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El objetivo del estudio fue evaluar la asociacion entre la Calidad de vida relacionada
con la salud (Health-related quality of life - HRQol) y las caracteristicas del paciente-
enfermedad dentro de una cohorte de personas con enfermedad pulmonar obstructiva
cronica (EPOC) asociada a déficit de alfa-1-antitripsina (DAAT).

Estudio observacional, retrospectivo y transversal realizado entre el 2008 y 2019 en
pacientes participantes de AlphaNet (organizacion de gestion de la salud sin fines de
lucro para personas con DAAT en los Estados Unidos a quienes se les prescribe terapia
aumentativa). Se excluyeron aquellos pacientes sin patologia respiratoria y los que habian
recibido un trasplante de pulmon.

Se midio la HRQoL utilizando el cuestionario genérico SF-36. Este cuestionario contiene
8 dominios que se sintetizan en 2, un componente fisico (PCS) y un componente mental
(MCS). La puntuacion de cada dominio varia de O a 100, y las puntuaciones mas altas
reflejan una mejor HRQoL. El SF-36 es un cuestionario auto-informados por el paciente,
disenado para cuantificar el estado de salud en la practica clinica y la investigacion y
validado en EPOC. Se recogieron también datos demograficos, de sintomas respiratorios
(disnea y expectoracion cronica), frecuencia de exacerbaciones y uso de oxigenoterapia
cronica de los pacientes incluidos.

Se incluyeron 4398 pacientes con EPOC por DAAT en terapia aumentativa. La edad media
fue 57,6 (DE=10,6) anos, el 454 % eran mujeresy los genotipos graves de DAAT (ZZ, ZNulo
o NuloNulo) fueron prevalentes (63 %). El 56,4 % experimentaron > 2 exacerbaciones en
el dltimo ano. La media de disnea medida con la escala modificada de Medical Research
Council (mMMRC) fue 2,4 (DE=13)yel 49,6 % detodos los participantestenian puntuaciones
de mMMRC de 30 4.

Respecto a la HRQolL medida con el cuestionario SF-36, la salud fisica en esta cohorte
fue notablemente mas baja que en la poblacion general de EE. UU., con una puntuacion
PCS media de 36,3 (DE = 9,8). Por el contrario, la salud mental fue comparable a la de
la poblacion general de EE. UU., con una puntuacion media de MCS de 512 (DE =10,8).
Ambas puntuacionesde loscomponentes resumidos, MCSy PCS, mostraron una relacion
negativa dosis-respuesta significativa con las puntuaciones de mMMRC, lo que refleja un
peor estado de salud con mayor disnea. Se objetivo la misma relacion negativa dosis-
respuesta con la frecuencia de exacerbaciones, el uso de oxigenoterapia y la presencia

de expectoracion cronica.
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Los participantes de mayor edad obtuvieron mejores puntuaciones en el SF-36 en todas
las subescalas, excepto en el funcionamiento fisico, que no fue diferente entre los grupos
de edad. No hubo diferencias en las puntuaciones de las subescalas fisicas 0 mentales
entre hombres y mujeres ni entre las diferentes variantes alélicas de DAAT. Respecto al
modelo de regresion multivariable, en el modelo ajustado, todas las variables excepto
el uso regular de oxigeno se asociaron significativamente con la puntuacion MCS. La
puntuacion PCS se asocio con la mMRC, la frecuencia de exacerbaciones, el uso regular
de oxigenoterapia y la tos productiva.

Como limitaciones, no se evaluo la funcion pulmonar nila depresion y ansiedad y pueden
haber limitado la interpretacion de los resultados y los datos utilizados en este estudio
son auto-informados por los participantes lo que puede inducir a error en algunos casos.

Como conclusiones: la salud fisica percibida por los pacientes se vio significativamente
afectada en esta cohorte con EPOC asociada a DAAT, mientras que el estado de salud
mental es comparable al de la poblacion general de EE. UU. Varios factores especificos
de la enfermedad se asocian con una peor HRQoL y deben tenerse en cuenta para
optimizar la calidad de vida de las personas que viven con DAAT.
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