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Resumen

Introduccion: disponer de informacién de calidad es esencial para conseguir
una mayor implicacion de los pacientes en los cuidados en salud y es un compo-
nente central de cualquier estrategia que pretenda mejorar la calidad de la
préctica clinica, fomentar la prevencién, mejorar el auto-cuidado, promover la
toma de decisiones compartida y el automanejo en las enfermedades crénicas.
Ademds, la informacion es esencial para ayudar a los pacientes a entender
sus problemas de salud y a convivir con ellos. En el caso de la sarcoidosis
existen pocos documentos de informacién para ciudadanos disponibles y
las necesidades de los pacientes a este respecto no han sido suficientemente
evaluadas. Sin embargo, parece crucial abordar estos temas fundamentalmente
debido al cardcter multisistémico de esta patologia y a su importante impacto
en la calidad de vida. Debido a ello, el presente proyecto pretende contribuir
al conocimiento de las principales demandas de informacién de los pacientes
con sarcoidosis, como primer paso para la elaboraciéon de un material para
pacientes basado en la evidencia. Este documento podria complementar
la informacion aportada por los profesionales y mejorar la atencion a los
pacientes con sarcoidosis.

Objetivos: el objetivo general de este trabajo fue la elaboracién de un docu-
mento de informacion para pacientes con sarcoidosis. Para lograr alcanzar este
objetivo general, se plantearon los siguientes objetivos especificos: analizar
la calidad de los documentos de informacion para pacientes con sarcoidosis
disponibles en el dmbito nacional e internacional, identificar las necesidades
de informacion en el proceso de atencion expresadas por los pacientes, revisar
la evidencia cientifica disponible y elaborar un documento de informacién
basado en la evidencia.

Métodos: el presente estudio se ha desarrollado en 4 fases. En la primera de
ellas se evalud la calidad de los materiales de informacién para pacientes
disponibles (mediante el instrumento DISCERN) y también se incluy6 la
perspectiva de los pacientes sobre los mismos. En la segunda fase se analizaron
las preguntas mas frecuentes realizadas en el foro de la Asociacion Nacional
de Enfermos de Sarcoidosis (ANES) y de forma paralela se llevé a cabo un
estudio cualitativo basado en grupos focales con la finalidad de conocer las
principales demandas de informacion. En la tercera fase se realizé una sintesis
de la evidencia basada en revisiones sisteméticas. Finalmente se elaboré y
disefi6 el material de informacidn, siguiendo los estdndares de calidad y las
recomendaciones metodoldgicas actuales para este tipo de documentos.
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Resultados: se localizaron 11 materiales de informacion para pacientes. Tras su
evaluacion se constaté que existen brechas de informacién en temas relevantes
y la metodologia seguida para su elaboracion fue de moderada-baja calidad
segtn el instrumento DISCERN. La valoracion de los pacientes en general
fue coincidente con las puntuaciones obtenidas empleando el DISCERN,
especificamente en relacion con la ausencia de informacién sobre las alter-
nativas terapéuticas y sobre el impacto en la calidad de vida. El andlisis de las
preguntas del foro y el estudio cualitativo han permitido constatar las princi-
pales necesidades de informacion de los pacientes con sarcoidosis. Algunas de
las demandas y sugerencias expresadas por los pacientes también coinciden
con las recomendaciones de las guias de elaboracion. Las principales necesi-
dades de informacidon estdn relacionadas con las causas y la caracterizacion
de la enfermedad, el manejo de sintomas, las alternativas terapéuticas y los
beneficios y riesgos asociados y recomendaciones précticas sobre estilo de
vida y autocuidado. También se han constatado problemas percibidos que
podrian indicar necesidades implicitas de informacion, en concreto en relacion
con la comunicacion con los profesionales, la forma en que los pacientes se
enfrentan a la sarcoidosis y los servicios sanitarios y los tratamientos. En
la fase de revision sistematica la evidencia de alta calidad sobre diferentes
aspectos del manejo clinico de la sarcoidosis fue limitada. En consecuencia, se
elabor6 el documento de informacion, garantizando a través de las diferentes
perspectivas del grupo de trabajo y los revisores externos que la informacion
presentada reflejase el estado actual del conocimiento cientifico y fuese lo
mas completa posible.

Conclusiones: diferentes factores como la expansion del rol de los pacientes
en la toma de decisiones y la complejidad del manejo clinico de la sarcoidosis,
requieren la puesta en marcha de estrategias que permitan la participacién
activa de los diferentes agentes implicados en las diferentes fases del proceso
asistencial y favorecer el autocuidado. En este sentido, la facilitacion activa
y la integracion en el proceso de atencion de materiales de informacion para
pacientes podria ser de gran ayuda para mejorar la préctica clinica de la
sarcoidosis. El documento elaborado pretende ser un recurso ttil tanto para
los pacientes y sus familiares, como para los profesionales implicados en su
manejo clinico, mediante la provision de informacién de calidad que permita
favorecer la comunicacion y la toma de decisiones.
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Summary

Introduction: Quality information is essential, not only to ensure greater
involvement by patients in health care, but also as a core component of any
strategy that seeks to enhance the quality of clinical practice, foster prevention,
improve self-care,and promote shared decision-making and self-management
in chronic diseases. Moreover, such information is vital in terms of helping
patients understand their health problems and how to live with them. In the
case of sarcoidosis, few information leaflets are available to the public, and
patients' needs in this respect have not been adequately assessed. Yet, it
would seem crucial for this aspect to be addressed, in the light of the disease's
multisystemic nature and the major impact it has on quality of life. Accordingly,
this study sought to ascertain the principal information needs of sarcoidosis
sufferers, as a first step towards drawing up evidence-based materials for such
patients. This document could thus complement information provided by
health professionals and improve the care of sarcoidosis patients.

Objectives: This study's overall objective was to draw up a patient information
booklet about sarcoidosis. To achieve this general goal, the following specific
goals were set, namely: to analyse the quality of sarcoidosis information
leaflets available to patients both nationally and internationally; to identify
health-care information needs; to systematically review the evidence available
and to draw up an evidence-based education material.

Methods: This study was conducted in 4 stages: assessment of the quality
of information materials available on the Internet (using the DISCERN
instrument) ; evaluation of information needs of people with sarcoidosis
through focus group and analysis of online postings in in the National
Association of Sarcoidosis Patients (Asociacion Nacional de Enfermos de
Sarcoidosis - ANES) website; evidence synthesis based on systematic reviews;
and design and production the material following quality standards and
methodological recommendations for these types of documents.

