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RESUMEN

Psicodermatologia: Aspectos psicologicos en personas con epidermdélisis ampollar

La epidermdlisis bullosa (EB) es una enfermedad genética cronica
caracterizada por una extrema fragilidad de la piel, la cual se presenta en
tres tipos: EB simple, EB de union, EB distrofica. Esta enfermedad tiene
grandes repercusiones en la vida de las personas que la padecen, por tal
motivo este estudio pretende, en base a un modelo tedrico, identificar
algunas de las variables psicologicas afectadas en pacientes con
diferentes tipos de EB, explorar la relacion de estas variables con la edad;
asi como comparar el grado de afectacidon de las mismas respecto a otras
enfermedades cronicas. Los participantes fueron 18 personas con EB con
edades entre 14 y 58 anos, quienes pertenecen a la fundacion DEBRA
México. Se les aplicé un cuestionario para medir el estrés, la autoestima,
autoeficacia y el apoyo social, asi como la calidad de vida. Se realizaron
pruebas de correlacion y los resultados muestran que existe una
correlacion negativa significativa (r=-.601; p=.008) entre el estrés y la
edad de los participantes, lo cual sugiere que conforme avanza la edad
del sujeto el estrés tiende a disminuir. Entre las variables edad y
autoestima no se encontrd correlacion significativa, y entre las variables
autoeficacia y la edad se encontré una correlacion positiva y significativa
(r=.520; p=.027). Respecto a la calidad de vida, ningun participante
reportd sentir que la EB impactara de una manera excesiva su vida, y solo
4 reportaron sentir mucho efecto en sus vidas. Al parecer, la percepcion
del grado de afectacion en las diferentes dimensiones del cuestionario

dependera de la edad, ocupacion o profesion de las personas.

Palabras clave: epidermolisis bullosa, aspectos psicologicos, estrés y
autoestima, calidad de vida.
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ABSTRACT

Psychodermatology: Psychological aspects on epidermolysis bullosa patients

The EB is a genetic chronic disease which is characterized by extreme
skin fragility, appears in three types: simple EB, union EB and dystrophic
EB. The patients with EB have great implications in their lives, for that
matter, this study intend to identify some affected psychological variables
in patients with different EB types and explore the interaction between
them and the patient’s age, also to compare the impact of this disease to
other chronic diseases. The participants were 18 people with EB between
14 and 58 years old, whose belongs to DEBRA Mexico Foundation. A
questionary was given to all of them in order to measure stress, self
esteem, self efficacy, and social support, as well as life quality. Correlation
analysis show that there is a significative negative correlation (r= -.601; p=
.008) between stress and the participant age, which suggests that as the
subject grows old the stress level decreases. Between age and self
esteem variables was not found any significative correlation, between auto
efficacy and age was found a positive significative correlation (r= .520; p=
.027). About life quality, any participant reported an excessive impact of
EB in their lives, and just 4 of them reported to feel a lot of effect in their
lives. As it seems, the perception of the affectation in the different
dimensions of the questionary will depend on the age, occupation or

profession of the subject.

Key words: epidermolysis bullosa, psychological aspects, stress and self

esteem.

Vii



INDICE

AGradeCimIBNTOS. ... .oiiii et e e e e e e e e e e e e iv
DediCatoria. .. ..o
RESUMEBN...cce e e e e e e e e e e e e e vi
A S ACT . ... vii

(@7 Y o I 1 U I 11
1V 1 1 @7 [ ]\ 11
Definicion del Problema ...............uuuiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiieeeees 16
Justificacion de la Investigacion ... 17
ODbjetivo General ... 18
Objetivos eSPECITICOS .....ccoiieiiiiie e 18
Limitaciones y Delimitaciones..........ccooouuiiiiiiiii e 18

(@7 Y o I 1 I | P 19
MARCO TEORICO ...ttt e e e e e e e e e e eeeeeeeeeeeeeees 19
D= {101 7T o I 19
EtiOpatOgenia........oooiiiieeee 20

(@7 F= 71T~ o3 o o PR 21
(@70 7= To [ {0 3 o1 [ 0 o RS 23
Diagnadstico diferencial...............oooouviiiiiiiiiiiieeccc e 25
Complicaciones ¥y PronOstiCo.........cceieiiiiiiiiiiiiceee e 26
Tratamiento MEICO ......coeveeiiiiiee e 26
Tratamiento PSICOIOQICO ........covviiiiiiiiiiiiieeeeeeeeeeeeeeee 27
ESIrésS ¥ SalU ... 28
St e 29
EStrés fiSiolOQICO ....uuuiii e 30
EStrés PSICOSOCIAL. ... ..uiiiiieiieeeecee e 32
EStrés pSiCOIOQICO ......uuuiiii e 32
Modelo explicativo del @Strés ..........ooooviiiiiiiiiii e 34
Valoracion de los recursos propios: Autoestima / Autoeficacia .............. 35
Valoracion del apoyo ambiental: Apoyo social ............cccoevvieiiiiiieiiennnn, 37
Calidad de Vida...........oiiiiiieieeee e 38



CAPITULO T ... 40

Y| 1 5 1 40
PartiCIPaNtes ........uiiii e 40
INSIrUMENTOS ... e e e 40

Q) ESHrS ..o 41

D) AULOESHIMA ... 41

C) AULOEFICACIA.... i e 42

d) APOYO SOCIAL.....cceeieeiiiei e e eaaaa 42

e) Calidad de Vida ........cooeiiiiiiiiiiiiiiiiiiieeeeeeeeeee e 42
Procedimi@ntO ........cooeiiiiiii e 43
DiSeA0 ULIIZAAO.. ..o e 43
ANAIISIS dE A0S ... .o 44
ASPECIOS BLICOS ... i eaanas 44

(O o I 1 U I Y 45

RESULTADOS ...ttt ettt e et e et e eeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeees 45
Descripcion de los participantes ............coviiiiiiiiii e 45
Descripcidon de [as variables .............uuiiiiiiieiiiiecie e 46
(@7 ] (=1 F= To o 1 PSR 49
(@70] g0] o7=1 =1 o] o F USRS PPPPPPPRR 51

(O Y e I 1 U Y 54

DISCUSION Y CONCLUSIONES.........ooiiiiiieieeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeeee e 54
REFERENCIAS BIBLIOGRAFICAS ... 58
ANEXOS .. nnnnnnns 66



indice de Tablas y Figuras

Tablas

Tabla 1. Distribucion de frecuencias de edad. ..............eeeiiiiiiiiiiiiiiiiienns 46
Tabla 2. Medidas de tendencia central de las variables..............ccccccceiiinn 47
Tabla 3. Puntaje individual para cada variable............ccccoiiiiiiiiiic e 48
Tabla 4. Comparacion de puntajes con respecto a otras enfermedades. ......... 51

Tabla 5. Clasificacion de resultados de acuerdo al efecto de la EB en la Calidad de

74T - T 52
Tabla 6. Resultados por sujeto de las Areas afectadas por la EB..................... 53
Figuras

Figura 1: Modelo explicativo del estrés y los sintomas psicosomaticos (Gonzalez y

Landero 2000@)..........coooiiiiiiiiieeeee e 35
Figura 2. Correlacion entre estrés y edad de los participantes. ........................ 49
Figura 3. Correlacion entre apoyo social y la edad de los participantes. .......... 50
Figura 4. Correlacion entre autoeficacia y edad de los participantes. ............... 50
Figura 5. Correlacion entre autoestima y la edad de los participantes.............. 51



CAPITULO |

INTRODUCCION

Las enfermedades de la piel tienen un impacto profundo en muchos aspectos de
la vida diaria de una persona. Complicaciones comunes como erupciones, dolor,
picazon, olor o reacciones a alguna vestimenta pueden afectar la confianza, las
actividades sociales, las relaciones interpersonales, la educaciéon e incluso el
empleo de un individuo. Estas complicaciones pueden ser incluso peores en las
personas que padecen epidermdlisis bullosa o ampollar (EB, o por sus siglas en
espanol: EA), una enfermedad genética cronica caracterizada por una extrema
fragilidad de la piel y la formacion de ampollas a la menor friccion, calor o
traumatismo que afecta a todas las razas, con un ligero predominio en varones, es
propia de la nifiez y tiene una incidencia aproximada de un caso por cada 50,000

(Arenas, 2004) por lo cual se cataloga como rara.

Estas personas tienen que aprender a vivir diariamente con el dolor que les
producen las heridas constantes provocadas por las ampollas, incluso al vestirse.
Las lesiones no se limitan a la piel, también afectan a membranas y mucosas
provocando complicaciones del tracto gastrointestinal con dificultad nutricional (la
malnutricion es un factor de retraso en la cicatrizacion y de la calidad de las
proteinas de anclaje), en la que muchas veces se requerira de alimentacion
enteral. En sus formas mas severas hay deformidad en las manos y pies
imposibilitando gradualmente su funcionalidad al grado de requerir cirugia; puede
haber presencia de alopecia, puede haber disfagia o lesiones bucales que
dificultan la alimentacién. En los dientes hay hipoplasia del esmalte, erupcién
retrasada, desprendimiento precoz y deformaciones. Se observa retraso del
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crecimiento y desnutricion. Hay ataque a las mucosas ocular, nasal, anal y de las

vias urinarias, asi como trastornos psiquicos (Arenas, 2004).

El primer caso reportado de esta enfermedad es el de una mujer llamada Debra
Hilton que nace con epidermalisis bullosa en el Reino Unido en 1963. Su madre,
Phillis Hilton es una de las fundadoras de lo que hoy se conoce como DEBRA
(Dystrophic Epidermolysis Bullosa Research Association ), una asociacion de
caridad establecida formalmente en 1978 por un grupo de padres cuyos hijos
tienen epidermdlisis bullosa y un grupo de especialistas que se dedican al cuidado
y apoyo de personas que padecen esta enfermedad (DEBRA, s.f.). Actualmente la
asociacion se ha distribuido a lo largo del mundo teniendo sedes en varios paises
de Europa y Norte América, incluyendo México, cuyo objetivo es promover la

investigacioén, la atencién y el apoyo a personas con esta enfermedad.

Durante los ultimos diez afios se han estado realizando avances notables para el
entendimiento de la epidermdlisis ampollar heredada. La etiologia de la mayoria
de las formas de EB ha sido ahora elegantemente definida a un nivel molecular,
poniendo el escenario para una eventual y posible terapia de manipulacién de

genes (Fine, Johnson, Weiner y Suchindran, 2004).

Muchos de los estudios que se encuentran hasta el momento permiten un
diagnostico mas claro y especifico, nuevas formas de tratamiento médico, incluso
recomendaciones en el cuidado de estos pacientes. La clave de estas
investigaciones como lo dice Schober-Flores (2003) es primero, entender la
enfermedad, para después, pensar en formas de prevenir o minimiza la formacién
de ampollas en la piel y hacer una diferencia significativa en la vida de estos

pacientes y sus familias.
Fine, Johnson, Weiner y Suchindran (2005) realizaron un estudio donde el objetivo

principal era valorar el impacto en las relaciones intrafamiliares entre padres de

uno o mas ninos con EB. Para esto, utilizaron cuestionarios estandarizados que
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contenian 109 preguntas, la mayoria de estas, seleccionadas por su aplicabilidad
para una enfermedad cronica de discapacidad como la EB, fueron tomadas de
otros cuestionarios psicoldgicos validados. Se estratificaron grupos para el estudio
de acuerdo a caracteristicas demograficas y también de acuerdo al diagnéstico del

subtipo de la enfermedad.

Los resultados obtenidos marcaban un considerable deterioro en las relaciones
interpersonales de los padres, sobre todo en aquellos con hijos con epidermalisis
ampollar distréfica dominante. Aspectos como la intimidad, el tiempo para la vida
de pareja, las conversaciones, el cansancio emocional y fisico y la actividad sexual
se ven afectados por la presencia de uno o mas hijos con esta enfermedad,
incluso la decision de no tener mas hijos especificamente se ve afectada por la
presencia de uno con la enfermedad. Spitz (1996) menciona que el indice de

divorcios entre padres de nifios con EB es muy alto.

