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RESUMEN  

Los estudios sobre calidad de vida relacionada con salud (CVRS) en drepanocitosis 
son escasos y no existen instrumentos específicos en español para su evaluación. 
En este artículo se describe el desarrollo y validación del breve cuestionario 
específico sobre calidad de vida en drepanocitosis (CEB-S) que ha sido creado para 
evaluar la calidad de vida de pacientes con drepanocitosis a partir de la valoración 
que estos hacen de cuánto la enfermedad afecta la calidad de sus vidas. El 
desarrollo de este instrumento incluyó las fases: creación de preguntas, estudio 
piloto y estudio de campo. La versión preliminar estuvo formada por 33 preguntas 
cerradas tipo Likert que se aplicó a 20 hombres y 20 mujeres con drepanocitosis. 
De su análisis se obtuvo una segunda versión de 30 preguntas en 4 escalas que se 
aplicó a 104 pacientes. El análisis psicométrico incluyó: evaluación de confiabilidad, 
validez, sensibilidad, especificidad y eficiencia. Se determinó la confiabilidad del 
cuestionario en términos de consistencia interna por el índice de Crombach (área 
física 0,82; área social 0,82; área emocional 0,76; dolor 0,85 y total 0,92). En 69 
enfermos se obtuvo un fuerte criterio de validez convergente con el cuestionario de 
salud SF-36. Se demostró la validez discriminante del CEB-S, al comparar los 
resultados obtenidos por los pacientes con cualquier tipo de síntoma relacionado 
con la enfermedad, con los alcanzados por los asintomáticos y también con la 
estratificación de los enfermos según la gravedad de la anemia en el momento de 
su aplicación. Esta versión fue considerada como la definitiva.  

Palabras clave: calidad de vida, drepanocitosis.  
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ABSTRACT 
 
Studies related to quality of life (HRQOL) in sickle cell disease are scarce and there 
are no specific tools for assessment in Spanish. This article described the 
development and validation of a brief specific questionnaire on quality of life in 
sickle cell disease (CEB-S), which has been created to assess the quality of life in 
patients with sickle cell disease on the basis of their own assessment on how this 
disease affects their quality of life. The development of this instrument included 
stages: creation of questions, pilot study and field study. The draft consisted of 33 
Likert-type closed questions applied to 20 men and 20 women with sickle cell 
disease. After an analysis, a second 4-scale thirty question version was 
accomplished and then applied to 104 patients. Psychometric analysis included: 
evaluation of reliability, validity, sensitivity, specificity, and efficiency. The reliability 
of this questionnaire in terms of internal consistency by Cronbach index (physical 
area 0.82; social area 0.82; emotional area 0.76; pain 0.85 and total 0.92) was 
determined. Sixty nine patients yielded strong validity criterion consistent with the 
SF-36 health questionnaire. CEB-S discriminant validity was demonstrated, by 
comparing the results obtained in patients with any symptoms related to this 
disease, with those obtained in asymptomatic patients and with the stratification of 
patients according to the severity of anemia at the time of application. This version 
was considered final. 
 
Key words: quality of life, sickle cell disease.

 

 

   

INTRODUCCIÓN  

La drepanocitosis es la anemia hemolítica determinada genéticamente más 
frecuente en el mundo. La frecuencia del estado de portador AS es del 7 % y cada 
año nacen de 300 000-400 000 niños enfermos.1  

La forma más frecuente de drepanocitosis en Cuba es la anemia drepanocítica (AD) 
o hemoglobinopatía SS. Le siguen en frecuencia: la hemoglobinopatía SC (HbSC) y 
la S talasemia (S tal); esta última puede ser S0 tal o S+ tal. Se estima una 
incidencia de 4 000 enfermos distribuidos en todo el país, en especial en la capital y 
en las provincias surorientales.2  

Las manifestaciones clínicas más frecuentes son las crisis vasoclusivas dolorosas 
(CVOD) y el síndrome torácico agudo (STA). Otras manifestaciones son: la crisis 
aguda de secuestro esplénico, la crisis aplásica, el accidente vascular encefálico 
(AVE), la necrosis aséptica de la cabeza del fémur, la úlcera maleolar y la litiasis 
vesicular.1  