Results: A total of 11 patient information materials were located. Assessment
showed that there were information gaps in relevant topics and that the
quality of the methodology used to draw up the materials was rated by the
DISCERN instrument as low-to-medium. In general, patients' assessments
coincided with the DISCERN scores, specifically regarding the lack of
information about therapeutic alternatives and impact on quality of life.
Analysis of the discussion-forum questions and the qualitative study enabled
the main information needs of patients with sarcoidosis to be identified. Some
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of the demands and suggestions expressed by patients also coincided with
the methodological recommendations. The main information needs were
connected with the causes and characterisation of the disease, management
of symptoms, therapeutic alternatives and their related benefits/risks, and
practical recommendations about lifestyle and self-care. In addition, our study
identified perceived problems that might indicate implicit information needs,
specifically with respect to communication with health professionals, the way
in which patients face sarcoidosis, and health-care services and treatments.
In the systematic review phase, high-quality evidence supporting different
aspects of clinical management was limited. In consequence, the patient
information material was drawn up, having reference to the different views
expressed by the working group and external reviewers to ensure that the
information given would reflect the current state of scientific knowledge and
be as complete as possible.

Conclusions: Different factors, such as the expansion of the patient's role in
decision-making and the complexity of clinical management of sarcoidosis, call
for the implementation of strategies that will allow for the active participation
of the various agents involved in the different stages of the health-care process,
and will favour self-care. In this regard, active provision and integration of
patient information materials in the health-care process could be of great help
when it comes to improving clinical practice in sarcoidosis. This information
material seeks to be a useful resource, not only for patients and their relatives
but also for the health professionals involved in their clinical management,
by providing quality information that will serve to foster communication and
decision-making.
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Resumen en términos sencillos

Antecedentes

La sarcoidosis es una enfermedad compleja que en algunos casos tiende a
la cronicidad y por lo tanto requiere una implicacién activa de los pacientes
en el manejo de los sintomas. En otros casos se resuelve sin complicaciones
o permanece estable, pero aun en estos casos no se puede perder de vista la
importante repercusidon que tiene en los pacientes y la incertidumbre que
puede generar su diagndéstico. Debido a ello, los documentos de informacién
pueden ser ttiles para favorecer el autocuidado, aprender a convivir con la
enfermedad, mejorar la comunicacién con los profesionales y promover la
toma de decisiones. Sin embargo no existen muchos documentos disponibles
elaborados de forma rigurosa y tampoco se conoce con exactitud cudles son
las necesidades de informacién de los pacientes. Por ello, el objetivo de este
trabajo fue elaborar un documento de informacién para pacientes y familiares
que pueda contestar a las principales dudas sobre la sarcoidosis y su atencion
sanitaria y ayudar a entender mejor la enfermedad.

Caracteristicas

Este proyecto se ha desarrollado con una importante implicacion de profe-
sionales con experiencia en la elaboracién de materiales de informacién
para pacientes, profesionales sanitarios con experiencia en la sarcoidosis y
por pacientes. La participacién de la Asociacion Nacional de Enfermos con
Sarcoidosis (ANES) ha sido crucial y ha permitido perfilar cuéles eran las
principales dudas y/o lo temas relacionados con la sarcoidosis de mds interés.

Resultados principales

El documento elaborado incluye informacién sobre: la descripcion de la enfer-
medad, su diagndstico y tratamiento, los diferentes especialistas implicados,
seguimiento, prevencion de complicaciones, recomendaciones de hébitos de
vida saludable, sarcoidosis en situaciones especiales y otras fuentes de las que
obtener més informacion. También se ha incluido un glosario para una mejor
comprension del texto principal. Toda la informacién incluida estd basada en
resultados de estudios de calidad, aunque también se ha incorporado de una
manera central la vision de los pacientes y la opinidn de expertos.
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Conclusion

La informacién elaborada deberd ser empleada como complemento a la
aportada por los profesionales y en ningiin caso debiera sustituir su opinion.
Con su uso se pretende un mayor conocimiento de la enfermedad por parte
del paciente, asi como favorecer el necesario intercambio de opiniones con
los profesionales implicados en los cuidados y favorecer la toma de decisiones.
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1 Introduccion

1.1 La sarcoidosis

La sarcoidosis es una enfermedad multisistémica de etiologia desconocida
caracterizada por la formacién de granulomas en varios 6rganos, fundamen-
talmente a nivel pulmonar y en el sistema linfatico (1). La afectacion cutanea,
ocular, hepatica y gastrointestinal, renal, neuroldgica, cardiaca y reumatoldgica
también es relativamente frecuente (2,3). La presentacion y el curso clinico de
la sarcoidosis es variable y depende de factores epidemioldgicos, la duracion
de la enfermedad y los 6rganos afectados (1, 4), y podria cronificarse en al
menos un tercio de los casos (3).

Aunque los datos de incidencia y prevalencia son muy variables (2),
a nivel mundial su prevalencia se ha estimado entorno al 4,7- 64 por cada
100.000 y la incidencia en 1-35,5 por cada 100.000 habitantes por afo (1).
En Europa se ha estimado una prevalencia de 15/100.000 habitantes (5). En
Espaiia la tasa de incidencia anual acumulada es de 1,36 por 100.000 habitan-
tes (6). La enfermedad puede ocurrir tanto en hombres como en mujeres y el
principal pico de incidencia se sitia entre los 25-45 afios (1), aunque en Europa
y Japo6n se ha descrito un segundo pico en mujeres mayores de 50 afios (7, 8).

Aunque en las tltimas décadas se ha avanzado de forma considerable
en su conocimiento clinico, todavia existen areas con evidencia insuficiente.
Algunos estudios han sugerido que existen factores genéticos y ambientales
que contribuyen a la enfermedad, pero los mecanismos etiopatoldgicos se
desconocen (9, 10). Ademas se ha planteado la necesidad de investigar sobre
otros aspectos como la bisqueda de biomarcadores y el desarrollo de estra-
tegias diagndsticas y terapéuticas eficaces (1).

Algunos de los avances mads significativos en la comprension de la
enfermedad son el reconocimiento de su impacto en el estado de salud, asi
como la presencia de sintomas con gran interferencia en la calidad de vida
y el funcionamiento como la fatiga, el dolor o la disfuncién cognitiva (1,
11). Ademas, de la misma manera que en otras enfermedades complejas, la
presencia de sintomas depresivos y ansiedad es frecuente en esta patologia
(12,13).

Debido a todo ello y a que el diagnoéstico de sarcoidosis suele ser vivido
de forma amenazante por los pacientes, la aportacién de materiales de infor-
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macién basados en la evidencia podria ser una estrategia util para mejorar el
manejo clinico de esta patologia (2).

1.2 Laimportancia de la informacién para
pacientes basada en la evidencia

Disponer de informacién de calidad es esencial para conseguir una mayor
implicacion de los pacientes en los cuidados en salud y es un componente
esencial de cualquier estrategia que pretenda mejorar la calidad de la practica
clinica, fomentar la prevencion, mejorar el auto-cuidado, promover la toma
de decisiones compartida y el automanejo en las enfermedades crénicas.
Ademads, la informacion es esencial para ayudar a los pacientes a entender
sus problemas de salud y a convivir con ellos (14).

