-QOL15r no se encuentra oficialmente

validado en espafiol, aunque se encuentra validado en inglés y en arabe.

Al no encontrarse validado oficialmente los instrumentos especificos para valorar la
CVRS en pacientes con MG, en este estudio se empleara el instrumento genérico EQ-
5D-5L. El cuestionario EQ-5D fue creado por EuroQoL, y se puede emplear en
individuos con diferentes patologias y en la poblacibn sana permitiendo una
comparacion (92). Este cuestionario estd compuesto por dos partes, en la primera
valora el estado de salud mediante un sistema descriptivo de 5 dimensiones
(movilidad, cuidado personal, actividades cotidianas, dolor/malestar vy
ansiedad/depresion) (93). No obstante, el EQ-5D esta disponible en dos versiones
para la poblacion adulta, EQ-5D-3L que contiene 3 niveles y EQ-5D-5L que esta
formado por 5 niveles de respuesta. El cuestionario EQ-5D-3L se introdujo en 1990 y
codifica el nivel de gravedad mediante las opciones de “no (tengo) problemas”
obteniendo una puntuacién de 1, la respuesta “algunos o moderados problemas” con
un 2 y la opcion “muchos problemas” obtendra una puntuaciéon de 3 (93). En Espafa
fue validado en 1999 por Badia, obteniendo en su adaptacion cultural unas
propiedades adecuadas en relacion a la validez, fiabilidad y sensibilidad al cambio

(94). Sin embargo, el cuestionario EQ-5D-5L se cre6 en 2009 y ha demostrado ser una



extension mas valida, ya que ha mejorado la sensibilidad y ha resuelto algunos
problemas como los efectos techo al tiempo que mejora el poder discriminatorio (95).
De esta manera, los resultados obtenidos en nuestro estudio pueden ser comparados
con la Encuesta Nacional de Salud en Espafa 2011/2012 ya que utilizan la misma
escala, por lo que permite valorar la afectacion de la CVRS en pacientes con MG en

comparacion con la poblacion sana.

Para medir la fatiga que ocasiona una afectacion en la CVRS en los pacientes con
MG, se empleara un instrumento genérico: la Escala Modificada de Impacto de Fatiga
(MFIS). La MFIS es una escala multidimensional que valora la fatiga y se ha aplicado a
grupos con patologias cronicas. Un estudio no encontré diferencias en las propiedades
psicométricas entre las version belga, italiana, eslovena y espafiola administrado en
pacientes diagnosticados de esclerosis mdultiple, por lo que se recomienda su uso para
fines de investigacion y en la practica clinica (96).

Sin embargo, para valorar el funcionamiento psicolégico se empleara los instrumentos
genéricos: el Inventario de Ansiedad de Beck (BAI) y el Inventario para la Depresion
de Beck-Il (BDI-II).

El Inventario de Ansiedad de Beck (BAl), se trata de un instrumento para evaluar en
las personas adultas la gravedad de la ansiedad, fue creada en 1988 y adaptada al
castellano en el 2011 por Beck y Steer. Esta compuesta por 21 items con una escala
likert de 4 puntos, la persona debe seleccionar aquella frase que mejor describa su
estado durante la dltima semana incluyendo el dia que completa el cuestionario. El
coeficiente alfa de Cronbach sobre la fiabilidad de la consistencia interna para los
pacientes con trastornos psicol6gicos, adultos de la poblacion en general y estudiantes

universitarios, fueron respectivamente de 0.90, 0.91 y 0.88 (97).

El Inventario para la Depresion de Beck-ll (BDI-ll), se trata de un instrumento
autoaplicado que se emplea como medida para la valoracién de la gravedad de la
sintomatologia depresiva tales como la tristeza, el llanto, la pérdida de placer, los
sentimientos de fracaso y de culpa, etcétera. Estos sintomas corresponden a los
criterios para el diagnéstico de los trastornos depresivos recogidos por el DSM-IV
(Manual diagnéstico y estadistico de los trastornos mentales escrito por American
Psychiatric Association) y CIE-10 (Clasificacion Estadistica Internacional de
Enfermedades y Problemas relacionados con la salud escrito por la OMS). Incluyendo
asi, todos los criterios propuestos por las dos referencias citadas anteriormente para el

diagnostico de un episodio depresivo mayor y casi todos los criterios establecidos para



el diagnédstico de distimia. Este cuestionario se aplica en pacientes adultos con
trastornos psicoldgicos y en la poblacién normal con una edad minima de 13 afios. De
esta manera, Beck, Steer y Brown en 1996 introdujeron modificaciones respecto a las
escalas previas BDI-I y BDI-IA, con el objetivo de lograr un instrumento que cubriera
todos los criterios diagnosticos de los trastornos depresivos descritos por el DSM-IV.
En el 2003, Sanz, Perdigén y Vazquez validaron al castellano el instrumento, a partir
de una muestra representativa de 470 adultos sobre la poblacion general espafiola. La
fiabilidad de consistencia interna del instrumento fue elevada con un coeficiente alfa de
0.87 (98).

2.2.2. Revisién bibliogréficay antecedentes sobre los factores predictores de la

CVRS en MG

2.2.2.1. Metodologia

Se realiz6 una revisién bibliogréfica para dar respuesta a los objetivos planteados para
los que se consultaron bases de datos biomédicos como Pubmed, CINAHL, IBECS,

IME, Scopus y Dialnet entre los meses de enero del 2018 y marzo del 2018.

PubMed. Se trata de un motor de busqueda que da acceso a la base de datos
MEDLINE, desarrollada por la Biblioteca Nacional de Medicina de los Estados Unidos
(NLM). Comprende mas de 25 millones de citas sobre investigacion biomédica, el
idioma de los textos es el inglés. Contiene articulos y libros online con una cobertura

del 1947 hasta la actualidad. Disponible en: http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/

CINAHL (Cumulative Index to Nursing & Allied Health Literature). Se trata de una base
de datos especializada en las disciplinas de enfermeria, fisioterapia y terapia
ocupacional, entre otras. Podemos encontrar publicaciones en inglés de la American
Nurses Association y la National League for Nursing, asi como diferentes revistas de
otras 17  disciplinas  relacionadas con la salud. Disponible en:

http://search.ebscohost.com/login.aspx?authtype=ip,uid&profile=ehost&defaultdb=ccm

IBECS (indice Bibliografico Espafiol en Ciencias de la Salud). Se trata de una base de
datos que contiene referencias bibliograficas de mas de 200 revistas cientificos
sanitarios editadas a nivel nacional. Encontramos articulos que hacen referencia a las

disciplinas de farmacia, veterinaria, psicologia, odontologia, enfermeria y medicina, asi


http://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/
http://search.ebscohost.com/login.aspx?authtype=ip,uid&profile=ehost&defaultdb=ccm

como las especializaciones de salud publica, epidemiologia, pediatria,
otorroninolaringologia, endocrinologia, nutricibn o reumatologia. Disponible en:

http://ibecs.isciii.es

IME (indice Médico Espariol). La base de datos recopila produccion cientifica
publicada a nivel nacional desde los afios 70. Contiene fundamentalmente articulos de
revistas cientificas y de forma mas selectiva actas de congreso, series, compilaciones,
informes y monografias. Se incluyen produccion cientifica relacionada con la
Biomedicina (Administracion sanitaria, Farmacia clinica, Medicina experimental,
Microbiologia, Psiquiatria, Salud publica). Disponible en:
http://bddoc.csic.es:8080/inicioBuscarSimple.html?tabla=docu&bd=IME

SCOPUS. Es una base de datos que incluye revistas cientificas, libros y actas de
congresos sobre las disciplinas de quimica, fisica, matematicas, ingenieria, ciencias de
la vida y de la Salud, ciencias sociales, psicologia y econdémicas. Disponible en:

https://www.scopus.com/home.uri

Dialnet. Base de datos que contiene publicaciones periddicas recibidas en las
bibliotecas universitarias, bibliotecas publicas, instituciones y bibliotecas
especializadas espafiolas. También, se incluye actos de congresos y documentos a

texto completo como son tesis y articulos. Disponible en: http://dialnet.unirioja.es/

Los descriptores seleccionados para consultar las bases de datos fueron: “quality of
life”, “myasthenia gravis” y “factors predictors”, unidas por el operador booleano “AND”,
como una manera de captar un amplio nimero de publicaciones. Tras un primer
analisis de los articulos obtenidos, la busqueda se centré en aquellos articulos que
hacian referencia los elementos/factores que influyen en la calidad de vida de los

pacientes con MG (Tabla 4).

Se incluyeron originales, escritos en espafiol e inglés, con una limitacién de afio de
publicacion de veinte afios y con independencia del pais en el que se habia realizado
el estudio. De esta manera, se seleccionaron 34 articulos del PubMed, 1 articulos del
CINAHL, 35 articulos de Scopus, 1 articulo del IME, 1 articulo de Dialnet y 2 articulos
de IBECS, para ser incluidos en el estudio. Al aplicar los criterios de exclusion

establecidos, se obtuvo un total de 27 articulos (Figura 1).


http://ibecs.isciii.es/
http://bddoc.csic.es:8080/inicioBuscarSimple.html?tabla=docu&bd=IME
https://www.scopus.com/home.uri
http://dialnet.unirioja.es/

Articulos identificados en las
bazes de datos (n = 644)

- PubMed {n = 160)

- CIMAHL (n = 25)

- Scopus (n = 347)

- IME {n =1}

- Dialnet (n = &)

- IBECS (n =5}

Se ssleccions por el titulo v
sbstracts (n =73}

- PubMed (n = 34)

- CIMAHL (n=1)

- Scopus (n=35)

- IME {n=1)

- Diglnet (n =1}

- IBECS {n=2)

Se incluyeron ariculos escritos en
espanol e ingles, con
independencia delpais en elgue =
habia reslizado el estudio

Articulos duplicados [n = 35)

Articulos leidos
completamente (n=39)

Finalmeante, articulos
analizados (n=27)

Se excluyeron los que no fueran
articulos orginales ¥ gque no hicieran
referencia a los factores influyentes en
la calidad de vida de los pacientes con
MG {n=12)

Figura 1. Diagrama de flujo sobre larevisién bibliografica




Tabla 4. Resultados de la revisién bibliografica de los elementos/factores que influyen en la calidad de vida de los pacientes con MG

Braz, et. Estudio observacional Brasil 80 sujetos  con Hospital anxiety and MG-QOL15, Los sintomas depresivos, ansiosos y motores

al. (2018) transversal Remision: 0% Depression Scale (HADS)  Myasthenia influyen en la CVRS.

(79) Ocular: 12.5 % i

Generalizada:85.2 % .
Composite
(MGC)

Bolding Estudio observacional Noruega 858 sujetos con MG (373 SF-36, EMG-questionnaire - La puntuacion media de CVRS fue menos en

h, et. al. transversal y Paises de Noruega y 485 de los pacientes con sintomas bulbares y generalizados

(2015) Compara los resultados con  pyjog Paises ,B"?“OS)' 0 comparados con los controles sanos. Ademas, el
datos normativos publicados Remision: 23.4% i . .

(3) sobre enfermedades cronicas Ocular: 12.2 % sexo femenino, los sintomas generalizados y el
(15 afecciones diferentes y Bulbar: 10.4% uso de farmacos inmunosupresores secundarios
dos estudios poblacionales de Generalizada:53.6 % en el momento de la encuesta eran factores de
Esclerosis Mdltiple y riesgo para una disminucion de la CVRS.
enfermedad de Parkinson

Basta, Estudio observacional Serbia 230 . .sujetos con MG SF-36, Hamilton Quantitative La edad avanzada, formas severas de la MG,

et. al. transversal (r\;enrsmg:f;/g.l% Depression Rating Scale Myasthenia  una educacion inferior, baja aceptacion de la

cular: 8.7% ] A . . . .
(2012) Generalizada: 52.2% (HDRS), Hamilton Anxiety Gravis patologlf':l, -mayores nllvellgs .de ansiedad y
(20) Rating Scale (HARS) y (QMG) depresion influyeron significativamente en una
Multidimensional Scale of peor CVRS.
Perceived Social Support
(MSPSS)

Winter, Estudio multicéntrico Alemania 37 sujetos con MG. SF-36, EuroQoL-5 - Se redujo en todos los dominios del SF-36,

et. al. observacio_r)al transversal. . Remisién: 0% Dimensions (EQ-5D) excepto el dolor corporal en comparacién con la

(2010) Comparacién entre Esclerosis Ocular: 45.9% poblacion alemana sana.

(99) Lateral Amiotréfica  (ELA), Generalizada: 54%

Distrofia ~ Muscular  Facio
Escapulo humeral (FSHD) y
MG.

Kulkantr  Estudio observacional Tailandia 31 sujetos del Hospital SF-36 - La frecuencia de los sintomas de la MG podria

akorn, transversal Universitario de ser el principal factor que reduce la CV en

et. al Thammasat y 40 sujetos pacientes con MG a nivel fisico y mental.

(2010)

del Hospital Universitario




©)

Estudio observacional Canada

transversal

Koopma
n, et. al.
(2016)
(100)

Estudio
longitudinal

Tran,
et.al
(2018)
(201)

descriptivo Canada

Tascilar,
et. al.
(2017)
(202)

Estudio caso y control Turquia

Nagane, Estudio multicéntrico, Japon

Khon Kaen.
Generalizada: 69.01%
100 sujetos con MG
Remisién: 0%

Ocular: 24%
Generalizada: 76%

257 sujetos con MG, en la
segunda visita participaron
95 sujetos con MG.
Remision: 0%

Ocular: 16%

Generalizada: 84%

19 sujetos con MG y 26
sujetos sanos.
Generalizada: 100%

917 sujetos con MG

Herth Hope Index (HHI),
Jalowiec Coping Scale
(JCS) y SF-36v2

Neuro-QoL-Fatigue T-
scores, EQ-5D, SF-36 y
Patient  Impression  of
Change (PIC)

Epworth Sleepiness Scale
(ESS), Pitts- burgh Sleep
Quality Index  (PSQI),
Fatigue Severity Scale
(FSS), HDRS y HARS.
También se realizd6 la
polisomnografia y se llevd
a cabo entrevistas.

Myasthenia
Gravis

Activities of
Daily Living
Scale (MG-
ADL) y MG-
QOL15

Myasthenia
Gravis
Impairment
Index (MGII),
Quantitative
Myasthenia
Gravis Score
(QMGS),
MGC, MG-
ADL y MG-
QOL15

MG-QOL15,
MGC

MG-QOL15,

Existe una relacibn entre  esperanza,
afrontamiento y bienestar mental. La esperanza y
el afrontamiento no fueron factores importantes
para la calidad de vida. Sin embargo, el bienestar
emocional se califica mas positivamente que el
bienestar fisico.