En otro intento de mostrar como la epidermdlisis bullosa afecta la vida de las
personas, Horn y Tidman (2002) realizaron una encuesta via correo postal,
aplicando el Dermatology Life Quality Index (DLQI) y el Children’s Dermatology
Life Quality Index (CDLQI) a 143 personas con EB simple y 99 con EB distrdfica.
Seis individuos mas se sumaron al estudio diagnosticados con el subtipo severo
de Hallopeau-Siemens de EB distréfica (EB distréfica recesiva). El total de
respuestas obtenidas fue del 48% (contestaron el 52% con EB simple, el 40% con
EB distrdfica, y el 83% con EB distrofica recesiva). La incapacidad en la calidad de
vida fue mayor en aquellos pacientes con EB distréfica recesiva comparada con
cualquier otra enfermedad antes valorada. Los efectos en la calidad de vida de los
otros tipos de EB fueron similares a los que presentan pacientes con soriasis y

eczema.
Andreoli y otros (2002) mencionan que la literatura en el estudio cientifico de la

epidermdlisis ampollar hereditaria desde un punto de vista psicosocial es aun muy

poco comun, a pesar de las consecuencias que este padecimiento puede tener.
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Consecuencias no solo en el area fisica, sino también en el desarrollo y el
comportamiento, personal e interpersonal, de los mismos pacientes;
consecuencias dentro de sus posibilidades de afirmacién social y ocupacional y
consecuencias para las personas con las cuales pudiera interactuar,

especialmente para aquellos que son particularmente importantes para ellos.

Por esta razon, realizaron un estudio para identificar si las caracteristicas
especificas y significativas y/o los problemas psicosociales-interaccionales existen
en estos pacientes. Los participantes fueron 15 mujeres y 5 hombres, entre 7 y 52
afios de edad diagnosticados con EB (simple, de unién y distréfica), quienes
fueron hospitalizados en su Instituto en Roma, ltalia, durante el periodo
2000/2001. Se utiliz6 una entrevista psicodiagnéstica con cada uno de ellos y se
aplicaron test graficos y el Test psicodiagnéstico de Rorscharch. En el caso de los
sujetos mas jovenes, se utilizd una entrevista anamnésica con sus padres en la

que se reunia datos historicos del paciente.

Los resultados obtenidos, no concordantes con otros estudios revisados, fueron
que la mayoria de los pacientes con EB muestran un desarrollo intelectual encima
de la norma, un adecuado logro laboral y escolar consistente con su edad
cronoldgica, y ausencia de disturbios psicopatologicos estructurales. Ademas
estos pacientes son claramente habiles de aceptar su afeccion de una manera
positiva y de confrontar las consecuencias con un compromiso de conciencia.
Ellos muestran adecuados niveles en todas las areas de desarrollo personal asi

como de integracion social y autoafirmacion, comunmente debajo de la norma.

Estos resultados parecen contradecir lo que otros estudios han descrito
(Wallander y Varna, 1998); Lavigne y Faier-Routman, 1992; Titman, 2001), puesto
que por las propias caracteristicas de la enfermedad, es una patologia que
siempre presenta condiciones para desarrollar problemas en los pacientes
(intelectuales, afectivos, sociales y ocupacionales) y disturbios en la integracion de

la personalidad.
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Andreoli y otros (2002) mencionan que sus resultados concernientes al distrés
emocional que presentan las personas con EB son consistentes con otros estudios
como el de Engelhardt y otros (1997, en Andreoli y otros, 2002), pero
contradictorios en lo concerniente a la realidad psicosocial y la calidad de vida de
los pacientes con EB de cualquier tipo. Ellos mencionan algunas hipétesis que
explicarian las contradicciones que encontraron en su estudio, algunas de ellas
son: la heterogeneidad del grupo, la capacidad o estrategias de afrontamiento
para resolver problemas por la enfermedad, y las caracteristicas de sus familias
(clase media alta, apoyo activo de familiares, buen servicio de salud, escuela,

empleo, etc.).

Otro estudio que coincide al mencionar los aspectos psicosomaticos y de calidad
de vida de los pacientes con alguna enfermedad dermatolégica es el de Panconesi
(2005), quien resalta la importancia de contar en la consulta dermatolégica con un
equipo multidisciplinar (psicélogo y/o psiquiatra). Este método de tratamiento fue
enfatizado por Koblenzer (1987) quien menciona que seria muy util para el
dermatdlogo contar con un colega, psicélogo o psiquiatra, a quien el dermatdlogo
pudiera acudir para discutir casos, y atender o referir a los pacientes con

problemas psicologicos.

Panconesi (2005) menciona que muchas de sus observaciones referian
numerosos Yy diferentes factores psicosomaticos, donde factores fisicos parecian
predisponer, disparar, acompafar o exacerbar varios modelos dermatoldgicos; y
factores somaticos, donde varios sintomas o condiciones dermatoldgicas parecian
disparar o exacerbar problemas psicolégicos o psiquiatricos. Menciona que
condiciones como la alopecia, el acné, la soriasis, la dermatitis seborreica y la
epidermdlisis ampollar pueden involucrar una relacion negativa entre el cuerpo y la
mente. Ejemplos de ello, pueden ser la ansiedad que provoca urticaria cronica; el
estrés que provoca y resulta, al que igual que la depresion, de la soriasis;

profundos conflictos psiquicos provocados por la dermatitis; problemas psiquicos
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provocados por el acné en adolescentes; problemas psiquicos e incluso muerte

provocada por el acné en adultos.

Los estudios pioneros en esto, fueron aquellos de Lewis (1930, en Panconesi,
2005), quien describié el fenomeno de la triple respuesta observado en la piel
humana en respuesta a una herida, con manifestacion morfolégica de papulas,
eritema local, y reacciones destellantes en respuesta estimulacidn externa.
Después Seyle (1946 en Lazarus, 2000), propuso su sindrome de adaptacion,
introduciendo los conceptos de estrés y estresores, identificandolos con muchas
sustancias del cerebro, especialmente neuropeptidos que fueron identificados en
sangre y tejidos, incluso en las mucosas y la piel. Hoy en dia, existe un area
entera de medicina psicosomatica, incluyendo, una de particular interés para el

dermatologo, la dermatologia psicosomatica.

Definiciéon del Problema

Actualmente, una gran cantidad de especialidades médicas estan dandole
importancia a los aspectos psicologicos de las enfermedades médicamente
diagnosticadas. Un ejemplo de ello es el cancer, donde muchos estudios han
puesto en evidencia que algunos aspectos psicologicos, como la depresion y el
estado de animo de una persona, son fundamentales para el inicio y desarrollo de
la enfermedad, asi como de la efectividad de su tratamiento. Otro ejemplo de ello
serian los problemas relacionados con el corazén, donde el estilo de vida y el
estrés percibido por una persona pueden facilitar la aparicion de afecciones

cardiacas que pondrian en peligro la vida de esa persona.

De igual modo, muchas enfermedades dermatologicas tienen un impacto
psicoloégico en las personas debido a las mismas caracteristicas de su
enfermedad. Es por eso que en la actualidad, es cada vez mas comun escuchar

los términos psicooncologia, psicocardiologia, psiconeuroinmunologia o

16



psicodermatologia, como resultado del valor que lo psicolégico esta tomando en el

area de la medicina.

Aun y con estas nuevas tendencias de tratamiento multidisciplinario y con la
aceptacion del término psicodermatologia entre los especialistas, podemos
observar que la investigaciéon en torno a las enfermedades de la piel, como la
epidermdlisis bullosa o ampollar y los aspectos psicologicos asociados a ella es

muy limitada.

El problema a estudiar en esta investigacion se plantea de la siguiente forma:

¢ Coémo estan relacionados el estrés, la autoestima, la autoeficacia y el apoyo

social con la epidermdlisis bullosa?

Es por eso, que el presente estudio pretende ampliar el conocimiento que se tiene
acerca de los aspectos psicolégicos (especificamente estrés, autoestima,
autoeficacia y apoyo social) asociados a la EB para lograr un mejor tratamiento

integral para estos pacientes.

Justificacion de la Investigacion

A pesar de ser una enfermedad que afecta a una baja proporcion de la poblacion,
aproximadamente un caso por cada 50,000 (Arenas, 2004), las personas
afectadas por EB se merecen un trato digno y un tratamiento integral, en el que el
psicélogo tiene un importante papel. Una comparacién con otros estudios
demostrd que la EB distréfica causa mayor alteracion en la calidad de vida que

cualquier otra enfermedad previamente valorada (Horn y Tidman, 2002).
El trabajo del psicologo puede disminuir el impacto que tiene en la calidad de vida

de las personas que padecen esta enfermedad, asi como en sus familias, ya que

la presencia en la familia de uno o varios nifios con epidermdlisis ampollar puede
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tener implicaciones psicolégicas profundas para otros miembros de la familia
(Fine, Johnson, Weiner y Suchindran, 2005).

Al ser un estudio pionero en México, sus resultados tienen una gran relevancia, ya
que, los hallazgos del presente estudio permitiran, por una parte, abrir camino
para futuras investigaciones en esta area y proporcionar alternativas de
tratamiento eficaces para trabajar con estos pacientes; asi como también,
permitira a la Asociacion DEBRA México brindar a sus pacientes informacion y

atencion que les permita mejorar su calidad de vida.

Objetivo General

Identificar como las variables psicolégicas de estrés, autoestima y autoeficacia, asi
como el apoyo social afectan a los pacientes con diferentes tipos de epidermdlisis
bullosa.

Objetivos especificos

1. Conocer el grado en que estan afectadas cada una de las variables
estudiadas.

2. Explorar la relacion entre edad y cada unas de las variables estudiadas.

3. Comparar el grado en que se encuentran afectadas éstas variables con
otras enfermedades crénicas.

4. Conocer el nivel de calidad de vida de las personas con epidermdlisis
bullosa.

5. Conocer el nivel de calidad de vida de estas personas.

Limitaciones y Delimitaciones

Se incluiran en el estudio todas aquellas personas que presenten el diagndstico de
epidermdlisis ampollar en cualquiera de sus tipos: EB simple, EB de union, EB
distrofica y que cumplan con la edad requerida. Aquellas personas que estén por
debajo de las edades marcadas no seran incluidas en el estudio debido a las
instrucciones de aplicacion de los instrumentos.
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CAPITULO I

MARCO TEORICO

En este capitulo se presentara informacion que describa la Epidermdlisis Bullosa o
Ampollar como su definicion, etiopatogenia, clasificacién, cuadro clinico,
diagndstico y tratamiento en sus dos modalidades: el médico y el psicologico;
donde se describiran las variables que el presente estudio pretende valorar, que

son: estrés, autoestima/autoconcepto, autoeficacia y apoyo social.

Definicion

Las epidermolisis ampollosas son un grupo de enfermedades caracterizadas por
mutaciones en alguna proteina de la membrana basal epidérmica, asociadas con
fragilidad en la piel y de las mucosas por traumatismos leves (Salas Alanis y
McGrath, 2005).

Arenas (2004) denomina Epidermdlisis Ampollar (EA) a la genodermatitis que se
manifiesta por ampollas que aparecen de manera espontanea o después de
traumatismo minimo, y se presentan al nacimiento o la nifiez. Segun la herencia,
son autondmicas dominantes (en general benignas) o recesivas (que suelen ser
graves), y segun los datos histopatoldgicos, no cicatrizales o cicatrizales. También
son conocidas como Epidermdlisis bullosas o enfermedades mecanobulosas
(Arenas, 2004).

En la actualidad, los defectos se identifican por la secuencia de genes. Se
reconocen tres subgrupos principales: epidermdlisis ampollar (EA) simple con

separacion intraepidérmica, EA de unidn, con separacion subepidérmica a nivel de
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la lamina lucida y EA distréfica, también subepidérmica, pero debajo de la lamina
densa. La microscopia 6ptica no permite distinguir entre éstas dos ultimas. Unos

pocos casos corresponderan a mutaciones nuevas (Arenas, 2004).