La informacion de calidad ha de contestar a las principales dudas de los
pacientes y estar basada en la evidencia (15). La informacién para pacientes
basada en la evidencia es un prerrequisito para la toma de decisiones infor-
mada y podria jugar un papel relevante como apoyo o refuerzo a la infor-
macioén aportada por los profesionales (16, 17). Debe ser informacion libre
de sesgos, que presente el estado actual del conocimiento e incorporar los
valores de los pacientes (16-18).

Aunque existen diferencias en las preferencias personales, entre grupos
de pacientes y en diferentes paises estudiados, la mayoria de los pacientes
demandan més informacién y una mayor implicacién en la toma de decisiones
(19, 20). Coulter et al. (21) llevaron a cabo un estudio cualitativo basado en
grupos focales en el que se sefialaron las principales razones de los pacientes
para demandar informacion de calidad. Entre ellas destacan: 1) entender la
situacidn, 2) tener una idea realista del prondstico, 3) resolver las principales
dudas y preocupaciones,4) obtener informacién sobre el proceso y los resulta-
dos mas probables a las diferentes pruebas y tratamientos, 5) mejorar el auto-
cuidado y 6) obtener informacion sobre los servicios y recursos disponibles.

Aunque la principal fuente de informacién para los pacientes suelen ser
los profesionales sanitarios, Internet y los documentos de informacion escrita
se sitian como importantes fuentes complementarias (14). La provision de
informacion en diferentes formatos (material escrito, audio, video o medios
interactivos) se ha asociado con un incremento de la satisfaccién con los
cuidados, del conocimiento y del recuerdo de los aspectos de interés (22-24).
En el caso concreto de la informacion escrita, en una revision sistematica
se puso de manifiesto que los métodos combinados de informacién oral y
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escrita se asocian a mejoras significativas en el conocimiento y la satisfaccion
(25). Otros estudios han sefialado un impacto positivo de los materiales de
informacion en variables relacionadas con habitos saludables y estado de
salud (26,27). Ademads la provision de informacion se ha propuesto como un
componente imprescindible en las estrategias para la mejora del bienestar,
especialmente en pacientes con menores conocimientos sobre la salud (14).
En cuanto al impacto en la utilizacién de los servicios y los costes existe menor
evidencia, aunque algunos resultados son prometedores sobre todo en el caso
concreto de las herramientas de toma de decisiones (28).

No obstante, diferentes estudios han puesto de manifiesto que muchos
de los materiales de informacién para pacientes disponibles presentan sesgos
relevantes: no cumplen los criterios de calidad, omiten aspectos centrales para
los propios pacientes o no incluyen la informacién suficiente para facilitar la
toma de decisiones compartida (29, 30). Ademas con frecuencia no se tienen
en cuenta las necesidades ni las expectativas de los pacientes, ni se incluye
su perspectiva en la elaboracion y evaluacion de la informacién (31). Otra
de las cuestiones que se deberia mejorar es la disponibilidad y diseminacion
de este tipo de informacién (32).

En el caso de la sarcoidosis existen pocos documentos de informacién
para ciudadanos disponibles y las necesidades de los pacientes a este respecto
no han sido suficientemente evaluadas. Sin embargo, parece crucial abordar
estos temas fundamentalmente debido al cardcter multisistémico de esta
patologia, su tendencia a la cronicidad y a su importante impacto en la calidad
de vida.

Debido a ello, el presente estudio pretende contribuir al conocimiento
de las principales demandas de informacién de los pacientes con sarcoidosis,
como primer paso para la elaboracion de un material para pacientes basado en
la evidencia. Este documento podria complementar la informacion aportada
por los profesionales y mejorar la atencion a los pacientes con sarcoidosis.
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2 Objetivos y descripcion
general del estudio

El objetivo general de este trabajo es la elaboracién de un documento de
informacidn para pacientes con sarcoidosis. Para lograr alcanzar este objetivo
general, se plantearon los siguientes objetivos especificos:

¢ Analizar la calidad de los documentos de informacién para pacientes
con sarcoidosis disponibles.

¢ Identificar las necesidades de informacién en el proceso de atencion
expresadas por los pacientes.

e Revisar la evidencia cientifica disponible.

e Diseflar y elaborar un documento de informacién basado en la
evidencia.

Para la consecucion de estos objetivos se han establecido 4 fases. En los
siguientes apartados se profundiza en diferentes aspectos relacionados con los
objetivos, la metodologia y los principales resultados de cada una de las fases.
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3 Busqueda y analisis de los
documentos disponibles
de informacion para
pacientes sobre sarcoidosis

3.1 Estrategia de busqueda y criterios de
seleccion

Con el objetivo de localizar los documentos disponibles de informacién para
pacientes con sarcoidosis se realizé una busqueda sistematica en Google y
Google Scholar, en diferentes recursos de informacién basada en la evidencia
(recursos MBE) que incluyen informacion para pacientes (Dynamed y
UpToDate) y en las paginas web de diferentes agencias de evaluacion e
instituciones productoras de documentos de informacién para pacientes en
el ambito nacional (Guiasalud, Escuela gallega de salud para ciudadanos-
SERGAS, Escuela de pacientes de la Junta de Andalucia, Universidad de
los pacientes) e internacional (Agency for Healthcare Research and Quality,
Otawa Hospital Research Institute, Institute for Clinical Systems Improvement,
Institut national de prévention et d'éducation pour la santé, National Institute
for Health and Clinical Excellence, Santé Canada, Scottish Intercollegiate
Guidelines Network).

La estrategia de busqueda combind los siguientes términos libres: sar-
coidos* e informacion para paciente* (sarcoidos*, patient* information*).

Un documentalista realiz6 esta bisqueda en marzo de 2014. Dos
investigadores seleccionaron aquellos documentos disefiados para informar
a los pacientes sobre diferentes aspectos de la patologia de interés, como su
caracterizacion, diagnostico y tratamiento y que ademas:

e Fueron realizadas en el 4mbito nacional o internacional (en inglés
o espanol).

e Realizados por autoridades sanitarias, organizaciones profesionales,
asociaciones o recursos comerciales.
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También se solicitd a la Asociacion Nacional de Enfermos de Sarcoidosis
(ANES) su colaboracion en la localizacion de documentos de informacion y,
aunque la busqueda se centré en paginas web, también se solicit6 a cualquier
folleto o documento escrito que pudiese ser de interés.

3.2 Materiales seleccionados

Mediante los métodos anteriormente descritos se seleccionaron inicialmente
11 documentos de informacién. Sin embargo tras un primer anélisis de los
mismos se excluyeron dos: uno por no incluir informacién sobre alternativas
terapéuticas y otro cuya audiencia diana eran profesionales. En el anexo A
se detalla el proceso de seleccion y los motivos de exclusion.