La fatiga se correlaciona con la gravedad de la
enfermedad y se relacion6 el aumento de la
fatiga con una peor CVRS

Los parametros del suefio y los trastornos del
suefio se correlacionaron negativamente, pero la
duracion subjetiva del suefio obtuvo una
correlacion positiva con la CRVS

Los pacientes con MG experimentan desempleo,



et. al
(2017)
(103)

Fernand
es, et. al.
(2017)
(104)

Hoffman
n, et. al.
(2016)
(12)
Mourao,
et.al.
(2016)
(90)

Blum, et.
al. (2015)
(24)

Yang, et.
al. (2016)
(14)

observacional transversal

Estudio
transversal

Estudio
transversal

Estudio
transversal

Estudio
transversal

Estudio
transversal

observacional

observacional

observacional

observacional

observacional

Brazil

Alemania

Brasil

Australia

China

25 sujetos con MG
Remisién: 0%
Ocular: 8%
Generalizada: 92%

200 sujetos con MG
Remisién: 21%
Ocular: 19.5%
Generalizada: 59.5%

69 sujetos con MG
Remisién: 0%

Ocular: 33.33%
Bulbar: 30.43%
Generalizada: 36.23%
165 sujetos con MG
Remision: 21.8%

188 sujetos con MG
Remisién: 0%

Ocular: 55.32%
Generalizada: 44.68%

Berlin Questionnaire,
Polisomnografia,
espirometria

Chalder Fatigue Scale
(CFQ), HAD, Insomnia
Severity Index (ISI)

SF-36, HADS

SF-36

SF-36, HDRS y HARS

MGC,
cuestionario

ad-hoc sobre

las
desventajas
sociales
causadas

por la MG y

su
tratamiento

(JAMG-R ID)

MG-QOL15

MG-ADL
MG-QOL15

MG-QOL15,
MGC

MG-QOL60

QMG

y

cambios laborales y una disminucién de los
ingresos. Ademas, informan de una disminucion
de la positividad social.

Se ha observado una alta prevalencia de
trastornos respiratorios durante el suefio en
pacientes con MG, se reduce las presiones
ventilatorias méximas y ocasiona un deterioro de
la CVRS

Se ha observado una alta prevalencia de la fatiga
entre los pacientes con MG, y afecta
negativamente la ADL y la CV

La gravedad de los sintomas de la MG, la dosis
de prednisona y los niveles de ansiedad y
depresion, afectan a la CVRS.

La MG tiene un impacto en la vida de los
pacientes, ademas influye de forma negativa en
la calidad de vida, en el patron de la actividad y
en la vida laboral.

Los factores que pueden influir en la CVRS en la
MG son: la edad, el nivel educativo, la ocupacion,
la situacion del timo, el tipo de MG y los
trastornos psicologicos.



Utsugisa
wa, et.
al. (2014)
(105)

Hernand
ez, et. al.
(2012)
(91)

Twork,
et. al.
(2010)

(7)

Kulkantr
akorn,
et. al.
(2010)
(106)
Raggi,
et. al.
(2010)
(80)
Leonardi
, et. al
(2010)
(207)

Freitas,
et.al.
(2006)

Estudio

longitudinal

Estudio
controlado,
transversal

Estudio
transversal

Estudio
transversal

Estudio
transversal

Estudio
transversal

Estudio
transversal

descriptivo

retrospectivo, no

de corte

observacional

observacional

observacional

observacional

observacional

Japén

Espafa

Alemania

Tailandia

Italia

Italia

Espafa

640 sujetos con MG, a los
2 afos se les evalu6 a 282
pacientes

Remisién: 0%

Ocular: 23.59%
Generalizada: 76.41%

54 sujetos con MG
Remisién: 46.3%
Ocular: 11.11%
Generalizada: 42.59%

1518 sujetos con MG

31 sujetos con MG
Remisién: 0%
Ocular: 35.5%
Generalizada: 64.5%

102 sujetos con MG
Remisién: 24.5%
Ocular: 28.4%
Generalizada: 47%

102 sujetos con MG
Remisién: 24.5%
Ocular: 28.4%
Bulbar: 21.6%
Generalizada: 25.5%
20 sujetos con MG
Generalizada: 100%

Cuestionario ad-hoc
(Cushingoid  appearance
index)

PSQly ESS

SF-36

SF-36

SF-36, World Health
Organization

Disability Assessment

Schedule Il (WHO-DAS II)
SF-36 y WHO-DAS 1l

SF-36

MG-QOL15,
QMG

MG-QOL15

La gravedad de la enfermedad, la dosis total de
prednisona oral durante el Ultimo afio y el indice
de apariencia de Cushing mostro efectos
negativos significativos en la CVRS, pero no se
observo relacion con la puntuacion cuantitativa
de MG y la dosis actual de prednisona.
Puntuaciones superiores del indice de calidad del
suefio de Pittsburgh (PSQI) en pacientes con
sintomatologia de la patologia en comparacion a
la remision clinica, encontrdndose una relacién
significativa entre el PSQI y el cuestionario MG-
QOL15.

La estabilidad de la enfermedad, las deficiencias,
los trastornos mentales, las enfermedades
comoérbidas y el empleo son determinantes de la
CVRS. Ademas, los sintomas fisicos de la
patologia y su impacto a nivel psicolégico
ocasionan una disminucion de la calidad de vida.
Los aspectos mentales y fisicos tienen un
impacto significativo en la CVRS en los pacientes
con MG, ademas el grado de la enfermedad tiene
una influencia importante.

Existe una relacion significativa entre la gravedad
de la miastenia, los perfiles de discapacidad y la
CVRS.

La discapacidad y la gravedad de la patologia
ocasionan un gran impacto en la CVRS.

Los dominios relacionados con la actividad fisica
y la percepcién general de la salud tuvieron un
gran impacto en la CVRS, especialmente en el



(86)
Rostedt,
et. al.
(2006)

(6)
Happe,
et. al.
(2004)
(108)

Padua,
et. al.
(2001)
(87)
Paul, et.
al. (2001)

(4)

Kotan,
et. al.
(2016)
(109)

Lee, et.
al. (2018)
(110)

Estudio
transversal

Estudio
transversal

Estudio
transversal

Estudio
transversal

Estudio
transversal

observacional

observacional

observacional

observacional

observacional

Estudio observacional

transversal

Suecia

Austria

Italia

EEUU

Turquia

EEUU

48 sujetos con MG
Remisién: 18.75%
Ocular: 22.92%
Generalizada: 58.33%

17 sujetos con MG y 14
sujetos sanos

Remisién: 0%

Ocular: 5.9%
Generalizada: 94.1%

46 sujetos con MG
Remisién: 6.52%
Ocular: 4.34%
Generalizada: 89.1%

27 sujetos con MG
Generalizada: 100%

52 sujetos con MG
Remisién: 0%
Ocular: 17.3%
Generalizada: 82.7%

1315 sujetos con MG

SF-36

Self-Rating Depression
Scale (SDS), Self-Rating
Anxiety  Scale  (SAS),
Quality of Life Index (QLI),
self-rating questionnaire for
sleep and awakening
quality (SSA), PSQIl y ESS.
Disabilites of the arm,
shoulder and hand
questionnaire (DASH) vy
SF-36

Chicago Multiscale De-
pression Inventory (CMDI)
y Medical Outcome Study
Short-Form General Health
Survey (MOS SF-36)
HADS, SF-36,
Psychosocial  Adjustment
to lliness Scale-Self report
(PAIS-SR),
Multidimensional Scale of
Perceived Social Support
(MSPSS) y Posttraumatic
Growth Inventory (PTGI).
Actividad motora fina de la
vida diaria/ funcién de la

extremidad superior
(UEADL), funciones de
movilidad/ extremidad

inferior (LEADL), Fatiga y

MGQ

MG-QOL15,
MG-ADL

sexo femenino.

La MG con afectacion bulbar y generalizada
produce un deterioro a nivel mental, pero este
hecho no ocurre en la afectacion ocular.

Se observo una reduccion de la calidad subjetiva
del suefio y del despertar, ademas de una
disminucion de la eficiencia del descanso entre
los pacientes con MG. Por otro lado, el nimero
de despertares nocturnos aumentaron en
pacientes con MG.

La MG afecta los aspectos fisicos y mentales de
la persona, no se ha observado diferencias
segun el cuestionario SF-36 entre los pacientes
con timectomia y no timectomia.

Aunque la MG ocasione restricciones en las
actividades fisicas, la calidad de vida general y el
bienestar no produce diferencias respecto la
poblacién general.

Se ha observado una alta prevalencia de
trastornos mentales entre los pacientes con MG,
y se asocia con la calidad de vida, el apoyo social
percibido y el ajuste psicosocial de los pacientes.

La CV en las mujeres con MG es peor en
comparacion con los hombres con dicha
patologia. Sin embargo, una vez se le practica la
timectomia a las mujeres esta diferencia
desaparece.



Depression score




2.2.2.2. Discusiodn

Salud y estado fisico actual

La debilidad muscular que caracteriza la MG influye en la calidad de vida de los
pacientes (79). Algunos pacientes con sintomatologia grave informan de problemas
para caminar y desplazarse, en ocasiones los pacientes con MG no pueden desarrollar
plenamente las actividades de la vida diaria por la debilidad muscular que padecen
(13,100).

Las caracteristicas clinicas de los pacientes con MG influyen en la CV de la persona.
Un estudio informo que el 92% de los pacientes necesitaban servicios de cuidados de
enfermeria, el 58,2% de las personas tenian certificada la discapacidad, y los
pacientes tenian una media de 68% de grado de discapacidad (7). Sin embargo, un
estudio observo que el 29% de los pacientes con MG necesitaron atencién a tiempo
completo o parcial (24).

Muchos pacientes tienen limitada la movilidad causada por la debilidad muscular
después del ejercicio fisico (75,4%). Sin embargo, la debilidad de las extremidades
superiores (71,3%) y los problemas para caminar (69,6%) fueron los mas afectados en
dos tercios de los pacientes con MG (7). Un tercio de los pacientes manifestaban
sintomas del sistema Oculo-faringeo, y un cuarto inform6 de trastornos del habla,
trastornos de la expresion facial y los problemas de miccion (7). Los sintomas menos

frecuentes fueron los problemas de sexualidad y debilidad muscular en reposo (7).

La fatiga se correlaciona con la gravedad de la enfermedad y se relacioné con un
deterioro de la CVRS (12,101,102). Ademas, se observé que las puntuaciones sobre la
fatiga fueron mas altas en mujeres, en pacientes con sintomas graves de la patologia
y en pacientes con ansiedad/ depresién (101). También tener positivo el anticuerpo

MuSK se asocia fuertemente a padecer una fatiga relevante (12).

Los pacientes con MG tienen grandes diferencias en todos los aspectos del
cuestionario SF-36 en comparacion a la poblacion sana, sobretodo en el aspecto fisico
(4,87). Sobre todo en los pacientes con sintomas bulbares y generalizados que
obtenian menor puntuacién del cuestionario SF-36 (3). Los pacientes con sintomas
oculares o pacientes en remision obtuvieron resultados similares 0 mejores excepto en
el dominio de salud general, en comparacion con la poblacién sana (3). Ademas, la
estabilidad de las manifestaciones clinicas se vincul6 como un factor positivo y la

forma mas grave de la patologia se relaciona con wuna peor CVRS



(7,10,14,80,90,91,99,102,105-107). Sin embargo, un estudio con escasa muestra no
observo diferencias en la CV general y el bienestar de los pacientes con MG respecto
la poblacién general (4).

En relacion a la influencia del sexo en la CVRS existe discrepancias, algunos estudios
relacionan el sexo femenino con un factor de riesgo que disminuye la CVRS
(3,86,110). Sin embargo, parece ser que esta diferencia desaparece tras la timectomia
en las mujeres (110). En cambio, otros estudios no evidenciaron diferencias en funcion
del sexo en relacion a la CV (10,14,24). No obstante, un estudio de cohortes en el que
participé 1518 pacientes (70% de participacion) con MG en Alemania, se observé una
disminucién en el funcionamiento fisico y salud general entre las mujeres con MG
respecto al grupo control, en cambio, en los varones con MG observaron una

disminucion a nivel fisico, social y mental (7).

Unos estudios indicaron que la edad y la duracién de la patologia no fueron factores
significativos en el impacto de la CVRS (9,10,100). Sin embargo, recientemente se
analizé a 1314 pacientes con MG y se observé que la edad del paciente, los afios
transcurridos entre el inicio de los sintomas y el diagndstico, asi como la duracién de la
enfermedad tenian impacto relevante en la puntuacién del MG-QOL15 (110). Ademas,
varios estudios observaron de forma significativa que los pacientes con edades
avanzadas tenian peor CVRS (10,14,99).

Por otra parte, la presencia de comorbilidades no originé diferencias significativas en la
CVRS del instrumento SF-36 entre los pacientes con MG (10). Aproximadamente un
tercio de los pacientes con MG sufria alguna patologia asociada como los problemas
de articulacién, problemas cardiacos y depresion, en un 10% de los casos se
informaron de otras patologias inmunolégicas (7). Las mujeres informaron mas
desordenes tiroideos autoinmune, enfermedad inflamatoria intestinal, asma y lupus
eritematoso. Ademas, se documenté mas casos de deficiencia de la vitamina B12,
osteoporosis, depresion y ansiedad en comparacion con los hombres. En relacion a
los hombres, se observé mas diabetes tipo |, diabetes tipo Il, hipertensién e
hiperlipemia (110).

Sin embargo, otro estudio informaron de las diferentes enfermedades comérbidas de
los pacientes: patologia tiroidea (26,3%), enfermedad pulmonar obstructiva cronica
(15,8%), hipertension (42,1%), enfermedad cardiaca (15,8%) y diabetes mellitus
(26,3%) (102). Por otra parte, cuatro pacientes comunicaron padecer otras patologias
relacionadas con el sistema inmunolégico como son la gota, la enfermedad de Graves,

la fibromialgia y la hepatitis autoinmune crénica (79).



Varios estudios con poca muestra informan de la alta prevalencia de trastornos del
suefio (especialmente la apnea obstructiva del suefio y la disnea) entre los pacientes
con MG, la duracion subjetiva del suefio fue significativamente menor (91,102).
Ademaés, se ha observado un aumento de la puntuacion del indice de calidad del
suefio de Pittsburgh (PSQI) en pacientes con sintomatologia de la patologia en
comparacion a la remision clinica, encontrdndose una relacion significativa entre el
PSQI y el cuestionario de calidad de vida (MGQOL-15) (91). La calidad subjetiva del
suefio, la latencia del suefio, la eficiencia del suefio y la disfuncion diurna fueron
significativamente mas alto en los pacientes con MG, ademas de observarse mas

despertares nocturnos (91,108).

El 64% de los pacientes padecian apneas del suefio, de estos el 28% eran leves, el
12% eran moderados y el 24% graves (104). La mayoria de los eventos respiratorios
tenian un origen obstructivo pero en menor medida la causa era central (104). Este
hecho puede estar relacionado con la alta prevalencia de trastornos respiratorios
durante el suefio que padecen los pacientes con MG, se reduce las presiones
ventilatorias maximas y ocasiona un deterioro de la CVRS. Los pardmetros del suefio
y los trastornos del suefio no se correlacionaron negativamente, pero la duracién

subjetiva del suefio obtuvo una relacion positiva con la CRVS (102).