Etiopatogenia

Se ha sefialado actividad colagenolitica seis veces mayor que en la piel normal, y
ataque de los macréfagos a los haces de colagena por activacion de la
colagenasa. Se ha postulado una relacion causal con un trastorno en la sintesis de
glucosaminoglucanos y deficiencia de galactosilhidroxilisilglucosiltransferasa, que
interviene en la sintesis de colagena. Las formas cicatrizales son dermoliticas; en
las formas no cicatrizales so6lo ocurre lisis epidérmica. Estudios genéticos han
mostrado una relacion importante con los cromosomas 12q y 17q, que también
contienen genes K5 y K14, que codifican la queratina. En la epidermolisis ampollar
simple se ha descrito un tonofilamento anormal de células basales. No hay
relacion con antigenos HLA. Se ha encontrado un anticuerpo monoclonal LDH-1
(Arenas, 2004)

La herencia es autondmica dominante en las forma simple (de manos y pies) y
distrofica hiperplastica, y autosémica recesiva en las formas letal y distrofica
polidisplasica; la forma Mendes da Costa es una variante de epidermdlisis
ampollar simple ligada al sexo. La adquirida puede representar una variante de
penfigoide cicatrizal, en la que el traumatismo es el factor inicial predominante;
parece corresponder a una enfermedad autoinmunitaria y relacionarse con
enfermedades sistémicas, como amiloidosis y enfermedad inflamatoria intestinal
(Arenas, 2004)

Hoy se sabe que las mutaciones de los componentes de la membrana basal son la
causa de las diferentes formas de las epidermdlisis ampollares y pueden
identificarse por secuencia de genes. En las formas simples (EAS) la mayor parte

de la mutaciones se localizan en los genes de la Cq5 (gen KRT5) y 14 (gen
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KRT14); al microscopio 6ptico se observa citdlisis en la capa basal, con ampolla
intraepidérmica. Las mutaciones en la plectina (gen PLEC1), una proteina de la
placa hemidesmosOmica interna, dan Ilugar también a separaciones
intraepidérmicas. En las formas de union (EAU) se afectan muchas proteinas de la
membrana basal, como laminita 5 (genes LAMA 3, LAMB 3 y LAMC2) y colagena
XVII (gen COL17A1); esta alteracion favorece la aparicion de una ampolla
subepidérmica a nivel de la lamina lucida. En las formas distréficas (EAD)
dominantes o0 recesivas las mutaciones se localizan solamente en un gen
(COL7A1), donde alteran la estructura de la colagena VI, el principal componente

de las fibrillas de anclaje, separando la piel bajo la lamina densa (Arenas, 2004).

Clasificacion

La Asociacion DEBRA UK. (Dystrophic Epidermolysis Bullosa Research
Association) en su pagina de Internet, publica una clasificacion simple a manera
de entendimiento y difusién de la enfermedad, ellos clasifican la Epidermdlisis
Bullosa (EB) en:

e EB Simple
e EB de Unidén
e EB Distroéfica

Otra clasificacion la brindan Salas y McGrath (2005) quienes mencionan cuatro
tipos principales de epidermdlisis ampollosa que son: epidermolisis ampollosa
simple (EAS), la epidermdlisis ampollosa asociada con distrofia muscular (EA-
DM), epidermdlisis ampollosa de unién (EAU) y epidermdlisis ampollosa distréfica
(EAD).

Por otra parte, en un intento por presentar la evoluciéon del diagnédstico y la

aparicion de nuevos subtipos de esta enfermedad, Arenas (2004) presenta la

siguiente clasificacion:
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De acuerdo a Pearson (1974, en Arenas, 2004):

I) No cicatrizales:
a) Simple dominante, o de Koebner.
b) Erupcién ampollar recividante de manos y pies dominante, o de Weber-
Cockayne.
c) De unién, o hereditaria recesiva letal de Herlitz.
II) Cicatrizalez
a) Distréfica dominante
b) Distrofica polidisplasica recesiva
c) Adquirida

De acuerdo a Gedde-Dahl (1981, en Arenas, 2004):

I) Epidermolitica (AD, autosémica dominante) (Simple)
1. De Koebner (generalizada)

De Weber-Cockayne (localizada)

De Dowling-Meara (generalizada)

De Ogna (generalizada)

o &~ b

Moteada (generalizada)
6. De Mendes da Costa (ligada al X)
II) De unién (AR, autosdmica recesiva) (Atrofica)
7. De Herlitz (generalizada)
8. Mitis (generalizada)
9. Minimus (localizada)
10.Inversa (localizada)
11.Progresiva (localizada)
[I1) Dermolitica (AD/AR) (Distrdfica)
12.De Cockayne-Touraine (generalizada)
13.De Pasini (generalizada)

14.De Halopeau- Siemens (generalizada)
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15.Inversa (localizada)
IV) Otros tipos
16.Sindrome de Bart (tipo de determinado)

Considerando que el propdsito del estudio es centrarse en los aspectos
psicoldgicos, no se profundizara en los diagnosticos especificos y subtipos de la
enfermedad. En este estudio se retomara unicamente la clasificacion establecida
por la Asociacion DEBRA: EB simple, EB de union y EB distrofica. (DEBRA, s.f.)

Cuadro clinico

Arenas (2004) describe el cuadro clinico de la epidermdlisis ampollar como una
dermatosis que suele ser diseminada, con predominio en zonas de friccion; hay
ampollas pequefas o de hasta 7cm, tensas o flacidas, de contenido seroso o
hemorragico; al romperse quedan exulceraciones y costras melicérico-sanguineas.
No hay sintomas. La evolucion es cronica, con remisiones y exacerbaciones,

sobre todo en verano.

Las formas simples, las mas frecuentes, y en general autosémicas dominantes,
aparecen desde el nacimiento con el traumatismo del parto y después con roces

minimos, como el de la ropa.

La forma de Koebner afecta de manera primaria manos y pies; se origina por calor
o friccién y no deja cicatriz. La erupcién ampollar recidivante de manos y pies (de
Weber-Cockayne) aparece al aino de edad o en adultos; muchas veces depende
del traumatismo por el calzado al caminar. Esta y la forma de Ogna mejoran con la
pubertad. La de Dowling o herpetiforme, afecta manos, pies, tronco y cara; las
ampollas son grandes y se rompen con facilidad; es posible que las ufas sean
algo fragiles y estriadas, o que haya hirsutismo e hiperhidrosis o queratodermia
palmoplantar. En la de Ogna hay lesiones ante traumatismo minimos, y las

ampollas pueden ser hemorragicas. La moteada y el tipo maculatus de Mendes da
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Costa son raras. Las formas de union por lo general son autosdmicas recesivas y

casi siempre dejan cicatriz.

En la forma letal (de Herlitz) aparecen ampollas al nacimiento en casi toda la
superficie cutanea y la mucosa esofagica, la mayoria de los lactantes fallece en el
transcurso de los primeros tres meses, con grandes ulceraciones, asi como
lesiones vegetantes y granulomatosas; es un grado intenso de la forma distréfica
recesiva. Las formas mitis y minimus son atréficas benignas (no herlitzianas). La
forma inversa de union va seguida de erupciones de tipo piodermia (Hypoderma),
y las ampollas afectan tronco, cuello, axilas, ingles y perineo. La forma progresiva
aparece en la edad escolar, se extiende a codos y rodillas y se relaciona con

lesiones en mucosas y distrofia ungueal.

En las formas distréficas la herencia puede ser autosémica dominante o recesiva;
hay una afeccion de mucosas y anexos; dejan pigmentacion leves y cicatrices que

persisten de por vida.

La forma distréfica dominante (de Cockayne-Touraine) aparece al nacimiento; hay
quistes de milium; en 50% de los enfermos se observa distrofia ungueal, que
puede ser la unica manifestacion. Hay placas leucoplasticas y puede observarse
afeccion de las mucosas nasal y ocular. Son variantes la forma albopapuloide (de
Pasini) que origina papulas perifoliculares de color marfil en el tronco, cuyo
tamafno muestra aumento progresivo de hasta 10 a 15 centimetros. La de
Halopeau-Siemens suscita lesiones diseminales en piel y mucosas, que dan lugar
a deformidades en flexidn en manos, pies y otros sitios; puede causar sindactilia,
asi como estrecheces esofagicas e infecciones respiratorias; suele haber distrofia
ungueal, alteraciones dentales y alopecia. La forma inversa distréfica es rara. El
sindrome de Bart consiste en ampollas en piel y mucosas y se relaciona con
aplastia cutis.
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En general, las formas distréficas recesivas aparecen al nacimiento; los brotes de
ampollas dejan, después de meses 0 afos, cicatrices eritematosas y atroficas (piel
de cebolla); pueden originar sinequias digitales que dejan los pies y las manos
practicamente envueltos en guantes epidérmicos y con mutilaciones. En la piel
cabelluda hay alopecia cicatrizal y la piel se frunce alrededor de la boca; son
frecuentes los quistes de milium y siempre hay distrofia ungueal. Sobrevienen
disfagia y lesiones bucales que dificultan la alimentacion. En los dientes hay
hipoplasia del esmalte, erupcion retrasada, desprendimiento precoz vy
deformaciones. Se observa retraso del crecimiento y desnutricion. Hay ataque a
las mucosas ocular, nasal, anal y de las vias urinarias, asi como trastornos

psiquicos. Debido a sus complicaciones su morbilidad es alta.

En la forma adquirida no hay antecedentes familiares; aparecen en la edad adulta
lesiones como en la forma distrofica dominante, con fragilidad cutanea, ampollas y
cicatrices acrales. Es dificil la distincion clinica, histologica y mediante
inmunofluorescencia (IF) entre esta forma y el penfigoide ampollar, lo que requiere

utilizar IF con técnica de escision de la piel (split skin).

Diagnéstico diferencial

Debido a la diversidad tan amplia que existe de enfermedades de la piel y tal vez a
la similitud de sus caracteristicas, Arenas (2004) menciona algunas enfermedades
con las cuales el dermatélogo o especialista pudiera confundirse al momento de
realizar el diagndstico de epidermolisis ampollar: porfiria eritropoyética,
eritrodermia ictiosiforme congénita ampollar, incontinetia pigmenti, mastocitosis,
acrodermatitis enteropatica, impétigo, sifilis prenatal, herpes simple o zoster,
varicela, penfigoides y dermatosis ampollares por medicamentos., pénfigo,

dermatitis herpetiforme, aplasia cutis.

Tanto su clasificacion como su diagndstico no siempre resultan faciles. La mayoria

de los diagndsticos mas precisos se basan en la combinacion de técnicas inmuno
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histolégicas: microscopia electronica, inmunofluorescencia directa y estudios con

anticuerpos monoclonales.

Complicaciones y Pronéstico

Dentro de las complicaciones a las que un paciente con epidermolisis ampollar
pudiera enfrentarse se encuentran: hiperpigmentacion residual, infecciones
agregadas, sindactilia, anquilosis, microstomia, estenosis esofagica, valvulopatia
(enfermedad cardiaca), queratitis (lesidén corneal), infecciones genitourinarias y

respiratorias, anemia.

En la forma distréfica recesiva, aparecen carcinomas de piel o mucosas alrededor

de los 30 afos de edad, y mas de 66% de los pacientes mueren por metastasis.

En cuanto al diagndstico para la forma simple es benigno y la mortalidad es baja;
ésta ultima es alta en las formas dermoliticas y hay minusvalidez. Las formas

graves son incompatibles con la vida (Arenas, 2004).

Tratamiento médico

No existe hasta el momento uno adecuado; se recomiendan medidas generales
como uso de materiales biosintéticos para proteccion de las lesiones activas y
reepitelizacion de éstas; evitacion de traumatismos, uso de ropa y calzado
adecuados, asi como de juguetes y muebles de material blando; en caso de
lesiones esofagicas, dieta blanda; prevencion de infecciones secundarias (Arenas,
2004).