Finalmente todos los documentos seleccionados se detectaron a través de la
busqueda bibliografica, debido a que el tinico aportado por los pacientes se
excluyé por ser informacion dirigida a profesionales sanitarios. En la tabla
1 se describen algunas de sus caracteristicas y se proporcionan los enlaces.

Tabla 1: Materiales de informacion seleccionados para su evaluacion

Documento (enlace) Tipo de recurso Idioma
Journal of American Medical Association (JAMA) Pagina web Castellano
MedlinePlus Pagina web Castellano
NHS Choices Pagina web Inglés
Patient.co.uk Pagina web Inglés
Universidad de Maryland Pagina web Inglés
Webconsultas Pagina web Castellano
Dynamed Recurso MBE (“punto de atencion”) Inglés
UpToDate “The basics” Recursos MBE (“punto de atencion”)  Castellano
UpTodate “Beyond the basics” Recursos MBE (“punto de atencion”)  Inglés

En cuanto al origen de los documentos seleccionados 3 se realizaron
en EEUU (JAMA, Universidad Maryland, Medline Plus),2 en Reino Unido
(NHS y Patient.co.uk) y uno en Espafia (Webconsultas). En cuanto a la
informacion recogida en los recursos MBE, tanto en UpToDate como en
Dynamed, se llevd a cabo fundamentalmente en EEUU aunque incorporaron
especialistas en el grupo editorial del &mbito internacional.

La mayoria de los materiales revisados incluyeron informacién sobre la
descripcion y caracterizacion de la patologia y diferentes aspectos relacionados

26 INFORMES, ESTUDIOS E INVESTIGACION


http://www.jamanetwork.com/data/Journals/JAMA/9553/pdfpat012611.pdf
http://www.nlm.nih.gov/medlineplus/spanish/ency/article/000076.htm
http://www.nhs.uk/conditions/sarcoidosis/Pages/Introduction.aspx
http://www.patient.co.uk/health/sarcoidosis-leaflet
http://umm.edu/health/medical/altmed/condition/sarcoidosis
http://www.webconsultas.com/salud-al-dia/sarcoidosis/sarcoidosis-5666
https://dynamed.ebscohost.com/
http://www.uptodate.com/contents/search?search=sarcoidosis&sp=3&searchType=PLAIN_TEXT&source=USER_INPUT&searchControl=TOP_PULLDOWN&searchOffset=
http://www.uptodate.com/contents/sarcoidosis-beyond-the-basics

con el diagndstico y tratamiento. La extension en cada uno de los temas fue
variable, desde una breve descripcién a una explicacion en profundidad.
En cuanto a otros temas como los hédbitos de vida saludable, los aspectos
preventivos o el impacto de la sarcoidosis, se incluyeron con menor frecuencia
en los documentos evaluados. En la tabla 2 se incluye una breve descripcion
de cada uno de ellos.

Tabla 2: Descripcion de los materiales seleccionados

Documento/ referencia

bibliografica 2l

Hoja para el paciente derivada de una revision incluida en la revista
JAMA. Incluye la siguiente informacion: datos sobre sarcoidosis,
diagndstico y pruebas, tratamiento.

Journal of American Medical
Association (JAMA) (33)

Presenta informacion sobre: descripcién, causas, sintomas, pruebas,
MedlinePlus (34) tratamiento, prondstico, posibles complicaciones y cuando contactar
con un profesional sanitario.

. Incluye informacion sobre: sintomas de sarcoidosis, epidemiologia.

NHS Choices (35) Y& Intormacic . . ! P e
causas, diagnostico, tratamiento y estilo de vida.

. Incluye informacion sobre: caracterizaciéon de la sarcoidosis, evolucion,

Patient.co.uk (36) . h P ) -~ P
sintomas, diagndstico, tratamiento, seguimiento y prondstico.

Presenta informacion relacionada con la descripcion de la enfermedad,

signos y sintomas, causas, factores de riesgo, diagndstico, tratamiento,

cirugia y otros procedimientos, estilo de vida, nutricién, homeopatia,

embarazo, prondstico y complicaciones.

Universidad de Maryland (37)

Webconsultas (38) S/e centra ep Ios/siguientes aspectos: descripcion, causas, signos y
sintomas, diagnéstico y tratamiento.

Presenta informacion organizada en los siguientes apartados:

descripcion, tipos, epidemiologia, causas, patogénesis, factores de

riesgo, complicaciones, enfermedades asociadas, pruebas diagnosticas,

tratamientos, consultas y seguimiento, informacion adicional.

Dynamed (39)

" L Se divide en las siguientes secciones: descripcion, sintomas, pruebas,
RIEIEED 13 92865 ER0) tratamiento e impa?cto. ° °

Presenta informacion mas detallada sobre: descripcion, causas, factores
de riesgo, signos y sintomas, diagnéstico, tratamiento, otras terapias y
pronéstico.

UpToDate “Beyond the
basics”(41)

3.3 Calidad de los documentos de informacion
seleccionados

La evaluacion de la calidad de los documentos seleccionados se realizé

mediante dos métodos complementarios: evaluacion subjetiva por parte de

dos pacientes y evaluacion de la calidad metodolégica mediante el instru-
mento DISCERN (42).
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3.3.1 Evaluacion del contenido y la relevancia desde el punto de
vista de los pacientes

Para evaluar el contenido y relevancia desde el punto de vista de los pacientes
se solicitd la colaboracién de ANES y la designacion de dos pacientes
con sarcoidosis, cuya mision fue la de evaluar de forma independiente los
materiales de informacion seleccionados. Para ello se les pidié una lectura
en profundidad de cada uno de ellos y su valoraciéon. En concreto se pidio
que seleccionaran el mejor de los materiales desde su punto de vista y que
comentasen su apreciacion sobre los contenidos incluidos en los diferentes
documentos.

En la evaluacion participaron 2 mujeres de 46 y 53 afios, ambas con estudios
universitarios e importante implicacion en ANES. Cada paciente envié por
correo electrdnico a los investigadores su valoracion y posteriormente se
realiz6 un andlisis del texto libre.

En ambos casos, el mejor documento valorado globalmente y el consi-
derado mas relevante fue el realizado por el Patient.co.uk, aunque una de las
pacientes percibié un vocabulario excesivamente técnico.

En cuanto al contenido, globalmente se observo:

¢ Ausencia clara de informacion de sobre el impacto de la sarcoidosis
en la vida diaria y de recomendaciones relacionadas con hébitos de
vida saludables.

e Falta de claridad al describir los diferentes tratamientos disponibles,
en especial, diferentes aspectos relacionados con los corticoides.

e Deficiencias en cuanto a la informacion aportada sobre aspectos
preventivos, el estadiaje de la patologia, la sintomatologia y cues-
tiones relacionadas con el embarazo.