Hernandez (91) y Happe (108) utilizaron cuestionarios que permiten recopilar datos a
largo plazo, para poderlos comparar con las del sujeto sano. La utilizacién de estudios
en la Unidad Multidisciplinar de Trastornos del Suefio revelan datos mas confiables y
mejor controlados, pero el entorno artificial puede influir en la calidad del suefio de la
persona. De esta manera, Tascilar (102) administré cuestionarios y utilizd la
polisomnografia para detectar los trastornos del suefio. Se trata de un estudio con
escasa muestra por lo que seria necesaria la realizacién de una cohorte con un gran

namero de pacientes para que los resultados sean significativos.

Por otra parte, el timo parece que puede influenciar en la CVRS en los pacientes con
MG (14). Un estudio no observo diferencias en CVRS en las personas con anticuerpos
MuSK y timoma (3). La timectomia no afectdé la CVRS, independientemente de los
resultados histoldgicos: timoma, atrofia o hiperplasia del timo (3,9). Ademas, no se
observo diferencias significativas en relacion la CVRS en pacientes timectomizados y

no timetomizados (10,87).



Tabla 5. Puntos claves sobre Salud y estado fisico en relacién ala CVRS en MG

Factores fuertes Factores débiles

Sexo Debilidad muscular en reposo
Edad Problemas de sexualidad
Duracion de la patologia Timo

Presencia del anticuerpo MuSK

Gravedad de los sintomas de la patologia,
como la presencia de sintomas bulbares y

generalizados

Presencia de debilidad muscular y fatiga

Movilidad limitada tras ejercicio fisico

Trastornos del suefio y la duracién
subjetiva del suefio

Enfermedades comorbidas

Vida laboral

La situacion laboral parece que influye en la CVRS (7,14). Diferentes estudios han
observado que menos del 41% de los encuestados se encontraban trabajando,
muchos habian reducido la jornada laboral y habian sufrido cambios en el puesto de
trabajo (7,24,103). Por otra parte, un estudio informé que los pacientes tenian trabajos
fisicos (10,9%), trabajos intelectuales (17,8%), desempleados (6,5%) y retirados
(46,5%) (10).

En un estudio de cohortes observé que aproximadamente el 30% estaban empleados,
de éstos el 25,8% trabajaban mas de 15 horas semanales y el 3,1% menos de 15
horas (7). El 69,2% de los pacientes se encontraban desempleados principalmente por
la jubilacion relacionada con la edad y la discapacidad (7). Un total de 8,5% de
pacientes tuvieron que cambiar de trabajo, un 21% experimentaron dificultades en las
tareas laborales y un 28,3% se vieron obligados a prejubilarse debido a la MG (7).

Ademas, demostré que estar empleado es un factor positivo en la dimension fisica (7).

En cambio, otro estudio observé que el 40,6% estaba trabajando en el momento de la
encuesta y casi la mitad habia un parte de baja laboral por la enfermedad en los
altimos 12 meses. Un 39,4% habia dejado de trabajar por la enfermedad y un 19,4%

habia cambiado de ocupacion (24). El desempleo y los cambios de trabajo se




correlacionaron con un control insuficiente de los sintomas, estancia hospitalaria a
largo plazo (> 1 mes), necesidad de ir al hospital durante afios, prejuicio por
enfermedades intratables y poco frecuentes (103).

El nivel educativo puede influir en la CVRS (10,14). Se ha observado que las personas
con estudios universitarios tienen una CV mayor en comparaciéon a los pacientes con
estudios primarios, y los pacientes con un nivel de educacion inferior se ha observado
significativamente peor puntuacion en la CVRS (10). Ademas, un estudio sefal6
diferencias estadisticas entre los grupos con estudios primarios y universitarios en los

dominios de funcion fisica, rol fisico y dolor corporal del cuestionario SF-36 (10).

Tabla 6. Puntos claves sobre la vida laboral en relacion ala CVRS en MG

Factores fuertes Factores débiles

Situacion laboral

Nivel educativo

Vida social y familiar

Segun el estado civil, se obtuvo diferencias significativas respecto los casados y los
divorciados, obteniéndose peor puntuacién en los divorciados respecto el cuestionario
SF-36 (10). Sin embargo, los pacientes con sintomatologia grave informan de
problemas para satisfacer las necesidades de la familia (13). Un estudio con una
muestra de 1518 sujetos, informd que el 66,3% estaban casados; el 21,5% solteros,

separados o divorciados, y el 10,6% eran viudos (7).

Los sintomas de debilidad ocasionan a los pacientes una limitacion para desarrollar
actividades recreativas (13). La MG ocasiona un impacto significativo a nivel social,
por lo que el apoyo social percibido y los recursos psicosociales de la persona son
importantes (6-8,14,103,109). De esta manera, las peores puntuaciones de la Escala
Multidimensional de Apoyo Social Percibido (MSPSS) se relacionaron con una peor
CVRS (10).

El 49% de los pacientes informaron haber sentido una reduccion de la positividad
social (103). Por lo que es necesario prestar mas atencion a ayudar a los pacientes
para reanudar tan pronto como sea posible su estilo de vida normal, mediante la

eficacia del tratamiento adecuado.



Por ultimo, los factores que se asocian a las desventajas sociales son la gravedad de
la enfermedad, la dosis y la duracion de la prednisona, un estado depresivo y el
cambio fisico después del tratamiento con esteroides orales (103).

Tabla 7. Puntos claves sobre la Vida social y familiar en relacién a la CVRS en
MG

Factores fuertes Factores débiles

Estado civil

Apoyo social percibido

Recursos psicosociales

Economia personal y familiar

La disminucién de los ingresos econdémicos se correlaciond con una estancia
hospitalaria a largo plazo (> 1 mes) para tratamiento, necesidad de acudir al hospital
durante afios, actividad social reducida, estado depresivo, cambios animicos o de
caracter por los corticoesteroides orales, cambios fisicos a consecuencia de los
corticoides orales y prejuicios por ser una enfermedad no tratable y rara (103).

Diferentes estudios han informado una reduccién de los ingresos econémicos por la
MG (7,99,103,106). El 54,1% de los pacientes con MG obtenian menos de 1300€ de
ingresos individuales netos segun un estudio realizado en Alemania (99). Otro estudio,
inform6 que el 35,9% de los pacientes habia sufrido una disminucién de sus ingresos,
de los cuales el 47,1% inform6 que la disminucion era superior al 50% de sus ingresos
totales previos (103). Ademas, se ha informado que un 52,7% de los pacientes

encuestados recibieron ayuda financiera del gobierno (24).

A nivel familiar, un estudio realizado en Alemania inform6 que el ingreso neto mensual
del hogar fue de 1750€. En el 54,9% de los casos, solo una persona contribuyo
Unicamente al aporte econémico de toda la familia. Sin embargo, a pesar de que el
sistema de salud cubre todas las terapias necesarias, los pacientes pagaron 50€ de
media mensualmente para aliviar problemas derivados de la MG, un 76,7% de los
pacientes gasto entre 25€ a 500€ cada mes. Estos gastos estaban relacionados con la
asistencia con el mantenimiento y el transporte, ademas de abonar los tratamientos

farmacologicos (7).



Tabla 8. Puntos claves sobre la Economia personal y familiar en relacion a la
CVRS en MG

Factores fuertes Factores débiles

Ingresos econdémicos

Efectos secundarios de los farmacos

Un cohorte de 1815 sujetos informd que el 91,2% de los pacientes habian tomado
acetilcolinesterasa, el 71,4% habian sido tratados con azatioprina y el 55,4% con
corticoides. Ademas, un 58,2% de los pacientes se habian sometido a una timectomia,
un 14% empleaba inmunoglobulinas intravenosas y un 11,3% se sometieron a
plasmaféresis o inmunoabsorcién (7). La dosis total de prednisona oral durante el
ultimo afio y el indice de apariencia de Cushing mostré efectos negativos significativos

en la CVRS, pero no se observo relacion con la dosis actual de prednisona (105).

No obstante, un estudio comparativo realizado en Tailandia entre el Hospital
Universitario de Thammasat y el Hospital Universitario Khon Kaen, no evidencié una
correlacion significativa con los corticoides y el tratamiento inmunosupresor en relaciéon
a la percepcién de la CV en pacientes con MG (9). Sin embargo, se ha relacionado la
toma de inmunusupresores y la dosis de prednisona con la disminucién de la CVRS
(3,90).

Los predictores de una disminucién de la CVRS fueron el aumento del indice de masa
corporal en la MG (99). Los efectos secundarios de los farmacos en la MG han sido:
obesidad (67.5%), hipertension (33.8%), hipercolesterolemia (27.5%), hipertiroidismo
(11.3%), cataratas (11.3%) y glaucoma (7.5%) (79).

Tabla 9. Puntos claves sobre los Efectos secundarios de los farmacos en
relacion ala CVRS en MG

Factores fuertes Factores débiles

Aumento del indice de masa corporal Hipertension

Hipercolesterolemia

Patologia tiroidea

Cataratas

Glaucoma




Salud mental y autoestima

Algunos pacientes con MG se sienten deprimidos y abrumados por presentar su
patologia, influyendo en la CVRS (13). Un estudio observo que la MG con afectacion
bulbar y generalizada produce una afectacion de la salud mental influyendo en la
CVRS, pero este hecho no ocurre en la afectacién ocular (6). Sin embargo, otros
estudios observaron que los aspectos mentales de la CV no empeoraron con el
deterioro severo del déficit muscular, incluso en pacientes con clinica leve de la MG se
observo afectacion de la salud mental (6,87). De esta manera, nos permite conocer la
percepcion de la persona acerca la discapacidad y el grado que el paciente tolera las
manifestaciones clinicas de la MG (79).

Los predictores psicol6gicos que se relacionan con peor calidad de vida fueron una
baja aceptacion de la enfermedad, asi como mayores niveles de ansiedad y depresién
entre los pacientes con MG (10,14,24,79,90,99,108,109). Ademas, se ha observado
trastornos mentales en los pacientes con MG: trastornos de adaptacion (26,3%),
depresion (21%), trastornos de ansiedad generalizada (10,5%) y fobia social (5,2%).
En relacion a la depresion, diferentes estudios han aportado datos similares (7,12,99).

Se ha demostrado que el bienestar psicolégico mejora la CVRS de los pacientes (102).

Por otra parte, se observd que la esperanza se relacioné con una mayor calidad de
vida y bienestar mental (100). La salud mental debe de ser valorada por parte de los
profesionales enfermeros para detectar sintomas somaticos durante el curso de la MG,
con el fin de instaurar un adecuado tratamiento psicologico para reducir la carga de la

enfermedad.

Tabla 10. Puntos claves sobre la Salud Mental y autoestima en relacion a la
CVRS en MG

Factores fuertes Factores débiles

Aceptacion de la patologia Sentirse deprimido y abrumado

Trastornos de adaptacién

Depresion

Trastornos de ansiedad

Fobia social

Esperanza




2.2.3. Conclusiones
La escala genérica validada al castellano mas utilizada para la mediacion de la
CVRS en estudios con pacientes de MG es el instrumento genérico SF-36 para
evaluar la CVRS permitiendo las comparaciones de los resultados con la poblacién
general o con otras patologias.
La escala especifica mas utilizada para la mediacion del a CVRS en estudios con
pacientes MG es el instrumento MG-QOL15. Aunque no esta oficialmente validada
a la lengua espafola, ha sido empleado en Espafia para el estudio titulado
Myasthenia gravis: sleep quality, quality of life, and disease severity (91).
La gran mayoria de estudios analizados tienen un disefio de corte transversal que
impide establecer causas-efectos entre las caracteristicas de la patologia y la
CVRS.
La clasificacion de los sintomas se realiza segun la Myasthenia Gravis Foundation
of America (MGFA). Sin embargo, muchos estudios indicaban Unicamente la
clasificacion MGFA pero no indicaban la sintomatologia que presentaban los
pacientes en el momento del estudio, por lo que puede ser un sesgo ya que el
paciente puede estar catalogado como generalizado y presentar Unicamente
clinica ocular en el momento de cumplimentar el cuestionario.
El sexo, la edad, la duraciéon de la patologia, la presencia del anticuerpo MuSK, la
gravedad de los sintomas como la presencia de sintomas bulbares y
generalizados, la presencia de debilidad muscular y fatiga, la presencia de
movilidad limitada tras el ejercicio fisico, las enfermedades comorbidas, los
trastornos del suefio y la duracion subjetiva del suefio son factores fuertes que
influyen en la CVRS en pacientes con MG. En cambio, la debilidad muscular en
reposo, los problemas de sexualidad son factores débiles.
La situacién laboral y el nivel educativo son factores fuertes que influyen en la
CVRS en pacientes con MG.
El estado civil, el apoyo social percibido y los recursos psicosociales son factores
fuertes que influyen en la CVRS en los pacientes con MG.
Los ingresos econdmicos es un factor fuerte que influye en la CVRS en los
pacientes con MG.
El aumento del indice de masa corporal es un efecto secundario de la medicacion,
ademas es un factor fuerte que influye en la CVRS en los pacientes con MG. En
cambio, la hipertension, la hipercolesterolemia, la patologia tiroidea, las cataratas y

el glaucoma es un factor débil pronéstico de la CVRS.



La afectacion de la patologia, los trastornos de adaptacion, la depresion, los
trastornos de ansiedad, la fobia social y la esperanza son factores fuertes que
influyen en la CVRS en los pacientes con MG. Por otra parte, sentirse deprimido y

abrumado es un factor débil de la CVRS.



2.3. Coaching en salud

En los ultimos afios se estd produciendo un cambio de paradigma en relacion a la
atencion sanitaria. Anteriormente, el profesional sanitario se le creia poseedor de todo
el conocimiento por lo que era el Unico que desempefiaba un rol activo en la consulta,
mientras el paciente se mostraba pasivo e ignorante a la espera de indicaciones. En la
actualidad, los pacientes quieren tener un papel activo y poder tomar decisiones sobre
su salud, disponen de mucha informacion y en ocasiones mal utilizada (111).

Una relacion de ayuda mas igualitaria que combine el saber del profesional con la
responsabilidad del paciente sobre su propia salud, puede resultar como herramienta
de comunicacion la utilizacién del coaching. De esta manera, una comunicacion
efectiva puede contribuir a clarificar y encontrar nuevos objetivos para hacer frente al
problema planteado (111).

El uso de coaching se inici6 en USA hace mas de 30 afios con la finalidad de
aumentar el rendimiento individual y posteriormente grupas de los atletas (112). En el
libro El juego interior del tenis de Timothy Gallwey, se sustenta algunas de las bases
del coaching, “con la palabra “aprendizaje” no me estoy refiriendo a una acumulacion
de informacion, sino al descubrimiento de algo que cambie tu comportamiento...”
(113). Actualmente se emplea a nivel personal, laboral, social, psicologico y educativo

(114).