En cuanto a ingesta de medicamentos algunos pacientes mejoran con vitamina E
(D-1-alfatocoferol), 800 a 10 000 Ul/dia por via oral. También se recomiendan
diaminofenilsulfona, 50 a 100 mg/dia; fenitoina en la forma distréfica recesiva, en
adultos 100 mg tres veces al dia y en nifios 30 mg dos a cuatro veces al dia
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(4mg/Kg.). Puede requerirse tratamiento quirurgico y fisioterapia. En ocasiones se

usan glucocorticoides, PUVA y retinoides (Arenas, 2004).

Es importante la asesoria genética para que se eviten los matrimonios
consanguineos; también lo son la prevencion y la rehabilitacion, dado que la

enfermedad casi siempre origina minusvalidez.

La informacion que se obtiene por técnicas genéticas puede emplearse en el
diagnostico prenatal y, en un futuro, en la terapia genética. Se ha tenido
experiencia favorable en las formas de unién y distréficas, con la combinacién de
inmunohistoquimica y ultraestructura en la biopsia fetal. Instituciones como
DEBRA ofrecen, en América y Europa, asesoria y asistencia para el diagndstico y

tratamiento.

Tratamiento psicoloégico

Al igual que el tratamiento médico, no existe hasta el momento uno especifico,
algunos autores como Andreolli y otros (2002) solamente resaltan la importancia
de tratar las areas intelectual, afectiva y social de estas personas. Como también
lo hacen Fine y otros (2005) al reportar el impacto en las relaciones personales de
las familias con una persona con EB. Pero ninguno de los trabajos revisados hasta
el momento ofrece una alternativa de tratamiento eficaz para trabajar con estas

personas.

Este trabajo retomara la linea de Panconesi al ver de manera integral el
tratamiento de las enfermedades dermatolégicas, basandose en la teoria
transaccional de estrés, debido a que la EB siempre causa algun tipo de
manifestacion psicosomatica del estrés (o distrés) en el paciente, por ejemplo, la
conducta psicosocial que depende (en forma mas o menos dirigida y obvia) de la
presencia y curso de la enfermedad (Panconesi, 2005). EI modelo de Lazarus, asi

como sus elementos se explican brevemente en el siguiente apartado.
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Estrés y salud

En el estudio de la salud mental, el estrés se ha considerado el eje central en
algunos modelos que pretenden explicarla y causante del deterioro psicoldgico, ya
que en su ausencia no habria efectos negativos sobre el bienestar del individuo
(Sanchez y otros 2003). Actualmente no existe duda de que el estrés constituye un
importante factor de riesgo, tanto para la salud fisica como para la salud mental. El
estrés puede alterar o afectar la salud a través de diversas formas y mecanismos
(precipitando la ocurrencia de un trastorno, afectando el curso de una enfermedad,
generando nuevas fuentes de estrés, produciendo malestar fisico y psiquico,

reduciendo nuestro bienestar y calidad de vida, etc.) (Sandin, 1999).

Asimismo, el estrés puede inducir efectos directos e indirectos sobre la salud, los
efectos indirectos se refieren a los estilos de vida o respuestas de afrontamiento
nocivas, tales como fumar, usar drogas, hacer poco ejercicio, entre otros. Los
efectos directos son producto de los cambios neuroendocrinos, inmunolégicos o

emocionales (Sandin, 1999).

La manera de enfrentarnos a las situaciones estresantes es relevante para que el
sistema inmunolégico se vea afectado. Los estudios realizados ponen de
manifiesto que la utilizacion de estrategias de afrontamiento activas, es decir,
aquellas que estan orientadas o dirigidas a solucionar con todas sus fuerzas el
problema, estdn asociadas a un mejor bienestar fisico (Vifias, Caparrdos y
Massegu, 1999). Incluso, en aquellas personas que padecen una enfermedad
grave, al reconocer su existencia y afrontarla activamente, disminuye la ansiedad
causada por la tension que genera la enfermedad, proporcionando mayor calidad
de vida, y puede estar asociado a una mayor esperanza de vida (Fawzy y otros,
1993). Por el contrario, las estrategias centradas en las emociones o el escape,
parecen estar asociadas a un mayor malestar fisico (Scheier y Carver, 1993;
Unger y otros, 1998).
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Estrés

De acuerdo a la Asociacion Americana de Psicologia (APA), en 1998 el 43% de
los adultos sufrian estrés (Matey, 1998). Sin embargo, a pesar de que es un
fendbmeno ampliamente estudiado, no hay un acuerdo en su definicién, Sandin
(1995) considera que tal vez sea el término en psicologia sobre el que hay mas
ambiguedad y abuso. Sin pretender dar a continuacion una historia detallada

sobre el concepto, se incluye brevemente informacion pertinente al tema.

En 1932, W. Canon (en Taboada, 1998) fue el primero en utilizarlo aunque de
forma poco sistematica en un contexto de salud. Selye (1936, en Taboada, 1998),
considerado el padre del estrés, lo define como un conjunto de respuestas

fisiolégicas inespecificas a estimulos fisicos externos o internos.

Selye (1978, en Gutiérrez Garcia, 1998) proponia distinguir entre eustrés (buen
estrés) y distrés (mal estrés). Consideraba que ambos tenian las mismas
respuestas inespecificas, pero que el eustrés causaba menos dafo. Actualmente,
la aplicacion del término estrés se ha generalizado tanto en la investigacion como
en la vida cotidiana, refiriéndose a lo que Selye llamaba distrés; las reacciones
han sido ampliamente estudiadas, el estrés provoca activacion autondmica,
neuroendocrina, inmunitaria y conductual (Valdés y Flores, 1985).

Posteriormente a la definicion propuesta por Selye, se han presentado diferentes
enfoques y formulaciones del término estrés, pudiendo éste ser entendido como:
1) una respuesta del individuo (activacion simpatica, liberacion de catecolaminas o
cortisol, ansiedad, ira, etc. en este caso el estrés actia como variable
dependiente); 2) un fendmeno del entorno externo (estimulacion dolorosa, ruido,
discusiones, entre otros) en cuyo caso el estrés se considera variable
independiente y 3) una interaccién (transaccion) entre el individuo y el medio

(como proceso) (Sandin, 1999).
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Lazarus (2000) indica que es inapropiado definir el estrés psicolégico como
estimulo o suceso provocador (el estresor) o como respuesta o reaccion (reaccién
organica generada por el estresor). En estos casos resulta mas apropiado hablar,
de estrés psicosocial o fisiolégico. Sandin (1999) indica que el psicosocial se
refiere a los sucesos vitales (estresores) y el estrés fisiologico se refiere a una
perturbacion de la homeostasis. A continuacion se describen brevemente los 3
enfoques, para centrarse en el estrés psicologico, con la definicion transaccional

que es la que se retoma en el presente trabajo.

Estrés fisiologico

Selye identifico la respuesta del estrés como un conjunto de respuestas
fisiolégicas, fundamentalmente hormonales; concretamente, definié la respuesta
del estrés en términos de activacién del eje hipotalamo—-hipofisiario—adrenal, con
elevacion de la secrecion de corticoides (cortisol), y del eje simpatico-médulo-
suprarrenal, como reaccion a estimulos inespecificos (estresores). Si se mantiene
esta activacion, se produce el sindrome del estrés, en el cual pueden aparecer

ulceras en el estdbmago, entre otras manifestaciones (Sandin, 1995).

Siguiendo las fases del Sindrome General de Adaptacion de Selye, Leza (2005)
citando a diferentes autores, describe las reacciones del organismo en cada una
de ellas. En la primera fase (alarma) se produce un incremento rapido de la
concentracion plasmatica y encefalica de catecolaminas, una elevacién mas lenta
de los niveles de glucocorticoides también en plasma y cerebro, y una elevacion
muy rapida de los niveles extracelulares de aminoacidos excitadores en la mayoria
de las areas cerebrales; éstos cambios son esenciales para sobrevivir a la primera
fase del estrés, pero si perduran pueden causar efectos perjudiciales. El estrés
prolongado produce un nuevo equilibrio fisiolégico (fase de adaptacién) pero si es
muy intenso o persistente puede provocar dano organico o enfermedades debidas
a conductas inadaptadas, esto corresponde a la fase de agotamiento.
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Sandin (1999) indica que las reacciones del estrés en el organismo son
automaticas e implican cambios a nivel fisiolégico, emocional y conductual. Los
cambios fisioldégicos suponen una activacion del sistema nervioso simpatico e
inhibicion del sistema parasimpatico. Se producen cambios endocrinos
manifiestos, principalmente elevacién de catecolaminas, cortisol y endorfina beta,
es decir, hormonas que potencian la liberacion de energia, la analgesia, y la
intensificacion de las reacciones fisiolégicas de tipo catabdlico (consumo de
oxigeno, metabolismo, respiracion, frecuencia cardiaca, presion sanguinea, etc.),
conductuales (actuacion rapida en conductas abiertas, como correr, etc.),

emocionales (miedo, ira, etc.) y cognitivas (alerta, atencion, etc.).

Asimismo, durante la reaccidén de lucha-huida, y en paralelo a las respuestas de
activacién simpatica, se produce inhibicion de las funciones parasimpaticas, la
cual se traduce en cambios como inhibicion en los sistemas reproductor e
inmunoldgico, asi como en la conducta sexual. Estos cambios tienen una finalidad
adaptativa, ya que preparan al individuo para responder eficazmente ante las
demandas de amenaza o peligro que emanan del medio externo. Sin embargo,
cuando son producidas por el estrés, y se prolongan en el tiempo de manera
innecesaria, pueden llegar a constituir el estado habitual de la vida del individuo, lo

que puede convertirse en algo perturbador (Sandin, 1999).

Por otro lado, las hormonas cuya secrecion es inhibida durante el estrés
(andrégenos, estrogenos, insulina, etc.) son hormonas que promueven en el
organismo reacciones de tipo anabdlico (ejemplo: restaurador), por lo que, bajo
estados de estrés, el organismo posee una capacidad reducida para mantener y
reparar su adecuado funcionamiento, incrementando, asimismo, el riesgo de
enfermedad (Sandin, 1999).

En sintesis, en el estrés fisioldgico, el cuerpo viviente inicia procesos automaticos

dirigidos a mantener o restaurar el equilibrio interno (Lazarus, 2000).
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Estrés psicosocial

Segun Sandin (1999), el estrés psicosocial puede entenderse como una
subcategoria del estrés psicoldgico. No se refiere a un tipo de estrés diferente en
lo que respecta a sus connotaciones o manifestaciones (fisiolégicas, emocionales,
etc.), a lo que hace referencia es a una forma de estrés psicolégico asociado a
estresores de tipo psicosocial (sucesos vitales); la diferencia del estrés psicosocial
y el estrés ambiental es que el primero corresponde a estresores de tipo
interpersonal y actua sobre el individuo a través de procesos psicoldgicos;
mientras que el estrés ambiental es producto de estresores del ambiente y actua

sobre el individuo a través de procesos bioldégicos (ruido, contaminacion, etc.).

Estrés psicolégico

Lazarus y Folkman (1984) hacen una propuesta en la cual el estrés no es
considerado exclusivamente como un evento externo, del cual el sujeto es victima;
ellos definen el estrés psicolégico como una relacién particular entre el individuo y
su entorno que es evaluado por el propio sujeto como amenazante o desbordante

de sus recursos y, que pone en peligro su bienestar.

Esta definicion de estrés de Lazarus y Folkman se conoce como perspectiva
transaccional del estrés, de acuerdo a ella, para que se produzca una respuesta
de estrés debe haber condiciones tanto internas como externas y es la relacion
entre ellas, lo que genera su aparicion y caracteristicas individuales. Esto explica
porqué cada individuo puede responder de manera diferente ante un mismo
estimulo y segun su historia, experiencias y caracteristicas personales, tender a
diferentes interpretaciones y estilos de afrontamiento ante cada situacion
(Taboada, 1998).