3.2.2 Evaluacion de la calidad metodolégica
Checklist de calidad: el instrumento DISCERN

Existen diferentes iniciativas a nivel internacional que han trabajado desde las
pasadas décadas en el desarrollo de propuestas metodoldgicas que permitan
mejorar la calidad y forma en la que se proporciona la informacion a los
pacientes/familiares/ciudadanos. Como parte de estas iniciativas se han desa-
rrollado diferentes checklist, entre los que destacan la guia King’s Fund (21), el
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instrumento DISCERN (42) o los criterios IPDAS (43), entre otros. Aunque
los criterios IPDAS (43) han sido considerados unos de los mas completos,
actualizados y basados en la evidencia (14), se orientan especificamente a la
evaluacion de herramientas de ayuda para la toma de decisiones compartida
sobre cribado o diferentes alternativas terapéuticas.

Debido a ello, y a que de forma breve permite cuantificar la calidad de
la informacidn, se seleccion6 el instrumento DISCERN (42).

El instrumento DISCERN ha demostrado ser una herramienta fiable
y vélida (44, 45) que consta de tres secciones: fiabilidad, calidad de la infor-
macidn sobre las opciones terapéuticas y calidad global. Esta disefiado para
su uso tanto por usuarios como por los autores de la informacion. En este
dltimo caso se plantea como un método de evaluacién o como una guia en
la elaboracion.

Segtn el instrumento DISCERN, un documento de calidad deberia (42):
e Tener unos objetivos explicitos y responder a ellos.
¢ Proporcionar informacién relevante.

e Hacer explicitas las fuentes y caracteristicas de la informacién
empleada.

e Presentar informacién basada en la evidencia y no sesgada.

e Enumerar fuentes adicionales de informacion.

e Explicar las dreas de incertidumbre.

e Explicar como funcionan los tratamientos, sus beneficios y riesgos.
e Describir que podria pasar en ausencia de tratamiento.

e Proveer informacion que pueda apoyar la toma de decisiones.

Para evaluar estas cuestiones plantea el uso de 16 items de respuesta tipo
Likert. Cada uno de los items se evalia en una escala de 5 puntos desde 1 (“no?
baja calidad) hasta 5 (“si’ alta calidad), de tal manera que una puntuacién
mayor de 75 representa la categoria de “muy alta calidad” y menor de 15
“muy baja” (42).

Cada documento de informacién para pacientes seleccionado fue revi-
sado por dos evaluadores independientemente, resolviendo las discrepancias
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significativas mediante la participacion de un tercer evaluador. En la medida
de lo posible se evaltio el documento en si, sin tener en cuenta las caracteristi-
cas del proveedor u otra informacién adicional no reflejada en el material de
informacién. Se calcularon las puntuaciones medias para cada item y seccion.

Resultados de la evaluacion individual de los materiales de
informacioén seleccionados

La puntuacién media en el instrumento DISCERN de los 9 materiales
evaluados fue de 32,18, con 7 de ellos con puntuaciones menores a 40. La
puntuacién total para cada documento fue: 27 para el JAMA, 25,5 para
MedlinePlus, 29 para el NHS Choices, 43,5 para el Patient.co.uk, 35 para el
de la Universidad de Maryland, 27 para Webconsultas, 36,5 para Dynamed,
27 para UpToDate “The basics” y 34 para UpToDate “Beyond the basics”

Enla tabla 3 se presentan los resultados medios por secciones y la puntuacion
total y en el anexo B se detallan las puntuaciones por item.

El grado de acuerdo entre los evaluadores fue alto (con ninguna dife-
rencia mayor de 3 puntos en ningiin caso, en una escala de 1 a 5). Ademas no
se encontraron diferencias significativas entre las puntuaciones medias por
secciones de cada uno de los dos evaluadores y en ningiin caso se requiri6 la
intervencién de un tercer evaluador.

30 INFORMES, ESTUDIOS E INVESTIGACION



‘08 Se ewixeuw [e}0} uoloeniund e| ‘pepijed JoAew uejussaidal sejje sew ssuoloenund se,
‘(pepljeo eye) G eisey (pepleo eleq) | apsep ‘sopund g ap pay I odi} Bjeoss eun us epeseq ugloenjund,

i . . zIe10}
e /2 G'9e /2 Ge S'ey 62 GGz /2 uoioemung
Gz z Gz 14 Gz 12 S'C 4 4 ieqolb
uoloelojep
. . . . . . . 5 5 5 : 5 . " 5 (69°0) ,seonnadessy
(98'0) 122 (¥9°0) LL°L (98°0) 122 (95°0) 82°L (60°1) £6°L (L' 62 (cs'0) g (2v'0) 98°L j T
(96'0) 2 (¥9'0) 29°L (66'0) 1E2 (28'0) 95°L L'1) 282 v ve'z (250 95°L (68°0) G2°L (es'0) o't \PEpIIge!]
«Saiseq
«Soiseq
o ayl. paweuAq  Se}nNsuodgap T An-oo sealoyd sn|daulp®
puoAag,, ” pepisienlun  jusned SHN s
ajegolrdn
a1eqgolrdn

(sisajuased asjua seoidl} SaUOIdRIASAP) NHIDSIA 0IUSUWINIISUI [9P SOUOIDIIS SIUIIJIP Se| Ud Seipawl sauoidenjund :¢ ejqel

31

INFORMACION PARA PACIENTES CON SARCOIDOSIS BASADA EN LA EVIDENCIA



Como se puede observar en la tabla, el documento que obtuvo mejor
puntuacion en fiabilidad, alternativas terapéuticas y valoracién global fue
el Patient.co.uk. El segundo documento con mejores puntuaciones fue el
realizado por la Universidad de Maryland, aunque la puntuacién sobre
alternativas terapéuticas puede considerarse baja (por debajo de dos, en una
escalade 1a5).

En relacién a la puntuacion por items (ver anexo B), cabe destacar que
ninguno de los documentos revisados incluyé informacién clara sobre los
objetivos, la evolucién sin tratamiento e impacto en la calidad de vida. Otras
cuestiones claramente deficitarias fueron la informacién sobre los beneficios
de cada tratamiento, la inclusién de la bibliografia empleada y fuentes adi-
cionales de informacidn.

Como conclusion, la valoracion de los pacientes en esta fase coincide en
algunos puntos la obtenida empleando el instrumento DISCERN, en concreto
en relacion con la ausencia de informacién sobre las alternativas terapéuticas
y sobre el impacto en la calidad de vida.

En general,los documentos disponibles son de calidad moderada-baja 'y
no se tiene constancia de que se haya incorporado la visiéon de los pacientes
en ninguno de ellos.
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4 Evaluacion de las necesidades
de informacion de los
pacientes con sarcoidosis

4.1. Objetivos

El objetivo general de este estudio fue evaluar las necesidades de informacion
explicitas e implicitas de los pacientes con sarcoidosis. Para ello se evaluaron
las principales preguntas que se plantean los pacientes y los principales
problemas percibidos relacionados tanto con la asistencia sanitaria como
con la comunicacién con los profesionales.