El desarrollo de la atención médica a los pacientes con drepanocitosis ha 
repercutido favorablemente en su salud y en la posibilidad de llevar una vida mucho 
más cercana a la de las personas sanas. La implantación del Programa Nacional de 
Atención al Paciente con Drepanocitosis en el siglo pasado, ha tenido una 
repercusión importante no solo en la sobrevida, sino en la calidad de vida de los 
pacientes cubanos con esta enfermedad. En la actualidad, al evaluar el estado de 
salud de una persona se contempla, además de su capacidad física, su contexto y 
su salud mental.3  
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El concepto calidad de vida relacionada con la salud (CVRS) surgió con el 
incremento de la esperanza de vida y de la prevalencia de las enfermedades 
crónicas. Es relativamente reciente, de un carácter complejo y controversial,4 puede 
variar con el tiempo y en una de sus acepciones más utilizadas se considera como 
la valoración que hacen las personas acerca de cuánto su salud afecta su bienestar 
físico, mental y social.5  

Los estudios realizados sobre CVRS en drepanocitosis han utilizado los cuestionarios 
genéricos SF-36 y el WHOQOL-BREF. Estos tipos de cuestionarios están referidos a 
aspectos generales de salud y son principalmente útiles para la comparación entre 
grupos de pacientes con diferentes enfermedades o con personas sanas, lo que 
brinda información que favorece una mejor toma de decisiones en cuanto a 
políticas de salud. Estos estudios han mostrado que las personas con drepanocitosis 
tienen peor CVRS que la población general.5-10  

Sin embargo, estos resultados sirven únicamente como punto de partida para 
lograr mejoras en la atención integral de estos pacientes. Es necesario un 
instrumento específicamente dirigido a la problemática de salud de estas personas, 
que aborde los aspectos que preocupan y son relevantes para ellos. Esta medida, 
además, podrá proporcionar información sensible sobre la valoración que tiene el 
paciente acerca de las modificaciones clínicas que le son significativas.  

Aunque algunos grupos de trabajo en Estados Unidos han desarrollado 
instrumentos específicos para medir CVRS en la drepanocitosis,11,12 no existe 
actualmente ningún instrumento específico en español validado para medir CVRS 
en adultos con esta enfermedad en Cuba.  

El objetivo de este trabajo fue crear un cuestionario específico y breve (CEB-S), 
para evaluar en estos pacientes cuánto consideran que su enfermedad afecta la 
calidad de vida y que sirva, por su brevedad, facilidad de comprensión y rápida 
calificación, para monitorear evolutivamente este aspecto en su atención integral.  

   

MÉTODOS  

Desarrollo del instrumento "Cuestionario específico breve de calidad  
de vida en drepanocitosis" (CEB-S)  

Fase 1. Obtención de ítems  

Se realizó un análisis de contenido a 53 entrevistas psicosociales hechas a pacientes 
adultos con drepanocitosis (33 con AD, 11 con HbSC, 4 con S0 tal y 5 S+ tal) y 5 
entrevistas a profundidad realizadas a expertos (médicos especialistas en 
hematología del Instituto de Hematología e Inmunología, IHI) vinculados todos por 
más de 20 años a la atención de personas que padecen esta enfermedad.  

Se determinaron todos los aspectos importantes relacionados con la vida de los 
pacientes que hubieran sido afectados por la enfermedad, incluida capacidad física, 
preocupaciones y temores personales, y trastornos en su funcionamiento social. 
Aquellos aspectos que mantenían elementos comunes fueron convertidos en 
categorías y estos, posteriormente, en 52 preguntas preliminares.  

Un panel de 10 especialistas en Hematología del IHI evaluó cada una de estas 
preguntas mediante un formulario estandarizado en cuanto a su: comprensión, 
importancia para medir la CVRS en personas con esta enfermedad, la necesidad de 
su presencia en el cuestionario y la sensibilidad para discriminar.  
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Para una primera versión fueron utilizadas aquellas preguntas en las que el 100 % 
de los expertos estuvieron de acuerdo en que debían incorporarse al cuestionario y 
que obtuvieran aprobación de, al menos, el 80 % de ellos en los otros parámetros 
evaluados.  

Luego del procesamiento de estos ítems iniciales, se obtuvo una versión preliminar 
del cuestionario con 33 preguntas cerradas tipo Likert, todas con 4 alternativas de 
respuestas, a las que se les agregó una pregunta exploratoria abierta, para que, en 
un estudio piloto, los pacientes pudieran sugerir algún otro aspecto relacionado con 
su enfermedad que considerasen que afecta la calidad de sus vidas y que no se 
hubiera contemplado.  

 
Fase 2. Estudio piloto  

Esta versión preliminar fue aplicada a modo de prueba, a 40 pacientes adultos, 20 
hombres y 20 mujeres (25 con AD, 9 con HbSC, 2 con S0 tal y 4 S+ tal) atendidos 
en el IHI, con una media de edad de 35,3 años. La aplicación se realizó de forma 
individual mientras los pacientes se encontraban en la sala de espera de la consulta 
periódica a la que asisten en la institución. Previo consentimiento informado escrito, 
se les suministro una versión impresa del cuestionario y se les instruyó en la forma 
de responder.  