Parte importante de la definicion transaccional, es la evaluacion que el sujeto hace
de la situacion; en otras palabras, no solo hay sobreactivacion biolégica del

organismo, sino que se hace una valoracion cognitiva, por lo tanto, el estrés es un
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proceso que involucra caracteristicas personales del individuo, la forma en que
éste evalua las posibles amenazas o estresores y los recursos personales de que

dispone para hacerles frente (Lazarus, 2000).

Por lo tanto, en la perspectiva transaccional de Lazarus y Folkman se tiene como
idea central el concepto de evaluacion cognitiva (appraisal). La evaluacion es
definida como el mediador cognitivo de la reacciones de estrés; es un proceso
universal mediante el cual las personas valoran constantemente la significacion de
lo que esta ocurriendo, relacionado con su bienestar personal. La teoria de
Lazarus distingue tres tipos de evaluacion: primaria, secundaria y reevaluacion
(Sandin, 1995).

La evaluacién primaria se produce en cada transaccion (o encuentro) con algun
tipo de demanda externa o interna y puede dar lugar a cuatro modalidades de
evaluacion: amenaza, dafno-pérdida, desafio o beneficio, esta ultima no induciria
reacciones de estrés. La evaluacién secundaria se refiere a la evaluacién de los
propios recursos para afrontar la situacidn. La reevaluacion implica la
retroalimentacion y permite que se produzcan correcciones sobre valoraciones
previas (Sandin, 1995).

Las formas de evaluar una situacién (en evaluacién primaria) dan lugar a la
clasificacion de 3 tipos de estrés psicologico: dano/pérdida, amenaza y desafio.
Esta clasificacion se remonta a 1966 (Lazarus, 2000), los tres tipos de estrés se

definiran posteriormente.

El modelo de Lazarus define el estrés como un sistema de procesos
interdependiente, incluida la evaluacion y el afrontamiento, que median en la
frecuencia, intensidad, duracion y tipo de las respuestas psicoldgicas y somaticas;
este modelo enfatiza el papel activo del individuo ante los procesos de estrés. En
este sentido el sujeto no solo decide que es estresante, mediante ciertos procesos

preceptivos; sino que ademas, una vez asumida la fuente de estrés personal,
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puede transformarla mediante estrategias de afrontamiento (Pefiacoba y Moreno,
1999).

Lazarus (2000) afirma que una persona presenta estrés solo si lo que sucede
impide o pone en peligro el compromiso de una meta importante y las intenciones
situacionales, o viola expectativas altamente valoradas. El grado de estrés esta
vinculado con el grado de intensidad de este compromiso y parcialmente con las
creencias y las expectativas que crean que pueden ser realizadas o violadas. La
definicion transaccional del estrés contempla las caracteristicas ambientales vy
personales y su importancia relativa; el significado transaccional (o relacional)
aporta la otra parte necesaria del proceso del estrés, basado en las valoraciones

subjetivas de la importancia personal de lo que esta sucediendo.

Modelo explicativo del estrés

Basado en el modelo de Lazarus y Folkman y en la propuesta de Sandin de un
Modelo Procesual, Gonzalez y Landero (2006a) presentan un modelo de estrés en
el que se considera su relacidn con las variables de interés para este estudio.

El modelo anterior indica que ante los estresores (diarios, recientes, cronicos o la
combinacion de estos), la persona puede o no percibir estrés dependiendo de la
valoracion que hace de sus recursos (ejemplo: autoestima y autoeficacia), la
valoracion del apoyo con que cuenta (ejemplo: apoyo social percibido) y de la
situacidon (como amenazante, de desafio o de dafio/perdida); ademas, se
considera que las variables sociodemograficas puedan ser un factor relacionado al
estrés percibido y a los sintomas psicosomaticos. Una vez que el sujeto percibe
algun nivel de estrés se pueden presentar respuestas a nivel emocional,
conductual (estrategias de afrontamiento) y fisiolégico (sintomas psicosomaticos
como: dolor de estdbmago, espalda, brazos, piernas, cabeza, pecho, vértigos, falta
de aire, estrefimiento, indigestién, etc.). Por ultimo, se plantean relaciones
directas de algunas variables con los sintomas psicosomaticos, que han sido

comprobadas por estudios empiricos (autoestima y estrés; apoyo social y estrés;
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depresion y sintomas; ansiedad y sintomas) (Gonzalez y Landero 2006a). El

modelo se presenta a continuacion.

4 N

Respuestas

Valn_racm_n' de la emocionales
situacion

Respuestas fisioldgicas

e Estrés . Sintomas
Valoracion de los » . e
< recursos propios > percibido psicosomaticos

Estresores

I Iy .
Yaloracian del Respuestas
i conductuales
apoyo ambiental
Variables
sociodemogyraficas

Figura 1: Modelo explicativo del estrés y los sintomas psicosomaticos (Gonzalez y Landero 2006a)

El presente estudio, se enfocara en la valoracion de la situacion, de los recursos
propios y del apoyo ambiental, ademas del estrés percibido. Dejando, para otra

etapa de la investigacion las respuestas del estrés.

A continuacién se explican los elementos del modelo de Gonzalez y Landero

(2006a) que se toman en este estudio.

Valoracion de los recursos propios: Autoestima / Autoeficacia

Sandin (1999) considera que las variables personales y sociales son moduladoras
del estrés; menciona entre estas variables la alexitimia, la afectividad, el apoyo
social y el estatus socioecondémico. Lazarus (2000) afirma que cuando la carga
ambiental excede substancialmente a los recursos de la persona, se produce una

relacion estresante; asimismo indica que en el estrés psicoldgico, la comparacion
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se produce entre el poder de la demandas ambientales para dafar, amenazar o
retar y los recursos de la persona para manejar estas demandas; si los recursos
de la persona son mayores, equivalentes o exceden a las demandas la persona se
enfrenta a una situacién carente de estrés, pudiendo presentarse aburrimiento o

tedio.

Se define autoestima como la evaluacion que hace la persona de si misma
(Branden, 2001; Paz, 1987, en Buela, Fernandez y Carrasco, 1997). Lila, Buelga y
Musitu (2006) indican que la autoestima, ademas de ser esencial para que el
individuo reconozca y afronto los estimulos estresantes, es un recurso
amortiguador del estrés. Se ha identificado que la alta autoestima se relaciona con
personas que se encuentran involucradas en vidas mas activas, con sentimientos
de control sobre las circunstancias, menos ansiosas y con mejores capacidades
para tolerar el estrés interno o externo, son menos sensibles a las criticas, suelen
tener mejor salud fisica, disfrutan de sus relaciones interpersonales y valoran su
independencia (Lundgren, 1978 en Lara, Verduzco, Acevedo y Cortés, 1993).
Landero y Gonzalez (2002) encontraron una relacion negativa (r= -.28; p<.01)
entre autoestima y estrés, en una muestra de amas de casa. Lo mismo detectaron
con una muestra incidental de 283 mujeres (r= -.46; p<.01) (Landero y Gonzalez,
2004).

Por otro lado, Lazarus (2000) considera que la autoeficacia es una de las
caracteristicas que ayudan a resistirse a los efectos perjudiciales del estrés.
Dentro de la teoria cognitivo social, Bandura (1977) concibe la autoeficacia como
la creencia en la propia capacidad para realizar un comportamiento determinado.
Por tanto, este concepto no hace referencia a los recursos de que dispone la
persona realmente, sino a como los valora (Fernandez-Abascal y Cano Vindel,
1995).

Bandura (1986) menciona que los juicios que un individuo realiza sobre su propia

capacidad son muy similares a los resultados especificos que se pueden observar
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y que esos juicios son una buena herramienta para predecir y explicar los
resultados conductuales, ya que son normalmente el tipo de juicios que el

individuo utiliza cuando se enfrenta a las tareas a realizar.

La valoracion de los recursos propios también repercute en la respuesta
emocional del individuo. Lazarus (2000) indica que el estrés es particularmente
poderoso cuando el individuo debe enfrentarse a demandas que no pueden ser
satisfechas facilmente. Asi, la ansiedad, que es una emocion propia del estrés, es
mas propensa a aparecer y a ser intensificada cuando la persona no confia, o
confia poco, en su propia capacidad para manejar el mundo con efectividad
(autoeficacia). Por otro lado, Greenberg et al. (1992, en Lazarus 2000) han

demostrado que la autoestima reduce la ansiedad ante un estresor.

Valoracion del apoyo ambiental: Apoyo social

Hay variedad de definiciones y perspectivas en el estudio del apoyo social. En
algunas de ellas se resaltan los aspectos estructurales de las redes sociales,
ofreciendo definiciones del mismo basadas en la existencia, cantidad vy
propiedades de las relaciones sociales que mantienen las personas; en otras se
subrayan los aspectos funcionales del apoyo social, centrandose en el tipo de
recursos aportados por los lazos sociales y las funciones que cumplen,
destacando diversas dimensiones o aspectos del mismo, como el apoyo

emocional, de estima y material (Barron, 1990a, en Barron, 1996).

Desde la perspectiva funcional, en la definicion de apoyo social se acentuan las
funciones que cumplen las relaciones sociales, enfatizando los aspectos
cualitativos del apoyo y los sistemas informales del mismo (Barron, 1990b, en
Barrén, 1996). Es importante distinguir, entre los recursos que se intercambian en
esas transacciones y las funciones que cumple el apoyo. Respecto a las funciones
que cumplen dichos intercambios, se destacan tres: la provision de apoyo

emocional, material e informacional.
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El apoyo social es un factor sociocultural relacionado con el estrés, que ademas
se ha identificado como una variable amortiguadora del mismo (Cohen, 1988;
Caballo et al., 2006). El punto de partida de los tedricos que defienden este efecto
amortiguador, se basa en la capacidad que podria tener el apoyo social para
disminuir la evaluacion de una situacion como estresante mediante la provision de
soluciones al problema, reduciendo la importancia con que se percibe la situacion,
disminuyendo la respuesta del sistema neuroendocrino y facilitando de esta
manera que la gente sea menos reactiva ante el estrés percibido (House, 1981).
La relacién directa del apoyo social con el estrés, ha sido demostrada en estudios
empiricos; Landero y Gonzalez (2004) encontraron una relacion negativa entre

ambas variables (r= -.516; p<.01).

Musitu, Buelga, Lila y Cava (2001) indican que la percepcion de apoyo es lo que
explica los efectos benéficos del apoyo social, enfatizando que la existencia de
relaciones no es suficiente para que tengan lugar los efectos positivos de dicho
apoyo, lo importante es la calidad y no la cantidad, la valoracion que realiza el
individuo del apoyo ambiental con que cuenta y esto es lo que pudiera estar

relacionado a la percepcion de estrés del individuo.

Calidad de Vida

Conocer la calidad de vida implica todas las areas del ser humano, incluyendo
aspectos fisicos, psicoldgicos, el contexto social y ambiental. Sin embargo, definir
el término calidad de vida ha resultado un tema complicado. Existe una gran
cantidad de definiciones del concepto, entre las que se encuentran las siguientes:
calidad de vida se refiere a la satisfaccion con la suerte de uno mismo en la vida y
sentido de satisfaccion con las propias experiencias del mundo (Schalock y
Bogale, 1990). Un sentimiento de satisfaccion personal que es mas que contento y
alegria pero menos que sentido o realizacion (Coulter, 1990). Un bienestar general

que es sindbnimo de satisfaccion general con la vida, felicidad, contento o éxito
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(Start y Goldsbury, 1990). La habilidad para adoptar un estilo de vida que satisface

los deseos y necesidades de uno mismo (Karen, Lambour y Greenspan, 1990).

En la actualidad, el estudio y la evaluacion de la calidad de vida se relaciona cada
vez mas con la salud, incorporando asi la percepcién del evaluado en estudios en
salud (Schwartzmann, 2003).