El término coaching etimol6gicamente proviene de coach, una palabra de origen
francesa que significa “medio de transporte de una persona de un lugar a otro” (115).
Antiguamente, se empleaban carruajes cubiertos para proteger a los habitantes de las
condiciones climatoldgicas durante el traslado de un lugar a otro, recibiendo el nombre
de koczi. Ademas, comparte un raiz comun con el verbo inglés coax que significa

“inducir, capacitar, persuadir, instruir, preparar, ensefar” (115).

El coaching consiste en un proceso sistematizado que facilita el acompafiamiento por
parte del coach, para el desarrollo y el crecimiento personal de las personas durante la
transicion de una situacion a otra previamente definida previamente por la persona.
Consiste en aprender a desaprender mediante la definicion conjunta de objetivos a
alcanzar, determinar la secuencia para llevarlos a cabo y acompafarlos durante el
proceso, ayudandoles a identificar los aciertos y errores que va cometiendo y

proporcionandoles apoyo en las dificultades que se encuentra (116).



Basandose en dos pilares fundamentales: la estructura de la conversacion
posibilitadora del cambio y las habilidades de comunicacién (111). La primera, se
realiza mediante una conversacion facilitadora que consta de diversas fases que se
deben de ir superando poco a poco. Las siglas de las fases son POOOCS: priorizar un
objetivo que deseemos, el objetivo seleccionado que podamos cuantificar, la
valoracion de las opciones disponibles para alcanzarlo, teniendo en cuenta los
obstaculos que nos podemos encontrar y la forma de superarlos, mantener un
compromiso durante la accion y, finalmente valorar el seguimiento de las mejoras
(111). Por otra parte, debemos tener en cuenta la escucha, la empatia, la formulacion
de preguntas y el feed-back que forman parte de las habilidades de comunicacién
(111).

La técnica del coaching no se centra en los errores del pasado ni en el rendimiento
actual de la persona, sino que desvia el foco de atencién a las posibilidades de futuro.
Por lo que la persona no aprende del coach (entrenador), sino que aprende de si
mismo a partir de la estimulacion aportada por el coach (116). De esta manera, el
coach es un profesional cualificado que ayuda a desarrollar el potencial y las
competencias de la persona, para maximizar su rendimiento y logar asi, su objetivo
fijado (115,116). Por lo que el término coaching se emplea para referirse al proceso de

ayuda que se establece entre el coach y la persona (115).

Sin embargo, el coaching puede confundirse con otras metodologias, como son el
mentoring y el counselling. EI mentoring consiste en el acompafamiento de un largo
periodo de tiempo por parte de un experto o un especialista en el tema del ambito
profesional a tratar. Por otra parte, el counselling realiza un abordaje sobre aspectos

personales (116).

El coaching aplicado en pacientes se diferencia de otros ya que sus objetivos estan
encaminados a la salud, aplicando medidas preventivas o tratamientos (111). A nivel
de enfermeria, el coaching puede ser utilizado para potenciar el liderazgo, creando la
diferencia a partir de los valores y principios relacionados con la ayuda, la
reciprocidad, el apoyo y creencia en la transformacién de los profesionales a partir de

estrategias educativas (115).

Esta educacion sanitaria hacia los pacientes basada en coaching recibe en nombre de
health coaching, utilizada para nombrar la aplicacién de la técnica coaching en el area
de salud con el fin de prevenir y rehabilitar a pacientes. Ademas, puede ser realizada
en un ambiente hospitalario o ambulatorio, también puede ser utilizado de forma

presencial o virtual a través de grabaciones o video (115) .



Desde la perspectiva de estrategia en la atencién y educacion sanitaria, la técnica
coaching puede ser utilizada para promover el empoderamiento de pacientes (115).
Un estudio publicado sefial6 el empleo de un modelo de entrenamiento por parte de
enfermeras coaches, con el fin de ayudar a los pacientes a tomar elecciones
previamente informadas y adoptar una actitud responsable en relacion a su salud
(217).

De esta manera, el coaching puede emplearse en personas que padecen
enfermedades crénicas a adoptar cambios en sus estilos de vida para prevenir y
controlar patologias (118). Una revision bibliogréafica incluy6 estudios de personas con
enfermedades cronicas que se les aplicd alguna técnica de coaching, observandose
en un 40% de los estudios una mejora significativa en uno o mas comportamientos en
referencia a la nutricion, la actividad fisica, el control del peso o la adherencia al
tratamiento. Las caracteristicas comunes de los programas realizados fueron el
establecimiento de objetivos, las entrevistas motivacionales y la colaboracion con

proveedores de atencién médica (118).

Para finalizar, el coaching puede ser utilizado en diversos contextos. En enfermeria
para la gestion de personas, la educacion en salud y el desarrollo en la préactica
clinica, permite producir efectos tanto a nivel individual y colectivo. Para ello es
necesario que los/las enfermeros/as tengan unos conocimientos teoricos y
metodoldgicos, con la finalidad de desarrollar habilidades comunicativas necesarias al

emplear en sus practicas clinicas la técnica coaching (115).



2.4. Tecnologias de la Informacién y Comunicacién (TIC)

La utilizacion de las nuevas tecnologias para acceder a la informacion clinica y
recursos sobre la salud y el bienestar se ha convertido en una necesidad
imprescindible en la vida de muchos ciudadanos, pacientes y profesionales sanitarios
(119). Las tecnologias de la informacién y las comunicaciones, mas conocido por sus
siglas TIC, agrupan una serie de elementos y técnicas que se emplean en la
adquisicion, produccion, almacenamiento, tratamiento, comunicacion, registro y

presentacion de informaciones (120,121).

De esta manera, se define las TIC como “las herramientas informaticas que procesas,
sintetizan, recuperan y presentan informacion en sus variadas formas”, facilitando asi
el aprendizaje y el desarrollo de habilidades (120). Utilizando elementos acusticos,
visuales y electromagnéticos desarrollados en forma de voz, imagen y datos. Las TIC
engloban la tecnologia y la electrénica como base para el desarrollo de la informatica,

los audiovisuales y las telecomunicaciones (121).

A nivel sanitario, la incorporacion de las TIC est4 generando un cambio en la actividad
a nivel asistencial, de investigacion y de gestion para mejorar la CV de los ciudadanos.
La utilizacion de las TIC para la comunicacion entre profesionales y pacientes esta
cada vez mas extendida, ya que favorece la autonomia del paciente en el proceso de
salud-enfermedad, otorgandole un papel mas activo. De esta manera, el profesional
sanitario puede obtener mas informacién del estado de salud de la persona que
emplea este medio. Ademas, su desarrollo facilita la respuesta en &reas de
planificacion, informacion, gestion, investigacion, promocion, prevencion, diagndstico y

tratamiento (121).

Sin embargo, para alcanzar el desarrollo de las potenciales que nos facilita el internet
en el ambito sanitario, debemos tener en cuenta que existen unas barreras que limitan
su empleo. Entre estas limitaciones destaca el acceso a internet ya que existe la
llamada brecha digital que crea una desigualdad en el acceso del internet entre
territorios y niveles socioecondmicos. A este hecho, se le debe unir los conocimientos
y actitudes de la persona sobre el manejo del ordenador y el internet, ya que estos
recursos precisan de adquisicibn de nuevos conocimientos y habilidades
condicionados por factores psicoldgicos, culturales y sociales. Por ultimo, existe un
gran volumen de informacion publicada en la web que no pasa por filtros editoriales,

por lo que la evaluacion de la calidad de los recursos de internet es fundamental (119).




La utilizacion de las TIC por parte de los profesionales de enfermeria proporciona
mejoras en la calidad del cuidado. Permite realizar un abordaje en la formacion y en la
educacién permanente, ya que facilita la aproximacion y la intervencion hacia la
poblacién. Ademas, ayuda a mejorar la comunicacion entre el profesional y el paciente
en el proceso de salud, y permite alcanzar unos niveles mas elevados de salud (120).

Las aplicaciones de las TIC en el &mbito sanitario son empleadas para el monitoreo
fisioldgico, de forma continuada y obteniendo datos reales de los signos vitales de un
paciente. De esta manera, este recurso tecnoldgico permite detectar cambios en los
parametros vitales respecto la normalidad establecida en un proceso de patologia. Por
otra parte, el mSalud o salud movil es otro aspecto que ha permito proporcionar un
acceso al cuidado y un apoyo en la prevencion de enfermedades, ya que resuelve
dudas planteadas por los usuarios. El uso de dispositivos mdviles de informacién y
comunicacion, como los teléfonos, Ipad y otros dispositivos inaldmbricos se

encuentran al alcance de un gran parte de la poblacion (120).

Dada la alta prevalencia de enfermedades cronicas es una de las areas en la que se
utiliza de las TIC como intervencion en salud (121). En la Estrategia Nacional de
Abordaje de la Cronicidad del Ministerio de Sanidad (ENACMS), hacen hincapié en el
desarrollo de nuevas vias de comunicacién a través del internet (entre profesionales o
entre profesionales y pacientes) para mejorar la atencion de los pacientes crénicos.
Proponen la utilizacién de una Unica historia clinica y el uso de vias de comunicacién

empleando los recursos tecnolégicos como el correo electrénico (122).

A nivel de MG, se llevé a cabo un programa para mejorar las habilidades sociales y
emocionales en los pacientes utilizando las TIC. El programa tuvo una duracién de
once semanas y fue administrado en formato on-line debido a la poca prevalencia de
la patologia y la gran dispersion geogréfica de la poblacion con MG. Ademas, estaba
fundamentado en el paradigma cognitivo-conductual empleando aspectos de la
psicologia positiva, con el fin de entrenar las habilidades sociales y emocionales de

pacientes con MG (15).

A pesar de no contar con un grupo control y no haber establecido comparaciones con
la poblacion sana. Se observo en referencia a la CV diferencias significativas en el rol
emocional y salud mental, obteniendo mejores puntuaciones después de la
intervencion. La percepcion de salud general presento valores inferiores en el postest.
Por otra parte, la ansiedad se redujo y mejoraron las habilidades sociales de las

personas que participaron en el estudio (15).



3. Hipotesis y objetivo

Hipodtesis

La hipédtesis que se pretende constatar es que los pacientes con MG que reciban la
intervencion educativa de enfermeria (IEE) basada en coaching (en adelante grupo
intervencion), presentaran mejoria en aspectos emocionales como la ansiedad y la
depresion, ademas de los factores de riesgo en salud (vida laboral, nivel educativo,
estado civil, suefio y enfermedades comorbidas) y la CV, que aquellos pacientes con

MG atendidos segun practica habitual (en adelante grupo control).

Objetivo

El objetivo general de esta investigacion es evaluar el impacto de una intervencion de
enfermeria basada en coaching sobre los aspectos emocionales, factores de riesgo y
CVRS en pacientes diagnosticados de MG al inicio, a los 3y 6 meses.

Los objetivos especificos fueron:

- Describir el perfil socio demografico y clinico de los pacientes con MG incluidos
en el estudio.

- Estudiar el nivel de ansiedad y depresién de los pacientes con MG mediante el
cuestionario BAl y BECK-II al inicio, a los 3 y 6 meses.

- Estudiar la CV de los pacientes con MG mediante la escala EQ-5D en los
pacientes con MG al inicio, a los 3y 6 meses.

- Estudiar la fatiga de los pacientes con MG mediante la escala MFIS en los
pacientes con MG al inicio, a los 3y 6 meses.

- Estudiar la asociacion entre las variables estudiadas con la intervencion de

enfermeria mediante coaching al inicio, a los 3 y 6 meses.



4. Metodologia

Disefio: La finalidad de esta investigacion es mejorar la CV de las personas
diagnosticadas con MG, por lo que se plantea un disefio experimental de ensayo
clinico abierto y aleatorizado de dos grupos de pacientes con MG (grupo intervencion y
grupo control).

Periodo del estudio: Se estima una duracion del proyecto de un afio. Tras la
aprobaciéon del comité ético de investigacion clinica de referencia (CEIm Instituto de
Investigacién Sanitaria Pere i Virgili) y posterior coautorizacion de las direcciones de
los centros. El estudio estard compuesto por una visita inicial y dos de seguimiento, a

los 3 y 6 meses respectivamente.

Poblacién de estudio: Se incluirdn todos aquellos pacientes que cumplan todos los
criterios de inclusibn y ninguno de exclusion, residentes en Catalufia, Espafia,
diagnosticados de MG al menos = 6 meses de duracién y sean atendidos por dicha
patologia en las unidades especificas del Hospital Universitario Vall D’Hebron y
Hospital Universitario de Bellvitge de Barcelona, y el Hospital Universitario Joan XXIII
de Tarragona, ya que todos pertenecen al Instituto Catalan de la Salud (ICS) y utilizan
los mismos protocolos de atencion a los pacientes con MG. El reclutamiento de
pacientes sera consecutivo y prospectivo segun consulten en las diferentes unidades
de los centros. Se les propondra la participacion voluntaria en el estudio, y tras aceptar
su participaciéon mediante firma del consentimiento informado, se aleatorizara al grupo

intervencion o grupo control, indistintamente con una proporcion 1:1.

Tabla 11. Criterios de inclusion y exclusion

[ e

Hombres y mujeres con edad = 18 afios Timectomia > 1 afio

Diagnostico confirmado de MG de =6 meses  Diagnéstico de otra patologia autoinmune o
enfermedades inflamatorias que puedan
interferir en la ejecucién del estudio, a criterio

del investigador

Diagnostico de MCFA grado I, lll y IV Remisién de la MG

Pacientes que reciban tratamiento para la MG  Diagnostico de MGFA grado |y V

Residentes en Espafa Embarazo o intencion de embarazarse

durante la duraciéon del estudio

Autorizar el consentimiento informado del Incapacidad o limitaciones para utilizar las




estudio TIC, a criterio de investigador

Recibir algun tratamiento alternativo o bien
terapias manuales por cuenta propia, que
puedan interferir en la valoracion de la

intervencién educativa

Barrera idiomatica

Fuente: elaboracién propia

Definicion del grupo intervencion o experimental: El grupo experimental (Gl),
recibird la intervencion de enfermeria especifica mediante coaching, mediante el
programa skype se les realizard una intervencién basada en la técnica de coaching
sobre los aspectos emocionales y factores de riesgo en salud que afectan la CV. Esta
intervencion durante los primeros tres meses se realizard semanalmente, y

posteriormente se realizard de forma quincenal.

Definicion del grupo control: El grupo control (GC) sera formado por pacientes
diagnosticados de MG en las que Unicamente se administrara el cuestionario al inicio,

alos 3y alos 6 meses pero no se les realizara ningun tipo de intervencion.