Se obtuvo, además, una evaluación del cuestionario por los pacientes en cuanto a 
la facilidad para responderlo y dando su aceptación a las preguntas o no haciéndolo.  

Se realizó un análisis estadístico preliminar a los datos obtenidos de la aplicación de 
esta versión que incluyó: índice de Crombach, distribución de frecuencia para las 
alternativas de respuestas y la obtención de la matriz de correlaciones.  

 
Fase 3. Prueba de campo  

Como resultado del análisis realizado en este estudio piloto se obtuvo una segunda 
versión de 30 preguntas cerradas. Esta versión se aplicó a 104 pacientes (35 hombres 
y 69 mujeres) en el mismo lugar y en las mismas condiciones en que se hizo el 
estudio piloto, para probar el funcionamiento del cuestionario a una escala un poco 
mayor. La distribución de los pacientes estudiados en esta ocasión fue: 66 con AD 
(63 %), 22 con HbSC (21,4 %), 9 con S tal.  

Para su calificación y análisis se agruparon las preguntas por su contenido en 3 
escalas principales: física, social y emocional. Otra escala formada solo por 3 
preguntas referidas al dolor (y que forman parte a su vez de las 3 escalas 
anteriores) se cuantifica para obtener criterio sobre este parámetro que resulta 
fundamental en la drepanocitosis. Para cada escala las preguntas se codificaron, se 
agregaron y se transformaron en una escala que tenía un recorrido desde 0 hasta 
100 (tabla 1).  

La codificación consistió en transformar los valores de cada opción de respuesta 
para que siguieran el mismo sentido. La agregación consistió en la suma de los 
valores codificados de todas las respuestas de los ítems de una escala, y la 
transformación en la división de este valor por el valor total posible y posterior 
multiplicación por 100, con las puntuaciones mayores indicando una valoración de 
mejor calidad de vida relacionada con la salud, al considerar una menor afectación 
a causa de su enfermedad. 
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Se controlaron las variables: edad, escolaridad, valor de hemoglobina (Hb) 
realizada el mismo día de la aplicación del cuestionario y la presencia de síntomas 
de cualquier tipo relacionados con la enfermedad. Estos 3 últimos aspectos fueron 
obtenidos de las historias clínicas de los pacientes.  

 
Análisis de los datos  

Todo el análisis de los datos fue realizado con el programa SPSS versión 15.  
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Para aceptar, rechazar o modificar un ítem se utilizaron los siguientes criterios:  

- Si no era respondido por más del 10 % de los sujetos.  
- Si no discriminaba entre los pacientes (si más del 80 % responde en la misma categoría).  
- Si la correlación del ítem con el total del cuestionario no fue significativa (p > 0,05).  

 
El índice alfa de Crombach, que es un indicador de la confiabilidad del cuestionario, 
debe ser al menos de 0,70 (  0,70). Se pueden eliminar ítems de pobre valor 
para incrementar el índice de Crombach.  

- Si más del 10 % no comprendía un ítem específico y fue requerida una aclaración 
por parte del aplicador.  

 
Para la evaluación de las propiedades psicométricas se realizaron estudios de la 
confiabilidad y la validez del cuestionario en etapa de "prueba de campo."  

La confiabilidad del cuestionario fue determinada en términos de consistencia 
interna por el índice de Crombach (índice alfa). Para estudiar la validez del 
cuestionario se determinó la validez convergente y discriminante.  

Para evaluar la validez convergente se les aplicó paralelamente el cuestionario SF-36 
(en la misma visita al centro) a un subgrupo de estos pacientes que respondieron el 
CEB-S (n= 69). El SF-36 es un instrumento genérico para evaluar CVRS, muy 
utilizado internacionalmente, y consiste en 36 preguntas que se agrupan en 8 
dimensiones: funcionamiento físico, rol físico, dolor corporal, percepción de salud 
general, vitalidad, funcionamiento social,"rol emocional y salud mental.13,14 La 
obtención de altos valores implica una buena CVRS.  

Para estudiar la validez discriminante del instrumento CEB-S se realizaron 2 maniobras 
de análisis. En la primera se clasificaron los pacientes en 2 grupos, atendiendo a la 
presencia de síntomas o trastornos de cualquier tipo relacionados con la enfermedad o 
la ausencia e estos, en el momento de la aplicación del cuestionario (de acuerdo con la 
valoración médica realizada en esa ocasión) y se compararon los resultados obtenidos 
de sus respuestas. En la segunda, tras estratificar los pacientes según los valores de 
Hb determinados el día del estudio, fueron comparadas las puntuaciones alcanzadas 
por el 25 % de los que tenían los valores más altos ( 100 g/L) con el 25 % de los que 
tenían los valores más bajos ( 76 g/L).  