Es asi, que retomando el modelo de Gonzéalez y Landero (2006a) y evaluando
calidad de vida, se tomaran en cuenta estas variables para cumplir con los
objetivos marcados en este estudio para conocer el grado en que estas personas

se encuentran afectadas.
Las evidencias encontradas permitiran tener una base mas firme para trabajar con

las personas que padecen EA y plantear una propuesta de tratamiento efectiva y

capaz de disminuir la aparicion de estos sintomas.
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CAPITULO Il

METODO

El siguiente trabajo pretende describir el estado en el cual se encuentra una
persona con epidermolisis bullosa, asi como brindar a la fundacion DEBRA
informacion que permita brindar mejores estrategias de tratamiento a las personas

que pertenecen a ella.

Participantes

Los participantes forman parte del padron de pacientes registrados por la
Asociacion DEBRA México, quienes fueron invitados a participar de manera
voluntaria en este estudio. En esta invitacién se tomo6 en cuenta aproximadamente
40 hombres y mujeres de entre 14 y 60 afios de edad que tuvieran el diagndstico
de epidermdlisis ampollar. Se logré la participacion de 18 personas que cumplian

los criterios de inclusion.

Se incluyeron en el estudio todas aquellas personas que presentaban el
diagndstico de epidermdlisis ampollar en cualquiera de sus tipos: EB simple, EB
de union, EB distrofica y que cumplian con la edad requerida. Aquellas personas
que estuvieron por debajo o por encima de las edades marcadas no fueron

incluidas en el estudio.

Instrumentos

Las escalas con las que se evaluaron los aspectos psicolégicos incluidos en la
investigacion fueron seleccionadas considerando sus propiedades de confiabilidad y

validez; se describen a continuacion:
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a) Estrés

Se utilizé la Escala de Estrés Percibido de Cohen -PSS- (Cohen, Kamarak vy
Mermelstein, 1983). EI PSS consta de 14 reactivos con puntuaciéon de nunca —0— a
muy a menudo —4-. Invirtiéndose la puntuacién en los 7 items negativos. La mayor
puntuacion corresponde a mayor estrés percibido. De la version original del PSS en
inglés, existe un estudio realizado por Cohen y Williamson (1988) en una muestra
de 960 hombres y 1,427 mujeres de Estados Unidos, con una edad promedio de
42.8 anos (D.T. 17.2), utilizaron el Analisis Factorial Exploratorio, con analisis de
componentes principales y rotacién varimax, encontrando 2 factores que explicaban
en conjunto el 41.6% de la varianza. El alfa obtenido en dicho estudio fue de .75. El
PSS, mostré una buena consistencia interna (a=.67) en el estudio de Remor y
Carrobles (2001), sin embargo, al ser utilizado en poblacion mexicana el item 12 ha
mostrado mala ejecucion (Gonzalez y Landero 2006b), por lo que Gonzalez y
Landero (2007) propusieron una modificacion en la redaccion del item 12 y una
adaptacion de la escala para México, con la cual se confirma la estructura factorial
reportada por Cohen y Williamson, con estadisticos de bondad de ajuste adecuados
y consistencia interna evaluada con el coeficiente alfa de Cronbach de .83

(Gonzalez y Landero, 2007), esta version sera utilizada en el presente estudio.

b) Autoestima

Se utilizé la Escala de Autoestima de Rosenberg (EAR) (Rosenberg, 1989) que
tiene por objetivo evaluar el sentimiento de satisfaccion que una persona tiene
consigo misma. Este instrumento consta de 10 items generales que puntuan de 1 a
4 en una escala tipo likert, la mitad de ellos enunciados positivamente y la otra mitad
negativamente. El rango del cuestionario es de 10 a 40, con una puntuacion tanto
mayor cuanto mayor es la autoestima. La confiabilidad de consistencia interna
encontrada por Vazquez, Jiménez y Vazquez (2004) fue de .84, puntaje similar a los
referidos por otros estudios citados por dichos autores; asimismo, encontraron datos

de estabilidad temporal satisfactorios (r= .72 a los 2 meses y r= .74 al afio)
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c) Autoeficacia

La autoeficacia general se evalué con la adaptacion al espanol de la Escala de
Autoeficacia Generalizada (Jerusalem y Schwarzer, 1992) que consta de 10
reactivos con 4 opciones de respuesta, lo que brinda un puntaje que va de 10 a 40.
La consistencia interna de la escala en diferentes estudios ha alcanzado puntajes
de .79 a .93. Los estudios psicométricos de esta escala a nivel internacional
aparecen en el manual de Schwarzer (1993), donde se reporta un analisis factorial
confirmatorio donde se detectd que la escala es de caracter unidimensional,
manteniéndose este resultado en todas las muestras empleadas; ademas, asoé
como confiabilidad test-retest. Estudios sobre la escala en 14 culturas pueden
consultarse en Schwarzer (1999). La version en espafol (en Costa Rica) obtuvo un
alfa de Cronbach de .81, en el analisis factorial reflejé un solo factor que explicaba
el 39% de la varianza y en el analisis factorial reflejo un solo factor que explicaba el
39% de la varianza y en el analisis factorial confirmatorio los estadisticos de ajuste

fueron adecuados (Bassler y Schwarzer, 1996).

d) Apoyo social

Se utilizd el cuestionario Duke-UNC modificado y validado por Broadhead,
Gehlbach, Degruy y Lardelli (1998) y que evalua el apoyo percibido cuenta con 11
items, agrupados segun el estudio de Bellon, Delgado, Luna y Lardelli (1996) en
dos factores que explican el 60.9% de la varianza: apoyo confidencial (posibilidad
de contar con personas para comunicarse) y apoyo afectivo (demostraciones de
amor, carifio y empatia); la escala de respuestas es likert con puntuaciones del 1 al
5; el alfa de Cronbach en ese estudio fue de .90 con la escala completa, de .88 para

la subescala de apoyo confidencial y de .79 para el apoyo afectivo.

e) Calidad de vida

Para esta medicién se aplico el cuestionario Dermatology Life Quality Index—DLQI
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(Finlay y Khan, 1994) version al espafiol (publicado en la pagina web...) que evalua
el impacto en la vida de las personas con enfermedades de la piel. Es un
cuestionario autoaplicado que cuenta con 10 items cuyas alternativas de respuesta
van desde Nada, Un poco, Mucho y Muchisimo con su correspondiente puntuacion
0, 1, 2 y 3 respectivamente, la opcidon de respuesta Sin relacion se puntua con 0, lo
que permite un puntaje maximo de 30 y minimo de 0. A mayor puntuacion mayor

deterioro en la Calidad de Vida.

El cuestionario final tal y como se aplicé a los participantes puede verse

detalladamente en la seccidon de anexos.

Procedimiento

En una primera etapa, se buscé contactar, por medio de la Asociacion DEBRA en
Monterrey, a las personas que presentaban EB y que cumplieran con los criterios de

inclusion.

En la segunda etapa, se les pidié a todas las personas que hubieran accedido a
colaborar con el estudio, que respondieran el cuestionario de manera individual, en
presencia del investigador, quien resolvié las dudas que se presentaron durante el
proceso. En caso de que la persona no pudiera responder el cuestionario por
alguna limitante fisica (deformidad en las manos), el investigador realiz6 el

cuestionario de forma verbal, anotando él mismo las respuestas del sujeto.

Diseno utilizado

El estudio que se realizara corresponde a un disefio no-experimental, de tipo

descriptivo.
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Analisis de datos

Por tratarse de un estudio descriptivo, con muestreo no probabilistico y con una
muestra pequefa, se utilizaran pruebas estadisticas no-paramétricas. Se
realizaran pruebas de correlacion, donde se analice la edad (que equivale al
tiempo con la enfermedad) y su relacion con las variables afectadas: niveles de
estrés, autoestima, autoeficacia y apoyo social. Si se cuenta con suficientes
participantes de cada tipo de EB se realizaran analisis comparativos, utilizando

pruebas de comparacion de grupos

Aspectos éticos

Los sujetos invitados a participar voluntariamente en el estudio, firmaron un
consentimiento informado en el que se les explicaban los propdsitos de llevar a
cabo la investigacién, se enfatizd la confidencialidad absoluta de los datos
personales obtenidos de su situacion clinica, en caso de publicar los resultados en
algun foro o publicacion; asi como también el derecho a poder ser acreedor de
recibir informacion y atencion a sus inquietudes al respecto, asi como a negarse

colaborar en esta investigacion.
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CAPITULO IV

RESULTADOS

Descripcion de los participantes

Como primer punto en este capitulo se describen las caracteristicas de los sujetos.
Participaron en este estudio 12 mujeres y 6 hombres cuyas edades oscilaron entre
los 11 y 59, las frecuencias se describen en la Tabla 1. En cuanto al estado civil,
se reportan 13 personas solteras, 4 casadas y 1 persona divorciada. Solo el 50%
del total de las personas reportan estudiar actualmente y solo 7 personas reportan

contar con un trabajo remunerado.

De las 18 personas diagnosticadas con EB que participaron en el estudio 9
personas tienen el diagndstico de EB distrofica, 3 de EB simple, 1 EB de uniéony 5
reporta no saber qué tipo de EB padece. Sélo 5 personas reportan tener ademas

de la EB alguna otra enfermedad cronica.

Con respecto al estilo de vida, solo 7 personas reportan hacer algun tipo de
ejercicio regularmente, 9 personas reportan llevar algun tipo de dieta como
complemento a su tratamiento y 13 personas reportan ingerir algun tipo de
medicamento diariamente. Del total de personas entrevistadas 12 reportan haber

tenido una o mas de una intervencion quirurgica debido a su enfermedad.
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Tabla 1. Distribuciéon de frecuencias de edad.

Edad de los sujetos Frecuencia Porcentaje
11 2 11.1
13 3 16.7
14 3 16.7
19 1 5.6
23 1 5.6
24 1 5.6
32 1 5.6
33 1 5.6
35 1 5.6
38 1 5.6
47 1 5.6
49 1 5.6
59 1 5.6

Total 18 100.0

A continuacién se describen cada una de las variables del estudio con respecto a

los objetivos planteados.

Descripcion de las variables

De los datos obtenidos la media de estrés fue de 21.67 (DE = 6.54); de autoestima
33.17 (DE = 4.68); de apoyo social 49.28 (DE = 4.47) y de Autoeficacia 31.78 (DE

= 6.58). Las medianas obtenidas fueron de 23, 34, 49.5 y 33.5 respectivamente.

De acuerdo a los resultados de la prueba de Kolmogorov-Smirnov las variables
estrés, autoestima, apoyo social y autoeficacia muestran una distribucion que se
ajusta a la normalidad, sin embargo, considerando que la variable edad no se
ajusta a una distribucion normal y que ésta variable se utiliza en los siguientes
analisis, las pruebas estadisticas que se realizaron fueron no paramétricas. (Tabla
2)
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Tabla 2. Medidas de tendencia central de las variables.

Variable Mediana  Media ~ DE  1angodela K-S
escala

Edad 21.00 2567  14.99 11 - 59 226 ; p=.015
Estrés 23.00 2167  6.54 0-56 139 ; p=.200
Autoestima 34.00 3317  4.68 10 - 40 126 ; p=.200
Apoyo Social 49.50 49.28 447 11-55 142 ; p=.200
Autoeficacia 33.50 3178 6.58 10 - 40 180 ; p= 127
Calidad de Vida 6.5 694 468 0-30 133 ; p=.200

Para describir los datos correspondientes a cada uno de los objetivos de este
estudio se presenta en este apartado (Tabla 3), el analisis caso por caso donde se
muestra el puntaje individual obtenido de cada sujeto al analizar los datos para
cada variable. La columna Z indica los valores estandarizados para cada uno de
los puntajes, es decir, la distancia en desviaciones estandar con respecto a la

media.

Como podemos observar en la tabla 3, el sujeto 13, tiene 11 afnos y sus puntajes
para todas las variables estan cercanos al promedio del grupo (menos de una
desviacion estandar de distancia), mencionaremos en este apartado a los sujetos

cuyos puntajes tengan mas de una desviacién estandar de la media.