4.2. Métodos

Para dar respuesta a los objetivos planteados se disefié un estudio descriptivo
y exploratorio, en el que se plantearon dos estrategias complementarias: por
un lado la evaluacion de las principales demandas de informacién registradas
en el foro de pacientes de la pagina web de ANES vy, por otro, se realizé un
estudio basado en grupos focales.

4.2.1. Analisis cualitativo de las preguntas del foro de pacientes
Recogida de datos

La pdgina web de ANES dispone de un foro, que se puso en marcha en el afio
2012, en el que los pacientes pueden intercambiar impresiones o experiencias
y formular preguntas. En el momento de la recopilacion de las preguntas (abril
de 2014) estaban inscritas en el foro 268 personas, entre pacientes y familiares.

Analisis

Todas las conversaciones online del foro fueron revisadas para identificar
preguntas que pudiesen reflejar necesidades explicitas de informacion.

Para la identificacion de las preguntas explicitas planteadas en el foro, se cont6
con la colaboracion de 4 pacientes de la asociacion que, ademas de revisar
todos los post y recopilar las preguntas explicitas planteadas, las agruparon
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por temas. Estos 4 pacientes (3 mujeres y 1 hombre, con edades comprendidas
entre los 38 y 53 afios) pertenecian a la junta directiva de ANES, y eran de
diferentes Comunidades Auténomas (Cantabria, Castilla y Leén, Comunidad
de Madrid y Galicia). Dos de los pacientes tenian estudios universitarios y
otros dos un ciclo formativo de grado medio.

Posteriormente dos investigadores reanalizaron las preguntas a través
de un andlisis tematico, buscando patrones y cédigos emergentes de los datos.

4.2.2 Estudio de grupos focales

Con la finalidad de complementar la informacién obtenida tras el andlisis de
las preguntas del foro de pacientes y obtener informaciéon de primera mano
sobre las necesidades de informacion se disefié un estudio basado en grupos
focales. Se ha empleado una metodologia cualitativa fundamentada en la
técnica conversacional del grupo focal, debido a que posibilita la interaccion
y fomenta la discusion entre los participantes (46, 47).

Participantes:

La captacion de la muestra se realiz6 desde la Agencia de Evaluacion de
Tecnologias Sanitarias de Galicia (avalia-t) con la colaboracién de ANES.
Los participantes se seleccionaron mediante un muestreo intencional, con el
objetivo de disponer, en la medida de lo posible, de perspectivas y experiencias
suficientemente heterogéneas y que pudiesen reflejar la realidad objeto de
estudio. Para ello se seleccionaron pacientes con diagnostico de sarcoidosis
del &mbito nacional, con diferentes perfiles en relacion a las variables socio-
demograficas y clinicas. Se excluyeron menores de 18 afios y personas con
algun cargo directivo en la asociacioén de pacientes implicada (ANES).

En total participaron 6 mujeres y 2 hombres de edades comprendidas
entre los 41 y 57 afios (media= 49,12; DT= 6,36) procedentes de Andalucfa,
Comunidad de Madrid, Castilla y Leén y Galicia. En cuanto al nivel de estu-
dios, 2 pacientes tenian estudios primarios, 3 secundarios y 3 universitarios.
Sobre la ocupacion, 3 de los pacientes trabajaban, 3 estaban en paro, 1 era
ama de casa y 1 tenfa una incapacidad total.

Todos los participantes presentaron afectaciéon pulmonar, aunque solo
2 participantes de forma exclusiva, el resto presentaron también afectacion:
articular (n=5), hepatica (n=2), neurolédgica (n=2), dermatoldgica (n=2),
linfatica (n=1) y cardiaca (n=1).
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La mayoria de los participantes tenian sarcoidosis crénica (n=6). El afio
medio del diagnéstico fue el 2006 (rango 1999-2013) y el tratamiento mas
frecuente fueron los corticoides (n=6). Otros tratamientos empleados con
frecuencia por los participantes fueron los antiinflamatorios no esteroideos,
andlgésicos y antidepresivos.

Materiales:

Para hacer posible la posterior transcripcion y andlisis de la informacion, las
sesiones fueron grabadas en audio, con la debida aprobacion de los asistentes,
garantizando la confidencialidad de la informacion.

Como apoyo al discurso se utilizaron diferentes materiales (cartulinas,
fichas...) con los que se pretendié alcanzar una mayor implicacién de los
participantes y, al mismo tiempo, un mayor dinamismo de las sesiones. Se
utilizé también una pizarra en la que en diferentes momentos el moderador
realiz6 una puesta en comun de las opiniones mostradas, recogiendo asi las
ideas mas relevantes y fomentando la discusion y posterior consenso.

Procedimiento:

La sesion tuvo una duracion aproximada de 2 horas y media y fue moderada
por dos investigadores: uno en calidad de dinamizador del grupo y otro como
observador.

La dindmica grupal fue planteada en estructura de embudo, partiendo de los
temas mds globales, para ir profundizando paulatinamente en los aspectos mas
especificos o complejos. Al comienzo de la sesion el moderador realiz6é una
breve presentacion en la que ademads de exponer los objetivos de la reunién
y el procedimiento a seguir, se intentaba crear un ambiente distendido y
participativo, intentando atenuar las posibles diferencias socioeconémicas
y culturales y haciendo énfasis en que todas las opiniones y experiencias
resultaban igualmente vélidas.

Se siguid una guia de tépicos y se establecieron grandes bloques. Entre
los bloques se intercalaron tareas de “lapiz y papel” que permitieron un
andlisis més sistematico de los diferentes aspectos abordados.

Para finalizar, se reservé un espacio de tiempo para que cada partici-
pante pudiese afadir alguna consideracion de interés y que no hubiese sido
planteada con anterioridad.

Enlos anexos D y E se detallan la guia de tépicos y las tareas empleadas.
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Andlisis y triangulacién de datos:

Para intentar dotar de la mayor objetividad posible a los resultados alcanzados
se utilizo una doble estrategia de triangulacion: de datos y de investigadores.
Por un lado, junto al andlisis temético y la categorizacion de la informacion,
se incluyeron (como ya se ha mencionado) tareas individuales de “lapiz y
papel’;que sirviesen como complemento de la informacién verbal y atenuasen
posibles sesgos en el uso desigual de los turnos de palabra, asi como posibles
efectos de polarizacién, deseabilidad social y/o de liderazgo. Por otro lado, la
sesion fue moderada por dos investigadores, quienes transcribieron y cate-
gorizaron la informacién de forma independiente, dotando asi de validez
concurrente a las conclusiones establecidas.

Los resultados se acompafian con verbatims ilustrativos,como es habitual
en los estudios cualitativos.
4.2.3 Aspectos éticos

El estudio fue aprobado por el Comité Autonémico de Etica de la Investigacién
de Galicia (CAEI).