Se obtuvieron, además, criterios de sensibilidad, especificidad y eficiencia para este 
cuestionario, utilizando la estratificación mencionada según la presencia o ausencia 
de síntomas relativos a la enfermedad en el momento de la aplicación. La alta 
sensibilidad se refiere a que el sistema es capaz de identificar a las personas 
enfermas como tales y la alta especificidad significa que es capaz de distinguir a las 
personas sanas. Cuando estos indicadores son utilizados para evaluar la capacidad 
de pesquisa de un instrumento, se considera teóricamente que ambas deben tener 
valores del 100 %, es decir, que se identifican a todas las personas enfermas como 
enfermas y a todas las sanas como sanas, pero en realidad, para la mayoría de los 
autores valores de más del 70 % son aceptables para ambas medidas, aunque 
algunos recomiendan valores de más del 80 o 90 %.15 En este estudio estos 
indicadores fueron utilizados indirectamente como criterio de validez, asumiendo la 
presencia de síntomas asociada con una peor calidad de vida.  
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Para el análisis estadístico de los datos se utilizó el coeficiente de correlación de 
Pearson, índice de confiabilidad de Crombach y la prueba t de Student para la 
comparación de medias.  

 

RESULTADOS  

La edad media de los pacientes fue de 33,5 (17-70) años. El 2,9 % de ellos tenía 
menos de 6to. grado, el 23,1 % enseñanza media y el 74 %, 12 grado o más.  

 
Prueba piloto  

Ningún paciente sugirió incluir otro aspecto en el cuestionario. El 100 % de ellos mostró 
su aceptación y expresaron que todas las preguntas se respondían sin dificultad.  

De acuerdo con el análisis de las medidas de dispersión obtenidas en las respuestas 
de la primera versión, se decidió realizar precisiones de redacción sin cambio 
sustancial en 3 preguntas y modificación de alternativas de respuestas en otras 2. 
En estos 5 ítems la frecuencia de respuestas asumió una concentración inadmisible 
para los parámetros propuestos, ya que más del 80 % de los pacientes respondió 
en la misma alternativa de respuestas.  

Se eliminó una pregunta por no ser significativa su relación con la puntuación total 
del instrumento (p> 0,05). (Esta fue: "En las últimas 4 sem, ¿ha podido cumplir 
todas las orientaciones y recomendaciones realizadas por su médico para la 
atención de su enfermedad?")  

Se eliminaron 2 preguntas de poco valor para incrementar el índice de Crombach, con 
lo que se redujo el número total de estas en el cuestionario. (Estas fueron: "¿Ha tenido 
dificultades con la concentración de la atención que le ha causado problemas en su 
desenvolvimiento social?" y "¿Se le olvidan cosas que necesita recordar?")  

 
Prueba de campo  

Confiabilidad  

Los índices de Crombach hallados en las subescalas y la escala total se encontraron 
todos por encima de 0,70, considerado aceptable, y se muestran en la tabla 2.  
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Validez  

Validez convergente 

  

Las correlaciones halladas entre las escalas del CEB-S y las del SF-36, aplicadas 
paralelamente en 69 pacientes (21 hombres y 48 mujeres), se muestran en la tabla 3.  
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Validez discriminante  

La comparación de los resultados obtenidos por los pacientes que presentaban 
cualquier tipo de síntoma relacionado con la enfermedad en el momento de 
responder el cuestionario, con los obtenidos por los que se hallaban asintomáticos, 
mostró valores significativamente más bajos en todas las escalas (tabla 4).  

 

 

La escala relacionada con el área física diferenció a los pacientes que tenían 
mayores cifras de Hb, de aquellos con anemia más grave, en los que se apreció una 
valoración de calidad de vida peor, como se muestra en la tabla 5.  

La sensibilidad, la especificidad y la eficiencia del cuestionario, obtenidas utilizando 
el criterio de la presencia o ausencia de cualquier tipo de síntomas relativos a la 
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enfermedad como condición que puede estar asociada con la valoración del 
paciente sobre su calidad de vida, se muestran en la tabla 6.  

 

   

DISCUSIÓN  

El CEB-S resultó un cuestionario corto y bien aceptado por los pacientes, que 
evalúa el criterio de los enfermos sobre la afectación que en la calidad de sus vidas 
produce la drepanocitosis. Por los resultados obtenidos en este trabajo 
consideramos la versión lograda, como la definitiva.  