Por ejemplo, el puntaje de estrés del sujeto 2, se encuentra a dos desviaciones
estandar por debajo de la media, mientras que su autoestima estda a 1.25

desviaciones estandar por arriba de la media del grupo.
En contraparte, el nivel de estrés del sujeto 4 se encuentra a 1.58 desviaciones

estandar por arriba de la media del grupo y su autoestima a 1.96 desviaciones
estandar por debajo de la media.
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Estas diferencias significativas pudieran estar influidas por algunas caracteristicas
sociodemograficas particulares de cada sujeto como su edad, estado civil, estatus
socioecondmico, tipo de familia, lugar de residencia, etc. Se discutirdA mas

ampliamente sobre éstos aspectos en el siguiente capitulo.

Tabla 3. Punta'!e individual para cada variable.

Estrés Autoeficacia Apoyo social Autoestima
sujeto edad puntaje A puntaje 4 puntaje 4 puntaje 4
13 11 26 0.66 34 0.34 46 -0.73 36 0.61
18 11 23 0.20 24 -1.18 44 -1.18 29 -0.89
6 13 26 0.66 29 -0.42 41 -1.85 30 -0.68
7 13 23 0.20 37 0.79 52 0.61 34 0.18
9 13 28 0.97 14 -2.70 45 -0.96 33 -0.04
4 14 32 1.58 33 0.19 49 -0.06 24 -1.96
11 14 27 0.81 32 0.03 48 -0.29 34 0.18
17 14 25 0.51 26 -0.88 49 -0.06 32 -0.25
16 19 19 -0.41 26 -0.88 41 -1.85 30 -0.68
15 23 30 1.27 26 -0.88 49 -0.06 25 -1.74
14 24 15 -1.02 39 1.10 50 0.16 40 1.46
5 32 17 -0.71 37 0.79 55 1.28 39 1.25
2 33 8 -2.09 35 0.49 51 0.39 39 1.25
1 35 26 0.66 40 1.25 55 1.28 29 -0.89
10 38 19 -0.41 32 0.03 54 1.06 35 0.39
8 47 19 -0.41 37 0.79 50 0.16 34 0.18
3 49 12 -1.48 37 0.79 54 1.06 35 0.39
12 59 15 -1.02 34 0.34 54 1.06 39 1.25

* El valor Z indica el valor de cuantas desviaciones estandar de la media se encuentra el puntaje

de ese sujeto.
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Correlaciones

Otro de los objetivos de este estudio fue el de conocer si existia una relacién entre
las variables estudiadas y la edad de cada sujeto. Los resultados obtenidos se

describen a continuacion.

La correlacion entre estrés y la edad de los participantes fue negativa y
significativa (r= -.601; p=.008). En la Figura 2 se muestran graficamente los
puntajes obtenidos en la escala de estrés y las edades de cada sujeto donde
puede observarse como conforme avanza la edad del sujeto el estrés tiende a

disminuir, lo cual esta relacionado al tiempo que se tiene con la enfermedad.

—e— edad

70 - i
—=— estrés

60 -
50 -
40 A
30_/\\/
20 A
10 A

Figura 2. Correlacion entre estrés y edad de los participantes.

Con respecto al apoyo social, la correlacidén entre edad y esta variable fue positiva
y significativa (r=.737; p=.001). Estos datos demuestran que la correlacién es
fuerte y puede observarse en la Figura 3 la tendencia en la relacion entre ambas

variables.
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Figura 3. Correlacién entre apoyo social y la edad de los participantes.

Se encontré una correlacion positiva y significativa entre la variable autoeficacia y
la edad de cada sujeto (r=.520; p=.027), este resultado se muestra graficamente

en la Figura 4.

—&—edad
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Figura 4. Correlacion entre autoeficacia y edad de los participantes.

Sin embargo, con respecto a los puntajes de autoestima no se encontré una

correlacion significativa (r= .388 ; P=.111) con respecto a la edad. (Figura 5)
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Figura 5. Correlacion entre autoestima y la edad de los participantes.

Comparacion

La comparacién de puntajes obtenidos en las escalas de las personas con EB con
respecto a otros obtenidos en personas con otras enfermedades crénicas se
muestra claramente en la Tabla 4. Los analisis de estos resultados se discuten

ampliamente en el siguiente capitulo.

Tabla 4. Comparacién de puntajes con respecto a otras enfermedades.

Estrés Autoestima Apoyo Social Autoeficacia
Mediana  Media DE Mediana  Media DE Mediana  Media DE Mediana  Media DE
EB 23.00 217 6.54 34 33.17 468 495 4928 447 335 31.78 6.58
Diabetes - 381 14.35 - - - - - - - --- ---
Cardiopatia | 25.00 27.9 8.9 -
VIH 226 867 -

Fibromialgia | 31 30.3  9.91 28 284 639 35 346 1211 28 276 6.62
Cancer — 1755 672 -
Estudiantes | 21 219 407 36 350 437 48 462 818 33 327 482

Fuentes: Diabetes Lozano y Salazar (2006), Cardiopatia Canales (2009), VIH Remor y Carrobles (2001),
Fibromialgia Gonzalez, Landero Y Garcia-Campayo (2008), Estudiantes Gonzalez y Landero (2008).

En la tabla anterior no se incluyen los puntajes de calidad de vida debido a que el
instrumento utilizado esta dirigido exclusivamente a personas con afecciones

dermatoldgicas.
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Resultados de Calidad de Vida (DLQI)

Respecto a Calidad de Vida no se encontré ninguna correlacion significativa con
ninguna de las otras variables debido a la dispersion que existe entre los puntajes
obtenidos. En la Tabla 5, se muestran los datos obtenidos de todos los sujetos
agrupados de acuerdo a la clasificacion que la misma escala hace en base al

efecto que tiene la enfermedad en la vida de las personas.

Tabla 5. Clasificacion de resultados de acuerdo al efecto de la EB en la Calidad de Vida.

sujeto edad bLal Clasificacion
(puntaje total)
2 33 0 paciente
13 11 5
7 13 4
9 13 3 Poco efecto en la vida del
5 32 5 paciente
1 35 3
8 47 3
18 11 6
6 13 10
17 14 8 Efecto moderado en la vida del
15 23 8 paciente
14 24 8
3 49 7
4 14 13
16 19 15 Mucho efecto en la vida del
10 38 16 paciente
12 59 11

0-1= No afecta del todo a la vida del paciente

2-5= Poco efecto en la vida del paciente

6-10= Efecto moderado en la vida del paciente

11-20= Mucho efecto en la vida del paciente

21-30= Efecto extremadamente grande en la vida del paciente
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Los resultados obtenidos de la escala de Calidad de Vida permiten también
analizar las areas o dimensiones de la vida cotidiana mas afectadas por la
enfermedad. En |la Tabla 6 se muestran los puntajes maximos por sujeto en las

areas que la escala toma en cuenta.

Tabla 6. Resultados por sujeto de las Areas afectadas por la EB.

Sintomasy Actividades Trabajo y Relaciones
sentimientos diarias Ocio escuela personales Tratamiento

sujeto edad (maximo6) (maximo6) (maximo6) (maximo3) (maximo6) (maximo 3)

13 11 2 1 2 0 0 0
18 11 2 2 1 1 0 0
6 13 1 2 2 3 0 2
7 13 0 1 3 0 0 0
9 13 1 1 1 0 0 0
4 14 2 2 6 0 0 3
11 14 0 0 0 0 0 0
17 14 2 3 2 1 0 0
16 19 1 2 6 3 1 2
15 23 2 2 3 0 0 1
14 24 2 2 2 0 1 1
5 32 2 1 2 0 0 0

33 0 0 0 0 0 0
1 35 1 0 2 0 0 0
10 38 2 4 5 4 0 1

47 0 3 0 0 0 0

49 2 2 1 0 0 2
12 59 2 1 1 3 1 3
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CAPITULO V

DISCUSION Y CONCLUSIONES

Para finalizar este reporte de investigacién, se presentan en este capitulo la

discusion y conclusiones correspondientes a los objetivos planteados.

Uno de los propédsitos del estudio era identificar el grado en que estan afectadas
cada una de las variables incluidas en el estudio, en las personas con EB
evaluadas, este objetivo y el tercer objetivo planteado (Comparar el grado en que
se encuentran afectadas éstas variables con otras enfermedades cronicas) son
complementarios. Asi, segun los resultados presentados en el capitulo anterior,
los participantes del estudio mostraron nivel promedio de estrés similar al
observado en otros estudios. Por ejemplo, en una muestra de estudiantes
universitarios la media obtenida de estrés fue de 21.9 (Gonzalez y Landero,
2008b); al igual que en una muestra de personas con VIH la media que se registrd
fue de 22.6 (Remor y Carrobles, 2001).

Por el contrario, en una muestra de personas con fibromialgia se reportd una
media de 30.3 (Gonzalez, Landero y Garcia-Campayo, 2008) y en personas con
diabetes mellitus tipo 2 la media de estrés fue de 38.1 (Lazcano y Salazar, 2006),
estos puntajes son superiores comparados con los encontrados en personas con
EB; fueron evaluados con el PSS; lo que nos lleva a inferir que la muestra

evaluada en el presente estudio presenta niveles de estrés adecuados.

En el estudio de Gonzalez y Landero (2008) con estudiantes y en el de Gonzalez,
Landero y Garcia-Campayo (2008) con personas con fibromialgia, se utilizaron los
mismos instrumentos que en la presente investigacion, asi, es posible comparar

los resultados de las personas con EB y los puntajes obtenidos en los dos
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estudios mencionados. Los datos se muestran en la tabla 4 del capitulo anterior,
tanto en autoeficacia, como en autoestima, apoyo social y estrés, los puntajes de
las personas con EB son cercanos a los puntajes obtenidos en la muestra de
estudiantes, reportando mejores puntajes en todas las variables que las personas
con fibromialgia; lo que nos lleva a suponer que los participantes en el estudio se
han adaptado a su condicion y presentan niveles adecuados de calidad de vida;
esto se confirma con los resultados obtenidos en el DLQI, donde unicamente 4
sujetos alcanzan los puntajes para ser clasificados en la categoria de “mucho
efecto en la vida del paciente” y ninguno de los participantes llega a la categoria

mas alta de impacto en la calidad de vida.

Sin embargo, las personas reportaron sentir que su vida se veia mas afectada en
el area de actividades de ocio, debido al impedimento que la enfermedad por si
misma conlleva, hacer ejercicio, salir de paseo al campo, bailar, jugar pelota, son
solo algunas de las actividades que las personas que padecen EB no pueden
realizar como la mayoria. Para los mas jévenes esto pudiera resultar frustrante ya
que la actividad fisica es fundamental entre las personas de corta edad, a
diferencia de los adultos, en quienes el ritmo de vida se vuelve mas sedentario,
permitiéndose una mejor adaptacién buscando actividades recreativas de menor

impacto para su salud.

Otra de las dimensiones de la vida que se ve afectada en las personas con EB es
la de actividades cotidianas diarias. Parece ser que las exigencias en los cuidados
de las heridas obstaculizan o quitan tiempo que pudieran utilizar en otras

actividades.

A pesar de estos resultados, las dimensiones de trabajo y escuela, asi como las
relaciones personales, no parecen ser afectadas por la enfermedad segun el
cuestionario de calidad de vida. Esto pudiera deberse a que muchas de estas
personas no trabajan o estudian debido a las limitantes que su enfermedad les

provoca.
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Al ser una enfermedad congénita el tiempo que las personas con EB tienen con la
enfermedad es el mismo que su edad, asi, se realizaron correlaciones entre las
variables incluidas en el estudio y la edad, encontrando correlaciones positivas de
edad con apoyo social y autoeficacia (Figuras 3 y 4), mientras que la correlacion
con estrés fue negativa (Figura 2). Por su parte, no se encontré correlacion

significativa entre edad y autoestima (Figura 5).