Una vez aportada la informacién sobre la finalidad y metodologia del
estudio y garantizada la confidencialidad y anonimidad de los datos recogidos,
se obtuvo el consentimiento informado de todos los participantes del grupo
focal.

4.3 Resultados

4.3.1 Analisis cualitativo de las preguntas del foro de pacientes

Se revisaron un total de 1200 post que contenian un total de 81 preguntas
explicitas (anexo C), que los pacientes organizaron inicialmente en las
siguientes categorias:

e Lasarcoidosis (n=38 preguntas).
e Sintomas, pruebas diagnésticas y tratamientos (n=18).
e Tratamiento con corticoides (n= 14).

¢ Discapacidad y entorno laboral (n=11).
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El reandlisis y codificacién posterior dio lugar a la lista final de temas
que se recogen en la tabla 4.

Tabla 4: Temas establecidos tras el analisis de las preguntas del foro.

Como se puede observar en la tabla 4, las preguntas se organizaron
nueve temas principales y 38 subtemas. Debido a que el objetivo principal
del documento para pacientes era el de resolver las principales dudas con

J
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respecto al manejo clinico de la sarcoidosis, algunas preguntas concretas sobre
minusvalias e incapacidad no fueron consideradas (ver anexo C).

4.3.2. Estudio de grupos focales

Las principales necesidades de informacion se han organizado en los siguientes
temas:

e Demandas explicitas de informacion.

e Necesidades implicitas de informacién: impacto de la sarcoidosis y
proceso asistencial y tratamiento.

¢ Problemas percibidos en la comunicacion.
Demandas explicitas de informacion

Las principales demandas de informacion planteadas por los pacientes estan
relacionadas con la caracterizacion, causas y prondstico de la enfermedad,
el manejo de sintomas, las alternativas terapéuticas y los beneficios y riesgos
asociados y recomendaciones practicas sobre autocuidado y estilo de vida.

“Yo no sé absolutamente nada, solo sé lo que es la sarcoidosis porque
la tengo.”

“Yo quiero saber lo que me pasa, y quiero saber qué consecuencias puede
tener para mi para irme preparando.”

“Yo llegué rota a casa de no saber lo que era la sarcoidosis...”

“Y si mi corazon estd sano ahora, pero lo que me preocupa de verdad
es: jhasta cuando?...”

“La evolucion estd ahi, vas empeorando... Pues estaria bien que te lo
explicaran, no sé muy bien de qué forma, pero que tu tengas la informacién
sobre tu proceso, aunque al principio pueda ser pesimista, después tendrds que
digerirlo...”

“Lo que te dicen es que te cuides... ;Qué pasa? Que cumples todas las
revisiones perfectamente, sigues las indicaciones y /si estds mal es culpa tuya? ...
Dicen que te cuides pero no cémo tienes que cuidarte...”

Especificamente en cuanto a la informacion sobre la enfermedad, el
tratamiento y el prondstico, los pacientes recalcan la necesidad de contar con
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informacion sobre las dreas donde existe mds evidencia y también donde no
la hay. A este respecto, se reconoce que en ocasiones existe cierta informacioén
que los pacientes demandan de la que no hay evidencia disponible, y por lo
tanto son dudas que los profesionales no pueden solucionar.

“Yo creo que no existe informacion que pueda consolarnos, porque no se
sabe, 0 sea mi preocupacion ahora mismo es como va a ser mi futuro porque
yo creo que cada vez voy a peor 'y como es una enfermedad de la que no se
sabe prdcticamente nada, no me la pueden dar tampoco, no es culpa del médico
que me estd atendiendo.”

“Dice mi neurologo que realmente no hay mucha informacion. No me
puede explicar mucho porque realmente no sabe.”

“Yo lo tengo muy asumido, que la enfermedad no se conoce, pero me
gustaria que me explicaran lo que se sabe, y lo que no...las luces y las sombras. ..
Si algo no se sabe, ;por qué no decir al paciente directamente que no se sabe?”

Aunque se acepta la idea de que la informacidn se presente de forma
secuencial y se adapte al momento del proceso y/ o a las demandas del propio
paciente, en general se plantea la necesidad de disponer de un conjunto
minimo de informacion. A este respecto, se sefiala la necesidad de disponer
de documentos para pacientes basados en la evidencia que deberian apor-
tarse desde el inicio del proceso. Este tipo de documentos podrian ser ttiles
tanto para los pacientes como para los allegados y se plantean como una
herramienta complementaria a la informacién aportada por los profesionales.

“Deberiamos tener acceso a informacion de calidad desde el minuto 1, que
no nos tengamos que poner a buscar informacion por nuestra cuenta... Bueno
independientemente de que tii lo vayas a buscar igual, tienes una informacion
institucional, basada en informacién cientifica que te resume como esta el
tema...”

Necesidades implicitas de informacién: impacto de la sarcoidosis,
proceso asistencial y tratamientos

Impacto de la sarcoidosis

Para la mayoria de los pacientes, la aparicion de la sarcoidosis supuso un
proceso de cambio y cierta ruptura en la actividad diaria y en las perspectivas
futuras. En general la sarcoidosis se vive como una enfermedad limitante
y con un fuerte impacto en todas las esferas. Entre los sintomas que mas
interfieren en el dia a dia se destacan la disnea, el dolor, los problemas del
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suefio y la fatiga, aunque también se hace referencia a la importancia de los
aspectos emocionales.

“Mi vida ha cambiado muchisimo desde que empezo todo, yo ahora no
puedo hacer muchas cosas... No puedo ni subir escaleras, ni hacer ningtin tipo
de esfuerzo...”

“El ritmo de vida y actividades que se realizaban, se cortan de golpe...”
“Me limita bastante: no puedo hacer nada, pero como soy muy inquieta
intento hacer cosas...”

“Mi preocupacion ahora mismo es como va a ser mi futuro y los miedos
a no poder hacer mi vida como yo la habia planeado...”

“A veces siento que no tengo vida, que necesito aire...”
“Ahora todo me supone un esfuerzo bastante grande....”

“Yo trabajo limpiando, y la verdad es como si un caldero de cansancio
te lo echaran encima...”

“Para mi, de lo peor de la enfermedad es el dolor que tengo en las arti-
culaciones, te duele todo el cuerpo...”

También se describen temores y preocupaciones relacionados con la pro-
gresion de la enfermedad, las limitaciones que esta puede llegar a suponer en
un futuro, y relacionados con los posibles efectos secundarios del tratamiento.

“Lo peor para mi de la sarcoidosis es la incertidumbre de no saber exac-
tamente cémo va a ir tu enfermedad, si te vas a recuperarte, se va a estancar o
a empeorar...”