El instrumento fue desarrollado en diferentes fases que incluyeron: entrevistas a 
profundidad, como técnica cualitativa de investigación, realizadas a expertos de 
salud (especialistas en hematología que trabajan en la actualidad con personas que 
padecen esta enfermedad y lo hacen desde hace más de 20 años); revisión de 
entrevistas psicosociales realizadas a pacientes; un estudio piloto en 40 enfermos 
para ajuste de las preguntas y evaluación del cuestionario; y la prueba de campo 
final con el estudio de propiedades psicométricas. Esto último reveló propiedades 
de validez y confiabilidad que consideramos excelentes y que deberán ser probadas 
en una muestra mayor que incluya otras zonas del país.  

Consideramos como un fuerte criterio de validez el que los resultados obtenidos por 
el CEB-S se correlacionaran con las escalas afines del SF-36 (uno de los 
cuestionarios más probados internacionalmente en las medidas de la CVRS). Si bien 
este instrumento (SF-36) no está validado en Cuba, hemos observado una alta 
similitud entre las notaciones medias obtenidas por un grupo de 175 personas 
cubanas de la población general y las normas reportadas para España y Estados 
Unidos, además de mostrar índices alfa de Crombach por encima de 0,70 en todas 
las subescalas en los resultados para ese grupo (resultados no publicados obtenidos 
por este autor, en un estudio preliminar de validación del SF-36 en drepanocitosis).  

Las correlaciones antes referidas entre las escalas del SF-36 y el CEB-S, se 
evidenciaron más elevadas en las mujeres. En los hombres no se observaron 
correlaciones significativas de las subescalas del CEB-S, con las escalas de salud 
general y vitalidad del SF-36. Esto pudiera estar relacionado con la resistencia a 
confesar la existencia de alguna debilidad en su desempeño y por lo tanto, estar 
asociado con una influencia cultural de género en nuestro medio, aunque también 
está el antecedente que otros autores han planteado mayor propensión a reportar 
problemas de salud en las mujeres que en los hombres.13  
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La no existencia de correlaciones significativas entre la subescala de salud general 
del SF-36 y las del CEB-S puede deberse a lo específico de este último, al estar 
dirigido directamente a la problemática de salud del paciente con drepanocitosis.  

Los resultados obtenidos de la comparación entre aquellos pacientes que 
presentaban síntomas de cualquier tipo relacionados con la enfermedad, con los 
que se encontraban asintomáticos en ese momento, muestran la excelente 
capacidad de discriminación del cuestionario, que abarca todas las subescalas 
incluida la escala total. Al estratificar los pacientes atendiendo al valor de la Hb en 
el momento del estudio, se comprobó en específico, la capacidad discriminatoria de 
la subescala "área física". Este parámetro hematológico, si bien es un importante 
indicador del estado del paciente, vigilado sistemáticamente en la atención 
periódica de estos enfermos, no produce per se una afectación en todo su 
desempeño.  

Es conocido que el cuadro clínico, variable en estas personas, que puede ir desde 
síntomas ligeros asociados con la anemia hemolítica crónica, hasta crisis dolorosas 
repetidas y daños severos en diferentes órganos, puede ser resultado de diversos 
mecanismos fisiopatológicos.16  

Si bien el CEB-S deberá ser evaluado en cuanto a su capacidad de detectar la 
variación de la sintomatología en un mismo paciente en el transcurso del tiempo 
para poder valorar su utilidad en el monitoreo de la evolución de la CVRS, los altos 
valores hallados en el análisis de la validez discriminante y los criterios obtenidos 
sobre su sensibilidad, especificidad y eficiencia, muestran que es un instrumento 
sensible a la presencia de síntomas de la enfermedad, lo que sugiere buenas 
propiedades en este sentido. Debe tenerse en cuenta que asumimos como válidos 
para este instrumento los valores superiores al 50 % en los criterios de 
sensibilidad, especificidad y eficiencia, debido a que CEB-S no constituye una 
prueba de pesquisa. A ello adicionamos que, a diferencia del resto de los 
instrumentos que pretenden medir CVRS, el CEB-S explora esta categoría teniendo 
en cuenta la opinión del paciente. Esta opinión se estructura bajo la mediación 
activa de múltiples variables, siendo la presencia o la falta de síntomas la 
representada en ese 50 %.  

En estos momentos se extiende su uso a otros centros en diferentes zonas del país 
para aumentar el conocimiento sobre sus propiedades psicométricas.  
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