Parece indicar que conforme pasa el tiempo las personas con EB van
adaptandose a las complicaciones que la vida les presenta. Las redes de apoyo
social son fundamentales, sobre todo en los primeros anos de vida, ya que es
cuando menos conciencia se tiene de los cuidados que su piel necesita. Los
padres de los nifios con EB deben ensefiarles a ellos y a las personas a su
alrededor de lo complicado que puede ser una lesion, de manera que toda la
atencion gira en torno al enfermo de EB. Con el paso del tiempo las redes sociales
se hacen mas solidas y el vinculo entre cuidador y enfermo esta cada vez mas
fuerte, pero también el enfermo con EB es capaz de realizar por si mismo las

curaciones de sus heridas.

Tanto la autoeficacia como el apoyo social parecen también influir en la
adaptacién a la enfermedad, es decir, el paso del tiempo permite a los sujetos
sentirse mas capaces y mas apoyados para solventar aquellas situaciones
amenazantes que se les presenten, lo cual pudiera explicar la correlaciéon negativa

entre el estrés y la edad.

La apariencia fisica pudiera ser el sintoma mas apreciable en estas personas, por
lo que la autoestima puede estar afectada en cualquier edad. Sin embargo se
encontr6 mucha disparidad en los datos, no se puede hacer una conclusion
precisa acerca de la percepcion general de la autoestima de los sujetos
cuestionados. Parece ser que a pesar de tener limitaciones, cicatrices,

deformidades, baja estatura, problemas en la dentadura o huellas bastante visibles
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de la enfermedad, las personas se mantienen positivas y con un animo elevado. A
los que se les puede ver mas retraidos es a los adolescentes por la importancia
propia de la edad que se le da a la imagen, pero parece ser que con el paso del
tiempo esta percepcion va disminuyendo. Seria conveniente evaluar no solamente
con un cuestionario de Autoestima, sino ademas incluir cuestionarios de
autopercepcion o imagen corporal como los utilizados en pacientes con cancer de
mama (Sebastian y cols., 2007) para realmente darnos cuenta si estas personas

se perciben diferente a causa de su enfermedad.

El hecho de pertenecer a la Asociacion DEBRA parece ser un factor que también
beneficia la percepcidon de estas variables. El convivir con mas personas con la
enfermedad y darse cuanta que no son los unicos que la padecen, los hace
sentirse menos solos. En ocasiones el impacto de los padres de un nifio con EB al
ver un adolescente o adulto con la enfermedad y darse cuenta de la complicidad
que el tiempo traera genera sentimientos de desesperanza, pero el apoyo y la
informacion que la Asociacion brinda a estas personas, aunado a los comentarios
de familiares y personas que tienen mas tiempo con la enfermedad hace que
estos sentimientos disminuyan, proporcionando consejos y recomendaciones para
solventar de mejor manera las vicisitudes que se les presenten y manejar mejor su

enfermedad.

Esta retroalimentacién permite mayor sentido de pertenencia y crea vinculos de
apoyo entre las familias, sin embargo seria interesante evaluar la percepciéon de
las personas que recién reciben el diagnostico, asi como el impacto en sus

familias.
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Se le solicita participar en un estudio de investigacion sobre variables relacionadas a
la salud. Se le pide que responda todas las preguntas siguiendo las instrucciones
especificas en cada grupo. Los datos seran analizados de manera grupal, por lo que
puede contestar sinceramente con la certeza de que los datos que puedan identificarle
seran tratados de manera confidencial.

V1. N° Encuesta (Para uso exclusivo del encuestador)

Escriba la respuesta en la linea:

V2. Edad: V3. Estado civil:

V4. Sexo: H M V5. Escolaridad (en afios, contando desde primero de
primaria)

V6. éEstudias actualmente? Si __ No v7. (Qué?

V8. ¢Trabajas (trabajo remunerado)? Si No

V9. ¢Cuantas horas a la semana trabajas (trabajo remunerado)?

V10. ¢éAdemas de Epidermolisis bulosa, padeces alguna enfermedad crénica? Si
No

v11l. ¢Cudl?

V12. ¢Haces ejercicio? Si No

V13. En caso de que hagas ejercicio ¢Cuantas horas a la semana?

V14. {Sigues alguna dieta como complemento al tratamiento que llevas? Si No

V15. éTomas algin medicamento? Si No

V16. éPara qué te recetaron el medicamento?
V17. ¢(Cudles son los efectos secundarios de ese medicamento? No se ¢Cuales?

V18. ¢Cual tipo de Epidermolisis bulosa padeces? (Marque al lado)
1) Simple
2) De unioén
3) Distrdfica
4) No sabe

V19. ¢Cuantas veces has sido intervenido quirdrgicamente a causa de tu enfermedad?

En el siguiente cuadro indique con quien vive (familia, amigos, etc.), su parentesco, edad y
Estado civil.
¢ QUIENES VIVEN EN LA CASA?
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.. (Padece Estado (Padece
Parentesco | Edad | Estado civil EB? Parentesco | Edad civil EB?
Padre Conyuge V20.
Madre 0 pareja V21.
Hermano ..
) Hijo (a) V22.
Hermano ..
) Hijo (a) V23.
Hermano ..
) Hijo (a) V24.
Otros: Otros:
El objetivo de este cuestionario consiste en determinar qué Sin
efecto ha tenido su problema de la piel en su vida Nada Un Much | Muchi relaci
DURANTE LA ULTIMA SEMANA. poco |o -simo N
Por favor marque una respuesta para cada pregunta
DLQ1. ¢ Ha sentido comezén, dolor o ardor en la piel o la
' . 1 2 3 4
ha tenido dolorida?
DLQ2. 4 Se ha sentido avergonzado/a o cohibido/a debido 1 2 3 4
a su piel?
DLQ3. ¢ Le ha molestado su condicion de la piel para hacer
i 1 2 3 4 0
las compras u ocuparse de la casa o el jardin?
DLQ4. ;Ha influido su condicidn de la piel en la eleccion de
1 2 3 4 0
la ropa que lleva?
DLQ5. ¢ Ha influido su condicién de la piel en alguna
) . : 1 2 3 4 0
actividad social o recreativa?
DLQ6. ¢Ha tenido dificultad para practicar deportes debido
L ) 1 2 3 4 0
a su condicion de la piel?
DLQY. ¢Le ha impedido su condicién de la piel trabajar o
. NO Si
estudiar?
Si la respuesta es "No", durante la ultima semana, ¢ cuanta
dificultad le ha ocasionado su condicién de la piel en el NADA UN POCO |MUCHO
trabajo o en sus estudios?
DLQ8. ¢ Su condicion de la piel le ha ocasionado
o ; X - 1 2 3 4 0
dificultades con su pareja, amigos cercanos o familiares?
DLQ9. ¢ Cuanta dificultad le ha ocasionado su condicion de
; . 1 2 3 4 0
la piel en su vida sexual?
DLQ10. ¢ Cuanta dificultad le ha ocasionado su tratamiento
de la piel, por ejemplo, ocupandole tiempo o ensuciandoo |1 2 3 4 0
desordenando su casa?
Marca la opcidn que mejor se adecue a tu situacion actual, teniendo en o
cuenta el ultimo mes. a 3| o
S| @3 S|c S
c (® 8> % E >4
S |0 530 c 5 > g9
Durante el tltimo mes: ZP g o g<pE g
E1. ¢ Con qué frecuencia has estado afectado (a) por algo que ha ocurrido o 11 |2 3 |4
inesperadamente?
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E2. ;Con qué frecuencia te has sentido incapaz de controlar las cosas
importantes de tu vida?

E3. ¢ Con qué frecuencia te has sentido nervioso (a) o estresado (a) (lleno
de tensién)?

E4. ; Con qué frecuencia has manejado con éxito los pequefos problemas
irritantes de la vida?

E5. ¢ Con qué frecuencia has sentido que has afrontado efectivamente los
cambios importantes que han estado ocurriendo en tu vida?

E6. ¢ Con qué frecuencia has estado seguro(a) sobre tu capacidad de
manejar tus problemas personales?

E7. ;Con qué frecuencia has sentido que las cosas te van bien?

E8. ¢ Con qué frecuencia has sentido que no podias afrontar todas las
cosas que tenias que hacer?

E9. ;Con qué frecuencia has podido controlar las dificultades de tu vida?

E10. ¢ Con qué frecuencia has sentido que tienes el control de todo?

E11. ¢ Con qué frecuencia has estado enfadada porque las cosas que te
han ocurrido estaban fuera de tu control?

E12. ¢ Con qué frecuencia has pensado sobre las cosas que no has
terminado (pendientes de hacer)?

E13. ¢ Con qué frecuencia has podido controlar la forma de pasar el tiempo
(organizar)?

E14. ; Con qué frecuencia has sentido que las dificultades se acumulan
tanto que no puedes superarlas?

Contesta lo siguiente marcando la opcién que consideres mas
adecuada Incorrecto

Apenas

Mas

Cierto

AG1.Puedo encontrar la manera de obtener lo que quiero 1
aunque alguien se me oponga.

AG2. Puedo resolver problemas dificiles si me esfuerzo lo 1
suficiente.

AG3. Me es facil persistir en lo que me he propuesto hasta 1
llegar a alcanzar mis metas.

AG4. Tengo confianza en que podria manejar eficazmente 1
acontecimientos inesperados.

AGS5. Gracias a mis cualidades y recursos puedo superar 1
situaciones imprevistas.

AG6. Cuando me encuentro en dificultades puedo permanecer
tranquilo(a) porque cuento con las habilidades necesarias para |1
manejar situaciones dificiles.

AG7. Venga lo que venga, por lo general soy capaz de 1
manejarlo.

AG8. Puedo resolver la mayoria de los problemas si me
esfuerzo lo necesario.

AG9. Si me encuentro en una situacién dificil, generalmente se
me ocurre qué debo hacer.

AG10. Al tener que hacer frente a un problema, generalmente
se me ocurren varias alternativas de como resolverlo.
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Contesta las siguientes frases marcando la
respuesta que consideres mas apropiada

Mucho
menos
de lo que

deseo

Menos
de lo
que

deseo

Ni
mucho
ni

poco

Casi
como

deseo

Tanto
como

deseo

AS1. Recibo visitas de mis amigos y familiares

AS2. Recibo ayuda en asuntos relacionados con mi
casa

AS3. Recibo elogios y reconocimientos cuando hago
bien mi trabajo

AS4. Cuento con personas que se preocupan de lo
que me sucede

AS5. Recibo amor y afecto

ASG6. Tengo la posibilidad de hablar con alguien de
mis problemas en el trabajo o en la casa

AS7. Tengo la posibilidad de hablar con alguien de
mis problemas personales y familiares

AS8. Tengo la posibilidad de hablar con alguien de
mis problemas econémicos

AS9. Recibo invitaciones para distraerme y salir con
ofras personas

AS10. Recibo consejos utiles cuando me ocurre
algun acontecimiento importante en mi vida

AS11. Recibo ayuda cuando estoy enfermo en la
cama

Contesta las siguientes frases marcando la
respuesta que consideres mas apropiada:

Muy en

En

De

AR1. Siento que soy una persona digna de aprecio,
al menos en igual medida que los demas.

AR2. Me inclino a pensar que, en conjunto soy un(a)
fracasado(a).

AR3. Creo que tengo varias cualidades buenas.

AR4. Puedo hacer cosas tan bien como la mayoria
de la gente.

N

w

N

ARS5. Creo que no tengo muchos motivos para
sentirme orgulloso(a) de mi.

ARG6. Tengo una actitud positiva hacia mi mismo(a).

ARY. En general estoy satisfecho(a) de mi mismo(a).

ARS8. Desearia valorarme mas.

AR9. A veces me siento verdaderamente inutil

AR10. A veces pienso que no sirvo para nada.

JEE N (S G [V ) [ N L

NININININIDN

WWW(Ww(w| w

IR

NOMBRE

TELEFONOS:

CORREO ELECTRONICO:
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Antes de entregar el cuestionario por favor revise que esté completamente
contestado...jjGRACIAS!!
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