El cuestionario administrado es el mismo para el grupo control y el grupo experimental
en el que se incluyd un cuestionario ad-hoc con datos sociodemogréficos y clinicos, y
los instrumentos EQ-5D y su escala analdgica, BAI, Beck-ll, Perfil de salud de
Nottingham, MFIS y Morisky- Green.

Aleatorizacion: La aleatorizacion de los pacientes se generara con una secuencia
mediante el software no comercial Epidat 3.0. Una vez obtenido el listado, este sera

custodiado y aplicado rigurosamente por el investigador principal (IP) del proyecto.

Definicion de la intervencion educativa basada en coaching: Se ha disefiado una
intervencion educativa basada en el coaching con elementos dirigidos a raiz de la
revision bibliogréfica realizada, como son los aspectos emocionales y los factores de

riesgo en salud.

Dada la escasa prevalencia de la patologia y la gran dispersién de los participantes
por el territorio nacional, se emplearon las TIC como recurso de comunicacion para
proceder a la aplicacion de la intervencion. El Skype es un software que permite
comunicaciones de texto, voz y video sobre Internet. Sin embargo, para utilizar este

programa informatico se precisa de conocimiento y acceso a internet.




Para evaluar la eficacia de la intervencion de coaching se administrara el mismo
cuestionario, en las mismas condiciones y tiempo a ambos grupos que formaban el
estudio. Todos los participantes recibirdn un email con un enlace directo que les
dirigird a un formulario en linea de google, asi facilitara la administracion y el analisis
posteriores de los datos. El primer cuestionario serd administrado previo a la
intervencion, tanto al grupo intervencibn como al grupo control. Ademas, se
administrara el cuestionario a los 3 meses tras el inicio del estudio para observar los
cambios que se han producido tras la aplicacion de la técnica de coaching en relacion
a su salud. Una vez finalizado los 6 meses en los que se aplica la intervencion, se
procederda a administrar de nuevo el cuestionario a todos los participantes tanto del
grupo intervencién como los del grupo control. La comparacion de los resultados pre y
post test permitird evaluar la efectividad de la intervencién realizada para mejorar la

calidad de vida de los pacientes con MG.

La intervencién consistira en la asignacion de un coach a cada paciente, en el que a
nivel personal se le informar4 sobre el nivel de sus factores de riesgo y se
estableceran conjuntamente unos objetivos terapéuticos para cada uno de ellos. De
esta manera, a partir de una entrevista motivacional se pretende empoderar al
paciente para fomentar el autocuidado, en relacion a la modificacion de sus habitos de
vida y mejorar asi su CV. Los contactos entre el coach-salud y el paciente se

realizaran mediante el programa Skype y tendran una duracién media de 30 minutos.

Es necesario una aceptacion empética de la situacion para alcanzar una asociacion
colaborativa, para ello se empleard los cinco pasos del modelo de empoderamiento

personal desarrollado por Anderson y colaboradores.

Tabla 12. Cinco pasos del modelo de empoderamiento personal

1. lIdentifique el problema

- ¢Cual es la parte mas dificil o frustrante en el cuidado de su enfermedad crénica en

este momento?

2. Determine sentimientos y su influencia en la conducta

- ¢Como usted se siente con este problema?

- ¢Cbdmo sus sentimientos estan influyendo en su conducta?

- ¢Cuéan importante es para usted dirigirse a este problema? (en escala del 1 al 10)

3. Fije una metaalargo plazo

- ¢Qué usted quiere?

- ¢Qué necesita hacer?

- ¢Qué problemas espera encontrar?




- ¢Qué apoyo tiene para superar estos problemas?

- ¢Qué usted esta dispuesto a tomar accion para dirigirse a este problema?

4. Hagaun plan de accién para un paso conductual

- Fije una meta AMORE (alcanzable, medible, oportuna, realista y especifica).

- ¢Qué hara en esta semana para empezar a trabajar hacia su meta?

¢,Cuén seguro o confiado se siente de que puede dirigirse a ese problema? (en escala
del 1 al 10)

5. Evallte como el experimento ha trabajado

- ¢Coémo funcioné?

- ¢Qué aprendi6?

- ¢Qué puede hacer de forma diferente la proxima vez?

Fuente: Anderson R, Funell M. The art of empowerment: stories and strategies for diabetes educators. New York:
American Diabetes Association; 2005 adaptado por Bonal R, Almenares HB, Marzan M. Coaching de salud: un nuevo
enfoque en el empoderamiento del paciente con enfermedades crénicas no transmisibles. MEDISAN [Internet]. 2012
Mayo [citado 2018 Jun 04]; 16(5): 773-785. Disponible en:
http://scielo.sld.cu/scielo.php?script=sci_arttext&pid=S1029-30192012000500014&Ing=es.

Intervenciones de coaching segun los factores alterados que presente el
paciente: Una vez aplicadas las escalas descritas para detectar alteraciones en los
principales factores de riesgo, se aplicaran algoritmos de intervencion, con el fin de
homogenizar el abordaje de las intervenciones. A continuacion se detallan los
algoritmos para los principales factores como fatiga, ansiedad y depresién, nutricion y

sedentarismo, seguiran un algoritmo de actuacion

En el caso de la fatiga se llevara a cabo la intervencion expresada a continuacion.

Figura 2. Algoritmo de recomendaciones para la fatiga en el paciente con MG



http://scielo.sld.cu/scielo.php?script=sci_arttext&pid=S1029-30192012000500014&lng=es

Recomendaciones:

Realizar la practics clinica
habitual i

- Programar las taress que requigran un esfuerzo |
fisico, 1-2 horas tras ls ingesta delinhibidorde la |
sceticolinesterasa y preferiblements porla manana |

- Evitsrelconsumoexcesivo de energia por ko que |
laz sctividades =e programaran = lo largo del dia. |

- Programardiversos descansos corins durante el dia |
para recupersr ls fuerza muscular :

- Ewitar las conversaciones largas que ocasionan |
fatiga excesiva sl hablar, no masticar chicle, |
mantenerslalcance los objetos de uso frecuente |

- Programar periodos de reposo antes de cada |
comids y evitar alimentos que requieran una |
masticacion intenss. Ademss, de evitar los

glimentos a temperatura muy caliente ya quecauss |

mas fatigs

- Evitarlos alimentosricos en quinina, como g agus
tonica, los vinos guinados y las setss ya gue
pueden agravar la debilidad muscular.

- Hilzar vestimentas que sea facil de colocary de
retirar

- Ewitar la exposicion prolongada al =0l o al frio.
Ademas, losdias soleados =e recomienda utilizar
gafes de sol pams evitar &l sgravamiento de los
sintomas y signos oculares

- Fomentarun comrecto habito de suefio

- Comects ingesta hidrica

- Evitarel sobrepeso

Fuente: Cuidados en “Miastenia gravis” (123).

En relacion a la depresion y la ansiedad se llevard a cabo la intervencion expresada a

continuacion.

Figura 3. Algoritmo de recomendaciones para la ansiedad y depresion en el
paciente con MG



En casos de depresiono
ansiedad graves: realizar
interconsulta con psicologia v
psiguiatria para instaurar
tratamiento farmacolagico v
terapia psicologica

Recomendaciones: Realizar la practica clinica !

- Realizar ejercicio fisico habitual I

- Regular el suefio

- Mantener una dieta equilibrada v
variada

-  Tener aficiones, hobbies v
momentos de ocio

- Fomentar la actividad social

- Realizar técnicas de relajacion

- Manejar la respiracion

Fuente: elaboracién propia

e En el caso detectar un detectar un desequilibrio nutricional por exceso se
llevara a cabo la intervencion expresada a continuacion, se utilizara el siguiente

algoritmo:

Figura 4. Algoritmo de recomendaciones para el desequilibrio nutricional

por exceso en el paciente con MG



Recomendaciones:
-  Fomento de actividad fisica moderada e
individualizada.

Realizar la practica clinica
habitual

- Mantener una dieta equilibrada y variada,
adaptada a 5US necesidades.
Preferiblemente es recomendable una
dieta hipocaldrica, baja en sodio y con
suplementos de calcio y vitamina D.

- Realizar 56 comidas diarias con poca
cantidad y realizarlo en el efecto maximo
de la medicacion otras el reposo muscular

- Correcta hidratacion hidrica (4-6 vasos de
agua al dia) Consumir caldos,
infusiones...

- Evitar las bebidas alcohdlicas

- Mantener un peso estable

Fuente: Miastenia gravis, dieta y enfermeria (124)

Por dltimo, sobre el sedentarismo se llevard a cabo la intervencién expresada a

continuacion.

Figura 5. Algoritmo de recomendaciones para el sedentarismo en el paciente con
MG



Realizar actividad
fisica Onicamente si

los sintomas de la
-
MG se encuentran

estables
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Recomendaciones: ' Realizar la practica clinica |
- Programar la actividad fisica ' habitual !

para el efecto maximo del
inhibidor de la acetilcolinesterasa
(1-2 horas tras la ingesta),
preferiblemente por la mafiana y
con una temperatura ambiental

1
]
1
1
]
1
1
]
1
1
i
1
no extrema | Como saber si se ha llevado
1
1
1
1
]
1
1
]
1
1
[}
1

- Progra'mar de“?’ﬁ“ _a_ntes y a cabo un exceso de ejercicio
después de la actividad fisica =

- Se recomienda ejercicio aerabico N -~
de intensidad baja’ moderada y ggﬁl}goﬁzcuedﬁcia
de corta duracidn. Ademas, la

o cardiaca.
sobrecarga del ejercicio se debe B Precenciade disie
instaurar de forma progresiva. — - Sentirse fatigado dos

- La tonificacion muscular junto a horas después de

la _ re_mstenma muscular realizar la actividad
respiratoria puede ser adecuado fisica
Y seguro.

- Aparicion de los

- Tipo de ejercicios que se puede s de la MG

realizar. caminar, bailar, correr,
bicicleta, etc. En el gimnasio
utilizar pesas ligeras, bicicleta
estatica y cinta. Se puede
realizar natacion pero se debe
evitar el agua muy caliente,
realizar deporte solo y sobretodo
hacer pie en la piscina.

Fuente: Incidencia de un Programa de actividad fisica adaptado para mejorar la salud en una poblacion
con Miastenia gravis (125).



Tabla 13. Cronograma del estudio

MES MES 1 * MES 2* MES 3* MES 4* MES 5* MES 6*
+ 7 dias + 7 dias + 7 dias
Semana Visita S2 | S3|S4|S1[(S2|S3|S4(S1[S2|S3|S4[S1|S2|S3(S4|S1|S2[S3|[S4|S1|S2]|S3]| Visita
inicial+3 final
dias
des del
Cl
Gl | Consentimiento | a, b, ¢, |d |d |d |(d |d |d |d |d |d b d d d d d b
informado (Cl) | c d

y establecer
visita de inicio
con Coach-
salud

GC | Consentimiento | b b b
informado

A: Realizar una entrevista motivacional

B: Administrar un cuestionario ad-hoc con datos sociodemograficos y clinicos, y los instrumentos EQ-5D y su escala analdgica, BAI, Beck-Il,
Nottingham, MFIS, Morisky- Green

C: Establecer factores de riesgo e intervenciones sobre los aspectos emocionales y factores de riesgo en salud que afectan la calidad de vida.

D: Revisar adherencia a la intervencién educativa sobre los objetivos definidos en la entrevista motivacional por parte del sujeto a estudio.

Todos los contactos con el paciente sera mediante las TIC (Skype y correo electrénico)*




Tamano de la muestra: Se ha calculado mediante el software gratuito de calculadora
de tamafio muestral (Granmo), version 7.12 de Abril de 2012, disponible en
https://www.imim.cat/ofertadeserveis/software-public/granmo/. El célculo se ha

realizado teniendo en cuenta como variable dependiente la calidad de vida, medida
con la escala EQ-5D de 5 dimensiones, con una desviacion estandar comun de 1

punto sobre 5",

Asi pues, se calcula el tamafio de la muestra dos medianas para dos muestras
independientes. Se ha aceptado un riesgo alfa de 0.05 y un riesgo beta inferior al 0.2
en un contraste bilateral, por lo que se precisa de 18 sujetos en el grupo intervencién y
18 sujetos en el grupo control para detectar una diferencia igual o superior a 1 unidad.
Se asume que la desviacion estandar comun es de 1 y se ha estimado una tasa de
pérdidas por seguimiento correspondiente a un 10%.

Variables del estudio y evaluaciones

e Variables independientes

Aplicacion de una intervencion educativa basada en coaching.

El indicador de la variable independiente es la calidad de vida relacionada en salud
valorada a partir del cuestionario EQ-5D-5L.

e Variables dependientes

Variable dependiente 1: La sintomatologia ansiosa

El indicador de la variable dependiente 1 es conocer si existen diferencias
significativas en la puntuacién del cuestionario BAI después de la intervencion

educativa basada en coaching.

Variable dependiente 2: La sintomatologia depresiva

El indicador de la variable dependiente 2 es conocer si existen diferencias
significativas en la puntuacion del cuestionario BDI-Il después de la intervencién

educativa basada en coaching.

Variable dependiente 3: La fatiga

! Se tiene en cuenta la mediana de 0.54 y la desviacion estandar de 0.32 obtenidos del articulo Health-
related quality of life in ALS, myasthenia gravis and facioscapulohumeral muscular distrophy publicado en
el 2010, para el célculo del tamafio de la muestra.


https://www.imim.cat/ofertadeserveis/software-public/granmo/

El indicador de la variable dependiente 3 es conocer si existen diferencias
significativas en la puntuacion del cuestionario MFIS después de la intervencién

educativa basada en coaching.

Variable dependiente 4: La percepcién de salud

El indicador de la variable dependiente 4 es conocer si existen diferencias
significativas en la puntuacion del PSN después de la intervencién educativa basada

en coaching.

Variable dependiente 5: Adherencia al tratamiento farmacologico.

El indicador de la variable dependiente 5 es conocer si existen diferencias
significativas en las respuestas del cuestionario Morisky-Green después de la

intervencion educativa basada en coaching.

Instrumentos de recogida de informacion

Para las variables que hacen referencia a las caracteristicas socio demogréficas,
antropomeétricas y clinicas se construyé un formulario ad-hoc que se adjunta en el
anexo 2. Se incluyeron aquellas variables consideradas significativas y necesarias

para desarrollar esta investigacion:

Variables sociodemogréficas:

e Sexo, dos categorias: varén, mujer

¢ Raza, dos categorias: caucdsica u otros

e Edad en afios y fecha de nacimiento (dd/mm/aaaa)

e Pais en el que reside: campo abierto

e Estado civil, cuatro categorias: soltero/a, casado/a o vive en pareja, separado/a
o divorciado/a, viudo/a)

e Situacion laboral, ocho categorias: trabajador a tiempo parcial, trabajador a
tiempo completo, parado, estudiante, jubilado o prejubilado, incapacidad
permanente para trabajar, dedicado a las labores del hogar y el cuidado de
personas, otros

¢ Nivel de estudios, cuatro categorias: sin estudios, estudios primarios, estudios
secundarios (Bachiller/ Formacion Profesional), estudios superiores

(Universitarios/ Formacién Profesional Superior).



e Con quien vive el sujeto, tres categorias: solo/a, en pareja, con la familia
(hijos), otros familiares, otros.

¢ Renta mensual neto a nivel personal, cuatro categorias: menor de 500€, entre
501 y 1000€, entre 1001 y 2000€ y mas de 2000€.

Variables antropometricas:
e Altura: campo abierto (en centimetros)

o Peso: campo abierto (en quilogramos)

Variables clinicas:

e Horas al dia que duerme: campo abierto (en horas)

e Diagnostico de hipertension, dos categorias: si, no. (Este dato se recogera a
partir de la historia clinica informatizada)

e Diagnostico de hipercolesterolemia, dos categorias: si, no. (Este dato se
recogera a partir de la historia clinica informatizada)

e Ejercicio fisico, se registra mediante un registro de actividad fisica sobre las
actividades de: pasear, andar a paso ligero, footing, deportes de equipo (fatbol,
baloncesto...), gimnasia-aerobic, bicicleta-natacion, deporte de pala y raqueta
(squash, fronton, tenis...), musculacién-lucha-judo-karate, montafiismo-
senderismo, otros. En cada uno de ellos se debe indicar el nUmero de veces
que se ha practicado la actividad en las dos ultimas semanas y el tiempo medio
(en minutos) dedicado cada vez que se realizaba.

e Tratamiento farmacol6gico para la ansiedad, dos categorias: si, no. (Este dato
se recogera a partir de la historia clinica informatizada)

e Tratamiento farmacolégico para la depresion, dos categorias: si, no. (Este dato
se recogera a partir de la historia clinica informatizada)

e Afio del diagnéstico de la miastenia gravis: campo abierto (aaaa). (Este dato se
recogera a partir de la historia clinica informatizada)

e Afio en el que se iniciaron los sintomas de la miastenia gravis: campo abierto
(aaaa)

e Clasificacion de la MG utilizando la escala MGFA, nueve categorias: remision,
tipo I, tipo lla, tipo llb, tipo llla, tipo llib, tipo 1Va, tipo IVb, tipo V. (Este dato se
recogerd a partir de la historia clinica informatizada)

e Tratamiento farmacologico para la MG, once categorias: ninguno,

piridostigmina o neostigmina, prednisona, azatioprina, micofenalato de mofetilo,



ciclosporina, metrotexato, tacrolimus, ciclofosfamida, rituximab, otros. (Este
dato se recogera a partir de la historia clinica informatizada)

e Timectomia, dos categorias: si, no. (Este dato se recogeréa a partir de la historia
clinica informatizada)

e Hatenido o tiene timoma, dos categorias: si, no. (Este dato se recogeréa a partir
de la historia clinica informatizada).

¢ Enfermedades comorbidas: campo abierto. (Este dato se recogera a partir de la

historia clinica informatizada)

Variables resultado:

e La CV se recogerd mediante el cuestionario EQ-5D y su escala analdgica
recogida de variables relacionadas con los aspectos ya que actualmente no se
encuentra validado en espafiol ningln instrumento especifico de la MG. Sus
respuestas se dividen en cinco niveles de gravedad: sin problemas, problemas
leves, problemas moderados, problemas graves y problemas extremos/
imposibilidad. De esta manera, cada persona sefala la respuesta que mejor
describa su estado para cada una de las cinco dimensiones, considerandose el
mejor estado de salud una puntuacion del 11111 y el peor estado de salud un
55555 (126). (Anexo 3)

En la segunda parte del cuestionario se emplea la Escala Visual Analdgica
(EVA) para valorar su estado de salud actual empleando una escala
milimetrada de 20 centimetros, en la parte superior aparece “el mejor estado de
salud que Ud. pueda imaginar” que representa el valor 100 y en la parte inferior

“el peor estado de salud que UD. pueda imaginar” que toma el valor 0 (92).

o En relacion a los aspectos emocionales, las variables se recogeran mediante
los cuestionarios Inventario de Ansiedad de Beck (BAI) e Inventario para la
Depresion de Beck-II (BDI-II).

El instrumento BAI es un instrumento en el que la persona debe seleccionar
aquella frase que mejor describa su estado durante las ultimas dos semanas
incluyendo el dia que completa el cuestionario en relacion a sintomas y signos
gue hacen referencia a la ansiedad. La respuesta se valora mediante la escala
likert de 4 puntos, distribuidos de la siguiente manera: en absoluto (0O puntos),
levemente (1 punto), moderadamente (2 puntos) y severamente (3 puntos)

(127). Este cuestionario tiene una puntuacion final entre 0 y 63 (Anexo 4).



Por otra parte, el instrumento BDI-II autocumplimentado y esta constituido por
21 items. La respuesta se valora mediante la escala likert de 4 puntos, de 0 a 3
excepto los items 16 (cambios en el patron del suefio) y el item 18 (cambios en
el apetito) que contienen 7 categorias. No obstante, si una persona ha
sefialado varias categorias de respuesta en un item seleccionara la categoria
gue corresponde a la puntuacion mas alta. Este cuestionario tiene una
puntuacion final entre 0 y 63, con los siguientes puntos de corte: 0-13 indica
minima depresion, 14-19 orienta a una depresibn moderada y 29-63
corresponde a la depresion grave (127) (Anexo 5).

Los factores de riesgo se detectaron a partir de la Escala Modificada de
Impacto de Fatiga (MFIS) y el Perfil de Salud de Nottingham (PSN).

La MFIS es una escala autocontestada, constituida por 21 items distribuidos en
tres subescalas (fisica, cognitiva y psicosocial), obteniéndose una puntuacion
final entre O para definir la presencia de fatiga y 84 correspondiente a la no
fatiga (128) (Anexo 6).

Por otra parte, el instrumento PSN es un cuestionario autoadministrado con
respuestas dicotbmicas ya que se contesta si 0 no, segun defina mas
adecuadamente el estado de la persona (129). Esta formado por dos partes, la
primera contiene 38 items pertenecientes a seis dimensiones de salud: energia
(3 items), dolor (8 items), movilidad fisica (8 items), reacciones emocionales (9
items), suefio (5 items) y aislamiento social (5 items). De esta manera, se
obtiene un resultado por cada dimensién entre 0 y 100, donde la puntuacion
100 indica que padece todos los problemas sefialados. La segunda parte
consiste en siete preguntas sobre las limitaciones relacionadas con el trabajo
remunerado, tareas domésticas, vida social, vida familiar, vida sexual, aficiones

y tiempo libre (83) (Anexo 7).

Para valorar la adherencia del tratamiento farmacol6gico se administrara el
cuestionario de Morisky-Green validado en su version espafiol por Val Jiménez
y colaboradores (130). Esta formado por cuatro items y sus respuestas son
dicotébmicas, cada respuesta afirmativa punta como 0 y cada respuesta

negativa se le suma un punto (131) (Anexo 8).



Analisis de datos

La muestra de pacientes se ha seleccionara mediante un procedimiento aleatorizado
de los pacientes que incluian los criterios de inclusion y ningun criterio de exclusion.
De esta manera, se reclutara a los pacientes tributarios en la consulta de neurologia y

se realizara un seguimiento de 6 meses.

Las variables descritas anteriormente se analizara a partir de la base de datos SPSS
v25. Los datos filiales fueron anonimizados mediante una codificacion numeérica
prospectiva de los pacientes, ejemplo: 01 (Hospital Universitario Bellvitge), 02
(Hospital Universitario Vall d’Hebron), 03 (Hospital Universitario Joan XXIIl), seguido
de un nuamero 01, 02... (ej.: 01-01). Estos datos se alojaran en el servidor interno y
restringido del Investigador Principal (Mireia Larrosa).

Las variables cualitativas se describiran en porcentajes y las variables ordinales en
forma de mediana y rangos. Por otra parte, las variables cuantitativas se realizaran en
medias + desviacion estandar. En relacion a las medias se utilizaré el test de la T de
student para variables cuantitativas con distribuciébn normal, y en la distribucion
anormal se empleard la prueba U de Mann-Whitney. En el caso de las variables
cualitativas se utilizara el test de Chi cuadrado.

La prueba de Pearson o Spearman se utilizara para valorar la correlacion entre las
variables cuantitativas y ordinales en funciéon de la normalidad de las variables. No
obstante, para valorar la modificacion de cada uno de los items de las escalas EQ-5D
y su escala analégica, BAI, Beck-ll, Nottingham, MFIS, Morisky-Green al inicio, a los
tres meses y al afio, respecto a las puntuaciones del grupo control se empleé la
prueba de los rangos con signos de Wilcoxon. También se utilizara la prueba de
rangos con signos de Wilcoxon para valorar la modificacion de las escalas EQ-5D y su
escala analdgica, BAI, Beck-Il, Nottingham, MFIS, Morisky-Green respecto al inicio, a

los tres meses y al afio.



5. Consideraciones éticas

Antes de proceder a la obtencion de datos, se facilitara informacion oral a los
pacientes diagnosticados de MG incluidas en la participacibn de este estudio.
También, se proporcionard un documento de informacion comprensible para ellas
(descripcion de los fundamentos, objetivos, duracion del estudio y procedimientos,
métodos que se usaran para mantener la confidencialidad de sus datos personales,
metodologia que se utilizara en el estudio y los datos para contactar con el equipo
investigador) recogido en el anexo 9 y un documento de consentimiento informado

recogido en el anexo 10.

De esta manera, todos los participantes deberan firmar el consentimiento informado

(del cual habra dos copias: una para el sujeto y otra para el equipo investigador).

El desarrollo del proyecto se realizara respetando las Normas de Buena Practica
Clinica, los principios éticos fundamentales establecidos en la Declaracion de Helsinki,
asi como los requisitos establecidos en la legislacion espafiola en el ambito de la

investigacion.

Toda la informacién referente a la identidad de los pacientes sera considerada
confidencial a todos los efectos y se tratard conforme establece la Ley Organica
15/1999 de 13 de diciembre (de “Proteccion de Datos de Caracter Personal”) y en el

marco de la Ley 14/2007, de 7 de julio (“de Investigacion Biomédica”).

El protocolo, el formulario de consentimiento informado y el resto de informacion para
los pacientes, seran revisados por un Comité Etico de Investigacién Clinica y
medicamentos (CEIm) del Instituto de Investigacién Sanitaria Pere i Virgili (IISPV), con
el fin de obtener un dictamen ético favorable, y posterior conformidad de las
direcciones de cada centro para su desarrollo. Ademas, el ensayo se registrara en el

Clinical Trials (clinicaltrials.org).



6. Limitaciones del estudio

La principal limitacion del estudio es el tamafio poblacional, dada la baja prevalencia
de la patologia y la gran dispersion de los participantes por toda Catalufia, se
seleccionara pacientes con conocimientos de ofimatica y con acceso a internet por lo

gue ocasiona un sesgo de participacion en este estudio.

Ademas, la utilizacion de instrumentos genéricos empleados para medir la efectividad
de la intervencion, no permite valorar de forma especifica los sintomas y las

caracteristicas propias de la MG.

Se ha delimitado las evaluaciones en relacién a las enfermedades comorbidas, ya que
precisar de mucho tiempo para el empleo de los cuestionarios puede afectar
negativamente a la fatiga muscular, y causar una limitaciéon en la recogida de datos

indispensables en el estudio.



7. Relevancia cientifica del proyecto, impacto clinico y aplicabilidad de
los posibles resultados

En el caso de que el estudio aporte resultados beneficiosos en relacion a los aspectos
emocionales, fatiga y calidad de vida de los pacientes con MG. La intervencion basada
en la técnica de coaching puede ser de utilidad para acompafar a los pacientes
diagnosticados de MG, permitiendo a la persona que se formule unos objetivos propios
con el fin de disminuir los factores de riesgo. Ademas, de fomentar una correcta la

salud mental y obtener una mejora en su CV.

La utilizacion de las TIC permite realizar intervenciones sanitarias evitando que la
persona se deba trasladar a un centro sanitario, fomentando en todo momento una
continuidad de los cuidados enfermeros de forma individualizada. En enfermedades
gque presentan discapacidad fisica como es el caso de la MG, es importante fomentar
consultas telematicas ya gue son pacientes con una patologia muy compleja y con
muchos factores de riesgo a tratar. De esta manera, el hecho de que la persona no
tenga que desplazarse a ningln centro sanitario, le permite fomentar el descanso y
reducir la fatiga muscular exacerbada con el ejercicio fisico. Ademas, repercute en el

impacto econémico indirecto del sistema de salud, y el proceso de atencién sanitaria.

Por lo tanto, si la intervencién basada en coaching empleando las TIC obtiene
resultados favorables puede ser una propuesta de mejorar para la continuidad
asistencial. Ademas, la intervencién por coaching se podria aplicar y transferir a otras
patologias, como en el seguimiento de pacientes con accidente cerebrovascular (AVC)
0 con infarto agudo de miocardio (IAM). No obstante, es importante que los
profesionales de enfermeria controlen los factores predictores de la CV y realicen un
acompafamiento en todo el proceso de la enfermedad, para prevenir complicaciones y

mejorar la CV de los pacientes diagnosticados de MG.

En relacibn al marco tedrico, se ha llevado a cabo una revisidon bibliografica
actualizada y centrada en la MG, recopilando un gran nimero de articulos en el que se
recogen los factores predictores de la CV en pacientes con MG. Permitiendo asi,
realizar una intervencion a partir de la técnica de coaching los elementos sobre los

aspectos emocionales y factores de riesgo en salud que afectan la CV.

Tras revisar la literatura se ha observado que la mayoria de estudios publicados se
han realizado mediante un corte transversal de los datos, el presente estudio ademas
de presentar un disefio experimental, es de caracter longitudinal, dotandolo de

originalidad y mayor impacto biliométrico. Se estima que por su mayor disefio y su



caracter innovador, se puede publicar en revistas de primer cuartil y con factor de
impacto en la profesion enfermera, como Journal of Nursing Scholarship (JNS) y
Worldviews on Evidence-Based Nursing (Worldviews).

Como lineas futuras de investigacion, seria necesaria la realizacion de un estudio
multicéntrico en nuestro entorno empleando una metodologia mixta cuantitativa y
cualitativa, en el que a partir de cuestionarios, grupos focales y entrevistas, podamos
conocer de forma mas amplia la CV de los pacientes con MG y su experiencia vivida

respecto la enfermedad.



8. Cronograma

Se propone el cronograma para la implementacion del estudio, una vez disefiado el proyecto.

Meses MES 1 MES 2 MES 3 MES 4 MES 5 MES 6 MES 7 MES 8 MES 9 MES 10 | MES 11 MES 12

Semanas S1-S4 S1-S4 S1-S4 S1-S4 S1-S4 S1-S4 S1-S4 S1-S4 S1-S4 S1-S4 S1-S4 S1-S4

Dictamen CEIm
ISPV y
conformidades
centros

Seleccion de
participantes (3
centros)

Asignacion de
los individuos en
elGlyenel GC

Administracién
de cuestionarios

Aplicacion
coaching en el
Gl

Andlisis de
datos

Difusién de
resultados

Impacto
bibliométrico

Revisién de la
literatura




9. Presupuesto

El presente proyecto no requiere de gastos de personal, ya que el investigador

principal (IP) realizara todas las intervenciones mediante las TIC. También se dispone

de los dispositivos electrénicos para el contacto con los centros y los pacientes. Para

optimizar la intervencién de coaching se considera indispensable una formacion

adicional de caracter de postgrado por parte del IP, antes del inicio del estudio. Asi

pues, el presupuesto del estudio se centra en la formacién téorica del IP enfermero

gque llevard a cabo la intervencion basada en coaching, la traduccion y/o la correccién

del articulo resultante de la investigacién, y en los gastos de difusibn en contexto

nacional e internacional del &mbito profesional.

Presupuesto Justificacion Importes
Gastos de Formacion tedrica sobre coaching en salud por parte del IP: paase
formacién Posgrado Health Coaching en la Universitat Oberta de Catalufia
Gastos de Traduccion al inglés de una publicacion con factor de impacto
ejecucion (Journal Citation Report, JCR) 1500€

Difusion de resultados:

- Asistencia a congreso de &mbito nacional (inscripcion +
desplazamiento): 500€

- Ejemplo: Congreso anual de la Sociedad Espafiola de

Enfermeria Neurol6gica
- Asistencia a congreso de ambito internacional

(inscripcién + desplazamiento/alojamiento): 1000€

Ejemplo: Internacional Nursing Research conference (investen)

Total
5435€
presupuesto
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Anexo 1. Clasificaciones clinicas y terapéuticas de la MG

Para valorar la clinica de los pacientes con MG tenemos la clasificacion Osserman vy la

Myasthenia Gravis Foundation of America.

Tabla 1. Clasificacion Osserman.

Grupo

Fuente: (35)
Caracteristicas

Grupo |. Miastenia ocular.

Grupo IllIA. Miastenia

gravis generalizada leve.

Grupo IlIB. Miastenia
gravis generalizada

moderada.

Grupo lll. Miastenia gravis

fulminante aguda.

Los pacientes permanecientes a este grupo se
caracterizan  por presentar debilidad limitada
frecuentemente a un solo ojo, ocasionando ptosis y
diplopia. En algunos casos, se ha objetivado que en los
siguientes dos afos posteriores del inicio de la
sintomatologia puede extenderse la debilidad a otros
grupos musculares. Por consiguiente, si al cabo de dos
afios no progresa a generalizada tiene un excelente.

Se caracteriza por presentar un inicio lento,
mayoritariamente ocular que la debilidad progresa
gradualmente afectando la musculatura esquelética y
bulbar. No obstante, no tienen afectacion de la
musculatura respiratoria por lo que la mortalidad es muy
baja. Ademas, la respuesta al tratamiento es buena.
Presenta una forma de inicio gradual con afectacion
frecuente a nivel ocular, que progresa con afectacion
generalizada afectando la musculatura esquelética y
bulbar.

Los musculos respiratorios no estan afectados, pero se
presenta disartria, disfagia y dificultad en la masticacion
de forma més prevalente que en el Grupo IlA. Por otro
lado, la respuesta al tratamiento es menos satisfactoria
por lo que las actividades del paciente son restringidas,
pero la tasa de mortalidad es baja.

Esta clasificacion presenta un inicio rapido con afectacion
grave de los musculos esqueléticos y bulbares, y con
afectacion temprana de la musculatura respiratoria. No
obstante, en estos pacientes la patologia progresa

completamente dentro de los siguientes seis meses. La
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respuesta al tratamiento es deficiente, por lo que la
incidencia de crisis miasténica, colinérgica y mixta es
alta. Ademas, la tasa de mortalidad en este grupo es
elevada.

Grupo IV. Miastenia | La miastenia gravis progresa al menos en dos afios
gravis severa tardia. después del inicio de los sintomas del Grupo | o del
Grupo Il. Se desarrolla de forma gradual o repentina,
ademas este grupo tiene el segundo porcentaje mas alto
de timomas. Por lo tanto, la terapia farmacologica y el

pronéstico son malos.

Tabla 2. Clasificacion clinica de Myasthenia Gravis Foundation of America (MGFA). Fuente: (36)

Clase Caracteristicas

Clase |. Debilidad ocular Puede presentar debilidad al cierre del parpado.
El resto de la fuerza muscular es normal.
Clase II. Debilidad leve Ila debilidad leve muscular con predominio en
generalizada extremidades, los musculos axiales o ambos. También
pueden tener en menor medida afectacion de los
musculos orofaringeos.
Ilb debilidad leve muscular con predominio en la
musculatura orofaringea, respiratoria o0 ambas. También
puede presentar debilidad muscular en menor o igual
medida en extremidades, musculos axiales o ambos.
Clase |ll. Debilidad llla afectacion que predomina las extremidades, los
moderada generalizada. musculos axiales o ambos, también puede presentar
afectacién de los musculos orofaringeos. También puede
presentar debilidad muscular ocular de cualquier
gravedad.
lllb afectacion con predominio de las musculatura
orofaringea, respiratoria 0 ambas, también puede tener
afectacion en menor o igual medida de las extremidades,
musculos axiales o ambos. También puede presentar
debilidad muscular ocular de cualquier gravedad.
Clase IV. Debilidad IVa afectacion con predominio de los musculos en las

severa generalizada. extremidades y axiales, aunque también pueden
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Clase V. Intubacién con
0 sin ventilacion

mecanica.

presentar afectacion de los musculos orofaringeos.
También puede presentar afectacién ocular de cualquier
gravedad.

IVb afectacion orofaringea, de los musculos respiratorios
o ambos, ademas pueden presentar debilidad en menor
o igual medida en las extremidades, los musculos axiales
0 ambos. También puede presentar afectacion ocular de
cualquier gravedad.

Se incluye en ente grupo el uso de sonda nasogastrica
para alimentacion enteral sin intubacion.

Excepto cuando se emplea en el posoperatorio de rutina.

Para valorar la respuesta al tratamiento quirtrgico tenemos la clasificacion DeFilippi.

Tabla 6. Clasificacion de DeFilipi. Fuente: DeFilippi (65)

Clasificacion Caracteristicas

Clase 1 Remision completa, sin uso de medicacion

Clase 2 Asintomaticos y disminucién de la medicacién

Clase 3 Mejoria por la disminucion clinica, como de los farmacos
Clase 4 Sin cambios

Clase 5 Empeoramiento de los sintomas
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Anexo 2. Datos socio demogréaficos y clinicos (cuestionario ad-hoc)

Fecha de nacimiento: DD/MM/AAAA

Raza:
o Caucéasica

o Otros

Pais de residencia:

Estado civil:
o Soltero
o Casado o vive en pareja
o Separado o divorciado
o Viudo

Situacion laboral:
o Trabajador a tiempo parcial
o Trabajador a tiempo completo
o Parado
o Estudiante
o Jubilado o prejubilado
o Incapacidad permanente para trabajar
o Dedicado a las labores del hogar, al cuidado de nifios u otras personas
o Otros:

Nivel de estudios:
o Sin estudios
o No finalicé los estudios primarios
o Estudios primarios
o Estudios secundarios (Bachiller/ Formacion Profesional)

o Estudios superiores (Universitarios/ Formacion Profesional Superior)

¢Con quién vive?
o Solo/a
o En pareja

o Con la familia (hijos)
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100

o Otros familiares

o Otros

Digame el importe mensual neto que recibe.
o Menor de 500€
o Entre 501 y 1000€
o Entre 1001y 2000€
o Mas de 2000€

Escriba una cifra. Aproximadamente, ¢ Cuanto mide sin zapatos? (en

centimetros)

Escriba una cifra. Aproximadamente, ¢ Cuénto pesa sin zapatos? (en

quilogramos)

¢Podria indicarme, aproximadamente, cuantas horas al dia duerme usted

habitualmente? horas

¢Diagndstico de hipertension?
o Si
o No

¢Diagnéstico de hipercolesterolemia?
o Si
o No

Durante las dos ultimas semanas, ¢, cuantas veces, y durante cuanto tiempo, ha
practicado las actividades que aparecen en la tabla?
Escriba el nimero de veces y el tiempo medio que hace cada vez (si el tiempo es

variable haga una media) en las dos Ultimas semanas.

Actividad Numero de veces Tiempo medio (minutos)/

cada vez

Pasear

Andar a paso ligero

Footing

Deportes de equipo (futbol,
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101

baloncesto...)

Gimnasia, Aerobic

Bicicleta, Natacién

Deporte de pala y raqueta

(squash, fronton, tenis...)

Musculacién, lucha, judo,

karate

Montafismo, senderismo

Otros (especificar):

¢ Toma actualmenete Ansoliticos? (Diazepam, Bromazepam, Lorazepam, etc.)
o Si

o No

¢ Toma actualmente antidepresivos?

o Si
o No
Afio en el gue le diagnosticaron la miastenia gravis: AAAA
Afio en el que empezaron los sintomas de la miastenia gravis: AAAA

Clasificacién de la Miastenia gravis segun Myasthenia Gravis Foundation of
America (MGFA):
o Remision
o Tipol
o Tipo lla
o TipolIB
o Tipo llla
o Tipo lllb
o Tipo IVa
o Tipo IVb
o TipoV

¢Qué medicamentos recibe actualmente?
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102

o Ninguno

o Piridostigmina o neostigmina
o Prednisona

o Azatioprina

o Micofenalato de mofetilo

o Ciclosporina

o Metrotexato

o Tacrolimus

o Ciclofosfamida

o Rituximab

o Oftros

Se le ha practicado una timectomia?
o Si

o No

¢ Tiene o hatenido timoma?
o Si

o No

A demas de la Miastenia gravis, ¢tiene alguna otra enfermedad crénica? Indique

cual:
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Anexo 3. Cuestionario de Salud EQ-5D-5L

Debajo de cada enunciado, marque UNA casilla, la que mejor describe su salud HOY.

MOVILIDAD

No tengo problemas para caminar

Tengo problemas leves para caminar

Tengo problemas moderados para caminar

Tengo problemas graves para caminar

No puedo caminar

AUTO-CUIDADO

No tengo problemas para lavarme o vestirme

Tengo problemas leves para lavarme o vestirme

Tengo problemas moderados para lavarme o vestirme

Tengo problemas graves para lavarme o vestirme

No puedo lavarme o vestirme

ACTIVIDADES COTIDIANAS (p. €j., trabajar, estudiar, hacer las tareas

domeésticas, actividades familiares o actividades durante el tiempo libre)

No tengo problemas para realizar mis actividades cotidianas

Tengo problemas leves para realizar mis actividades cotidianas

Tengo problemas moderados para realizar mis actividades

cotidianas

Tengo problemas graves para realizar mis actividades cotidianas

No puedo realizar mis actividades cotidianas

DOLOR/ MALESTAR

No tengo dolor ni malestar

Tengo dolor o malestar leve

Tengo dolor o malestar moderado

Tengo dolor o malestar fuerte

Tengo dolor o malestar extremo

ANSIEDAD/ DEPRESION

No estoy ansioso ni deprimido
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104

Estoy levemente ansioso o deprimido

Estoy moderadamente ansioso o deprimido

Estoy muy ansioso o deprimido

Estoy extremadamente ansioso o deprimido

Nos gustaria conocer la buena o mala que es salud HOY.

La escala esta numerada del 0 al 100.

_ El mejor estado de salud
100 representa la mejor salud que usted se

) ) imaginable
pueda imaginar
0 representa la peor salud que usted se pueda imaginar 100
Marque con una X en la escala para indicar cual es su
estado de salud HOY.
Ahora, en la casilla que encontrara a continuacion escriba el
namero que ha marcado en la escala
T
Su salud HOY =
10
0

El peor estado de salud

imaginable
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Anexo 4. Inventario de Ansiedad de Beck (BAI)

En el cuestionario hay una lista de sintomas comunes de la ansiedad. Lea cada uno
de los items atentamente, e indique cuanto le ha afectado en la Ultima semana

incluyendo hoy:

En absoluto | Levemente | Moderadamente | Severamente

1.Torpe o entumecido

2.Aclarado

3.Con temblor en las

piernas

4.Incapaz de relajarse

5.Con temor a que

ocurra lo peor

6.Mareado, o que se le

va la cabeza

7. Con latidos del
corazon Fuertes y

acelerados

8. Inestable

9. Atemorizado o

asustado

10.Nervioso

11.Con sensacion de

blogqueo

12.Con temblores en las

manos

13.Inquieto, inseguro

14.Con miedo a perder

el control

15.Con sensacion de

ahogo

16.Con temor a morir

17.Con miedo

18.Con problemas

digestivos

19.Con desvanecimiento
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20. Con rubor facial

21.Con sudores, frios o

calientes
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Anexo 5. Inventario para la Depresion de Beck-Il (BDI-II)

Instrucciones: Este cuestionario consta de 21 grupos de afirmaciones. Por favor, lea
con atencion cada uno de ellos cuidadosamente. Luego elija uno de cada grupo, el
gue mejor describa el modo como se ha sentido las Ultimas dos semanas, incluyendo
el dia de hoy.

Marque con un circulo el nimero correspondiente al enunciado elegido. Si varios
enunciados de un mismo grupo le parecen igualmente apropiados, marque el nimero
mas alto. Verifique que no haya elegido mas de uno por grupo, incluyendo el item 16

(cambios en los habitos de Suefio) y el item 18 (cambios en el apetito).

1. Tristeza
0 No me siento triste
1 Me siento triste gran parte del tiempo
2 Me siento triste todo el tiempo

3 Me siento tan triste o soy tan infeliz que no puedo soportarlo

2. Pesimismo
0 No estoy desalentado respecto del mi futuro
1 Me siento mas desalentado respecto de mi futuro que lo que solia estarlo
2 No espero que las cosas funcionen para mi

3 Siento que no hay esperanza para mi futuro y que so6lo puede empeorar

3. Fracaso
0 No me siento como un fracaso
1 He fracasado mas de lo que hubiera debido
2 Cuando miro hacia atras, veo muchos fracasos

3 Siento que como persona soy un fracaso total

4. Pérdida de Placer
0 Obtengo tanto placer como siempre por las cosas de las que disfruto
1 No disfruto tanto de las cosas como solia hacerlo
2 Obtengo muy poco placer de las cosas que solia disfrutar

3 No puedo obtener ningun placer de las cosas de las que solia disfrutar

5. Sentimientos de Culpa

0 No me siento particularmente culpable
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10.

11.

1 Me siento culpable respecto de varias cosas que he hecho o que deberia

haber hecho
2 Me siento bastante culpable la mayor parte del tiempo
3 Me siento culpable todo el tiempo

Sentimientos de Castigo

0 No siento que este siendo castigado

1 Siento que tal vez pueda ser castigado
2 Espero ser castigado

3 Siento que estoy siendo castigado

Disconformidad con uno mismo

0 Siento acerca de mi lo mismo que siempre
1 He perdido la confianza en mi mismo

2 Estoy decepcionado conmigo mismo

3 No me gusto a mi mismo

Autocritica

0 No me critico ni me culpo mas de lo habitual

1 Estoy mas critico conmigo mismo de lo que solia estarlo
2 Me critico a mi mismo por todos mis errores

3 Me culpo a mi mismo por todo lo malo que sucede

Pensamientos o Deseos Suicidas

0 No tengo ningun pensamiento de matarme

1 He tenido pensamientos de matarme pero no lo haria
2 Querria matarme

3 Me mataria si tuviera la oportunidad de hacerlo

Llanto

0 No lloro mas de lo que solia hacerlo
1 Lloro més de lo que solia hacerlo

2 Lloro por cualquier pequefiez

3 Siento ganas de llorar pero no puedo

Agitacion

0 No estoy més inquieto o tengo que lo habitual
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12.

13.

14.

15.

16.
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1 Me siento més inquieto o tengo que lo habitual

2 Estoy tan inquieto o agitado que me es dificil quedarme quito

3 Estoy tan inquieto o agitado que tengo que estar siempre en movimiento o
haciendo algo

Pérdida de Interés

0 No he perdido el interés en otras actividades o personas

1 Estoy menos interesado que antes en otras personas o cosas
2 He perdido casi todo el interés en otras personas o cosas

3 Me es dificil interesarme por algo

Indecision

0 Tomo mis propias decisiones tan bien como siempre

1 Me resulta mas dificil gue de costumbre tomar decisiones

2 Encuentro mucha mas dificultad que antes para tomar decisiones

3 Tengo problemas para tomar cualquier decision

Desvalorizacién

0 No siento que yo no sea valioso

1 No me considero a mi mismo tan valioso y Util como solia considerarme
2 Me siento menos valioso cuando me comparo con otros

3 Siento que no valgo nada

Pérdida de Energia

0 Tengo tanta energia como siempre

1 Tengo menos energia que la que solia tener

2 No tengo suficiente energia para hacer demasiado
3 No tengo energia suficiente para hacer nada

Cambios en los Habitos de Suefio

0 No he experimentado ningin cambio en mis habitos de suefio
1la Duermo un poco mas que lo habitual

1b Duermo un poco menos que lo habitual

2a Duermo mucho més que lo habitual

2b Duermo mucho menos que lo habitual

3a Duermo la mayor parte del dia

3b Me despierto 1-2 horas més temprano y no puedo volver a dormirme
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17. Irritabilidad
0 No estoy tan irritable que lo habitual
1 Estoy mas irritable que lo habitual
2 Estoy mucho mas irritable que lo habitual
3 Estoy irritable todo el tiempo

18. Cambios en el Apetito
0 No he experimentado ningin cambio en mi apetito
1la Mi apetito es un poco menor que lo habitual
1b Mi apetito es un poco mayor que lo habitual
2a Mi apetito es mucho menor que antes
2b Mi apetito es mucho mayor que lo habitual
3a No tengo apetito en absoluto

3b Quiero comer todo el dia

19. Dificultad de Concentracion
0 Puedo concentrarme tan bien como siempre
1 No puedo concentrarme tan bien como habitualmente
2 Me es dificil mantener la mente en algo por mucho tiempo

3 Encuentro que no puedo concentrarme en nada

20. Cansancio o Fatiga
0 No estoy més cansado o fatigado que lo habitual
1 Me fatigo o me canso mas facilmente que lo habitual
2 Estoy demasiado fatigado o cansado para hacer muchas de las cosas que
solia hacer
3 Estoy demasiado fatigado o cansado para hacer la mayoria de las cosas que

solia hacer

21. Pérdida de Interés en el Sexo
0 No he notado ningun cambio reciente en mi interés por el sexo
1 Estoy menos interesado en el sexo de lo que solia estarlo
2 Estoy mucho menos interesado en el sexo

3 He perdido completamente el interés en el sexo
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Anexo 6. Escala modificada de Impacto de Fatiga (MFIS)

A causa de mi fatiga, durante las cuatro ultimas semanas...

1. He estado menos atento:

o Nunca
o Raravez
o Aveces

o A menudo
o Casi siempre

2. He tenido dificultades para prestar atencién durante largos periodos de tiempo:

o Nunca
o Raravez
o Aveces

o A menudo

o Casisiempre

3. He sido incapaz de pensar en con claridad:

o Nunca
o Raravez
o A veces

o A menudo

o Casi siempre

4. He tenido torpeza y descoordinacién

o Nunca
o Raravez
o Aveces

o A menudo

o Casi siempre

5. He sido olvidadizo y descuidado

o Nunca
o Raravez
o Aveces

o A menudo
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Casi siempre

6. He tenido que marcarme mi propio ritmo en las actividades fisicas

O

O

Nunca

Rara vez

A veces

A menudo
Casi siempre

7. He estado menos motivado para hacer cualquier actividad que requeria

esfuerzo fisico

@)

Nunca
Rara vez
A veces

A menudo

Casi siempre

8. He estado menos motivado para participar en actividades sociales

@)

O

Nunca
Rara vez
A veces

A menudo

Casi siempre

9. He estado limitado en mi capacidad para hacer cosas lejos de casa

O

O

Nunca
Rara vez
A veces

A menudo

Casi siempre

10. He tenido dificultades para mantener mi esfuerzo fisico largos periodos de

tiempo

O

O

Nunca
Rara vez
A veces

A menudo
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Casi siempre

11. He tenido dificultad para tomar decisiones

O

O

Nunca

Rara vez

A veces

A menudo
Casi siempre

12. He estado menos motivado para hacer cosas que requerian pensar

@)

@)

Nunca
Rara vez
A veces

A menudo

Casi siempre

13. Mis muUsculos se han sentido débiles

o

Nunca
Rara vez
A veces

A menudo

Casi siempre

14. Me he sentido fisicamente incémodo

O

Nunca
Rara vez
A veces

A menudo

Casi siempre

15. He tenido dificultades para hacer actividades que requerian pensar

O

O

Nunca
Rara vez
A veces

A menudo

Casi siempre
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16. He tenido dificultes para organizar mi pensamiento cuando hago cosas en el

trabajo
o Nunca
o Raravez
o Aveces

o A menudo

o Casisiempre

17. He estado menos capacitado para realizar cosas que requerian un esfuerzo

fisico
o Nunca
o Raravez
o Aveces

o A menudo

o Casisiempre

18. Mi pensamiento ha estado retardado

o Nunca
o Raravez
o Aveces

o A menudo

o Casisiempre

19. He tenido problemas de concentracién

o Nunca
o Raravez
o Aveces

o A menudo

o Casi siempre

20. He limitado mis actividades fisicas
o Nunca
o Raravez
o Aveces
o A menudo

o Casi siempre
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21. He necesitado descansar mas a menudo o durante mayores periodos de

tiempo
o Nunca
o Raravez
o Aveces

o A menudo

o Casisiempre
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Anexo 7. Perfil de Salud de Nottingham (PSN)

A continuacién vera algunos de los problemas que la gente puede tener en su vida
diaria.

Lea atentamente la lista de problemas.

En cada problema, si usted lo tiene, marque una cruz en la casilla del “Si”.

Si usted no tiene ese problema, marque una cruz en la casilla del “NO”.

Por favor, conteste todas las preguntas. Si no estd muy seguro/a de contestar “Si” o

“NO”, senale la respuesta que usted crea que es la mas cierta en la actualidad.

Si NO

1. Siempre estoy fatigado/a

2. Tengo dolor por las noches

3. Las cosas me deprimen

4. Tengo un dolor insoportable

5. Tomo pastillas para dormir

6. He olvidado qué es pasarlo bien

7. Tengo los nervios de punta

8. Tengo dolor al cambiar de postura

Si NO

9. Me encuentro solo

10. Sélo puedo andar por dentro de casa

11. Me cuesta agacharme

12. Todo me cuesta un esfuerzo

13. Me despierto antes de hora

14. Soy totalmente incapaz de andar

15. Ultimamente me resulta dificil contactar con la gente

16. Los dias se me hacen interminables

Si NO

17. Me cuesta subir y bajar escaleras

18. Me cuesta coger las cosas

19. Tengo dolor al andar

20. Ultimamente me enfado con facilidad

116



21. Creo que soy una carga para los demas

22. Me paso la mayor parte de la noche despierto/a

23. Siento que estoy perdiendo el control de mi mismo/a

24. Tengo dolor cuando esto de pie

25. Me cuesta vestirme

26. Enseguida me quedo sin fuerzas

27. Me cuesta estar de pie mucho rato (por ejemplo, haciendo

cola)

Si NO

28. Tengo dolor constantemente

29. Me cuesta mucho dormirme

30. Creo que no tengo a nadie a quien confiar

31. Las preocupaciones me desvelan por la noche

32. Creo que no vale la pena vivir

33. Duermo mal por las noches

34. Me cuesta llevarme bien con la gente

35. Necesito ayuda para caminar fuera de casa

36. Tengo dolor al subir y bajar escaleras

37. Me despierto desanimado/a

38. Tengo dolor cuando estoy sentado/a

1B. Actualmente, su estado de salud, ¢ le causa problemas con su puesto de trabajo?
2B. Actualmente, su estado de salud, ¢le causa problemas con os trabajos
domésticos? (como, por ejemplo, limpiar, cocinar, pintar, hacer reparaciones).

3B. Actualmente, su estado de salud, ¢le causa problemas con su vida social? (como
por ejemplo, salir, ver a los amigos, ir al bar).

4B. Actualmente, su estado de salud, ¢le causa problemas con su vida familiar? (es
decir, las relaciones con los de casa).

5B. Actualmente, su estado de salud, ¢ le causa problemas con su vida sexual?

6B. Actualmente, su estado de salud, ¢le causa problemas con sus pasatiempos y
aficiones?

7B. Actualmente, su estado de salud, ¢le causa problemas con los dias de fiesta

(vacaciones, navidades, fines de semana)?

Opciones de respuesta
Si/ No
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Anexo 8. Cuestionario Morisky-Green

- ¢Se olvida alguna vez de tomar el medicamento?
- ¢ Toma la medicacion a la hora indicada?
- Cuando se encuentra bien, ¢ deja alguna vez de tomar la medicacion?

- Si alguna vez se siente mal, ¢deja de tomar la medicacion?

Opciones de respuesta
Si/ No
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Anexo 9. Hoja informativa al paciente

HOJA DE INFORMACION AL PACIENTE

Titulo:

Investigador Principal: Mireia Larrosa Dominguez

Introduccién

Nos dirigimos a usted para informarle sobre un estudio de investigacion en el que se le
invita a participar. Este estudio ha sido aprobado por el Comité Etico de Investigacion
con Medicamentos del Institut d’Investigacio Sanitaria Pere Virgili.

Nuestra intencion es tan solo que usted reciba la informacidn correcta y suficiente para
que pueda evaluar y juzgar si quiere o no participar en este estudio. Para ello lea esta
hoja informativa con atencién y nosotros le aclararemos las dudas que le puedan
surgir después de la explicacion. Ademds, puede consultar con el Investigador
Principal del proyecto, la enfermera Mireia Larrosa Dominguez (Tel: --------- ).

Participacion voluntaria

Debe saber que su participacion en este estudio es voluntaria y que puede decidir no
participar o cambiar su decisién y retirar el consentimiento en cualquier momento, sin
que por ello se altere la relacion con su médico ni se produzca perjuicio alguno en su
tratamiento.

Descripcion general del estudio

Desde el 2018 se est4 llevando a cabo un estudio dirigido a personas diagnosticadas
de Miastenia gravis
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En este estudio se recogeran de forma andnima los datos referentes a su enfermedad
y al soporte que se le esta administrando.

Para poder llevar ello a tal fin, y si usted lo autoriza, necesitamos hacerle una
intervencion basada en coaching para mejorar aspectos de su calidad de vida
relacionada en salud.

Beneficios y riesgos derivados de su participacion en el estudio

Se trata de un estudio basado en la técnica de Coaching sobre la Calidad de vida de
los pacientes con Miastenia gravis, por lo que no se va a realizar sobre el paciente
ninguna accion diferente a la que se le practica habitualmente, por lo que no ocasiona
ningun riesgo para la integridad de la persona.

El paciente no va a tener ningun beneficio por participar en el estudio. El conocimiento
de dicha informacion podria modificar la actuacion futura en los pacientes con perfil
similar y contribuir a la mejora de la seguridad de la atencion sanitaria.

Confidencialidad

El tratamiento, la comunicacion y la cesion de los datos de caracter personal de todos
los participantes se ajustara a lo dispuesto en la Ley Orgéanica 15/1999, de 13 de
diciembre de Proteccion de Datos de Caracter Personal. De acuerdo a lo que
establece la legislacibn mencionada, usted puede ejercer los derechos de acceso,
rectificacion, oposicion y cancelacion de datos, para lo cual debera dirigirse a su
médico del estudio.

Puede ejercer los derechos de acceso, rectificacion, cancelacion, oposicion de datos
(ARCO) poniéndose en contacto con el investigador principal de este estudio.

Los datos recogidos para el estudio estaran identificados mediante un cddigo y sélo el
profesional sanitario del estudio / colaboradores podran relacionar dichos datos con
usted. Por lo tanto, su identidad no sera revelada a persona alguna salvo excepciones,
en caso de urgencia médica o requerimiento legal.
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El acceso a su informacion personal quedara restringido al médico del estudio /
colaboradores, autoridades sanitarias, al Comité Etico de Investigacion Clinica y
personal autorizado por el Promotor, cuando lo precisen para comprobar los datos y
procedimientos del estudio, pero siempre manteniendo la confidencialidad de los
mismos de acuerdo a la legislacién vigente.

Compensacion econémica

Su participacion en el estudio no le supondra ningun beneficio econémico.

Otra informacioén relevante

Si usted decide retirar el consentimiento para participar en este estudio, ningun dato
nuevo sera afiadido a la base de datos.
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Anexo 8. Consentimiento informado

CONSENTIMIENTO INFORMADO

Yo (nombre y apellidos)
He leido la hoja de informacion que se me ha entregado.
He podido hacer preguntas sobre el estudio.
He recibido suficiente informacién sobre el estudio.
He hablado con:

Mireia Larrosa Dominguez (investigador principal)

Comprendo que mi participacion es voluntaria.
Comprendo que puedo retirarme del estudio:

1. Cuando quiera.
2. Sin tener que dar explicaciones.
3. Sin que esto repercuta en mis cuidados médicos.

- Presto libremente mi conformidad para participar en el estudio y doy
mi consentimiento para el acceso y utilizacién de mis datos en las
condiciones detalladas en la hoja de informacion.

Firma del paciente: Firma del investigador:
Nombre: Nombre:
Fecha: Fecha:
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