“En muy poco tiempo, el cuerpo da un cambio muy brusco, por lo que
se puede llegar a aislarse del entorno. Muchos enfermos no aceptamos el gran
cambio fisico... Engordar muchos kilos, desarrollar giba y ver vello cubriendo
gran parte de tu cuerpo, incluida cara, no es algo muy agradable de ver ni de
soportar...”

La sarcoidosis tiene un gran impacto en el entorno familiar, las relaciones
sociales y el entorno laboral. Para los pacientes este impacto esta en cierta
medida influenciado por las limitaciones que produce la enfermedad en el
aspecto funcional.
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“Alternar con amigos, con tu pareja, cenas, pubs...es algo prohibido e
imposible para muchos de nosotros, lo que a veces supone discusiones con los
mismos o falta de comprension...”

“Yo a veces me tengo que hacer la fuerte y voy yo sola a la consulta,
porque sé que nadie de mi familia esta preparado para esto...”

“Cuando mi madre comprendio que estaba realmente enferma, entonces
si empezo a querer ayudarme en casa y a preocuparse...”

“Me limita mucho profesionalmente, antes trabajaba 13 horas diarias...
De ser un yupi, un “viva la vida” a de repente a decir: para, pon el freno...
Ahora tengo bajas laborales por una gripe, baja por no sé qué...”

Se pone de manifiesto la percepcion de una gran incomprension social
de lo que supone la sarcoidosis para los pacientes y su entorno mds cercano.
Esta incomprension puede generar cierto aislamiento con el entorno.

“A nivel familiar tengo mucha ayuda y a nivel social: me dicen que tengo
muy buena cara, que no me queje...Mi hija ya me dice: no des explicaciones,
si puedes hacer cosas y estar con la gente estds y si no puedes no, no tienes que
dar explicaciones a nadie...”

“Tengo suerte, mi marido me ayuda mucho...Y claro a mi por fuera
también me ves estupenda, pero por dentro estoy muy mal...La gente no
entiende que tengas que quedarte en casa, y eso te afecta animicamente, que
no se entienda que puedes estar mal...”

En las tablas 5 y 6 se recogen las observaciones realizadas por los par-
ticipantes en una tarea de ldpiz y papel donde se pedia que escribiesen el
significado de la sarcoidosis y su impacto en la calidad de vida.

Tabla 5: Significado de la sarcoidosis

Para mi, la sarcoidosis es...

“Un dolor continuo...”

“Cansancio, dolor, limitaciones en la vida cotidiana.”

“Un cambio negativo en la vida, aunque luego de alegras de que sea una enfermedad rara tratable...”
“Una condena que no me permite desarrollar la vida como quisiera.”

“Una explicacidn de todo lo que he ido padeciendo a lo largo de mi vida.”

“Una enfermedad autoinmune, que cuando esta activa es invalidante e incomprendida.”

“Un aviso que indica que hay que tomarse el cuidado del propio cuerpo y los sintomas que aparezcan
muy en serio.”

“Una losa que me cay6 encima y no me deja respirar, ni moverme, soy esclava de ella...”
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Tabla 6: Impacto de la sarcoidosis en la calidad de vida

Aspectos de la sarcoidosis que mas Limitaciones que la sarcoidosis impone
afectan al bienestar... en la vida diaria...

e Disnea e No poder asumir tareas cotidianas

e Dolor ¢ No poder responder adecuadamente en el

e Cansancio trabajo

e Estado de animo depresivo ¢ No poder hacer ejercicio fisico

¢ Movilidad reducida ¢ No poder prescindir del tratamiento habitual

e Trastornos del suefio ® Exigencia de vigilancia de la salud

L]

Déficits cognitivos: falta de concentracion,

menor agilidad mental.

Mayor gravedad de los procesos respiratorios

® Incomprension social y por parte de los
profesionales sanitarios

e Temor a la progresion de la enfermedad

e Falta de fuerza

e |mpacto en el funcionamiento familiar

Proceso asistencial y tratamiento

La percepcion de falta de informacioén se hace patente ya en las etapas iniciales
del proceso asistencial (periodo pre-diagnéstico y diagndstico). Algunos
pacientes viven este momento del proceso como especialmente critico en
cuanto a la falta de informacién, que en la mayoria de las ocasiones no
responde a las principales dudas sobre la patologia y las opciones terapéuticas.

El tiempo que transcurre hasta el diagnéstico definitivo se vive como un
proceso de gran angustia. Aunque pudiera parecer paraddjico, en la mayoria de
los casos el diagnéstico definitivo se vive como un “alivio’ puesto que cierra un
proceso inicial de gran incertidumbre y permite poder desarrollar estrategias
para afrontar la realidad. Sin embargo, tras este periodo de inicial alivio con
frecuencia aparece una segunda fase en la que surgen temores relacionados
con las consecuencias de la enfermedad.

“Me dijeron tienes sarcoidosis. Y sin explicarte nada, te vas a tu casa sin

“Para mi el diagndstico en ese sentido ha sido una liberacion: no es que
sea una vaga, es que tengo sarcoidosis...”

“Al principio pensar que es sarcoidosis y no cancer es un alivio, es después
cuando empiezas a darte cuenta de que es una enfermedad que no tiene cura...”

“Me dijeron: en el hombro no tiene nada, pero tienes algo en los pulmo-
nes.... Esa semana lo pasé fatal, no sabia si podia ser cancer, me hicieron varias
pruebas...Y al final el viernes supe que tenia sarcoidosis.”
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“Afios y aito pasaron hasta que me dijeron que tenia sarcoidosis... Es
verdad que no tenia sintomas muy graves, tenia disnea, taquicardias, pero....Y
fue una vez, antes de operarme en el preoperatorio que me vieron algo en el
pulmén y ya me mandaron al neumaologo.”

En cuanto a la fase de tratamiento, se caracteriza por ciertos temores y
dudas relacionados con la adecuacién de la decision sobre el tratamiento y los
efectos secundarios asociados. Algunos pacientes perciben descoordinacion y
falta de comunicacion entre los diferentes especialistas, que se traduce en un
déficit de comunicacidn con los pacientes. También se echa en falta un segui-
miento més estrecho de la enfermedad en determinados puntos del proceso,
que podria enfocarse a favorecer la resolucion de problemas concretos. Los
pacientes también plantean que deberia mejorarse el reconocimiento por
parte de los diferentes especialistas de algunos sintomas dificiles de cuantificar
como el dolor y la fatiga.

“El problema es que entre los médicos entre si no se hablan, no se trans-
miten nada..., la descoordinacion es total...”

“El médico te va a mirar siempre seguin su especialidad... Al final cada
uno tiene su parcelita, y falta que te vean como un paciente y no como a un
organo, que te valoren el conjunto...”

“Para mi lo mds importante y lo que a veces se echa mds en falta es el
seguimiento de la enfermedad.”

Problemas percibidos en la comunicacién

Aunque en general todos los pacientes recibieron cierta informacion, algunos
pacientes sefalan la ausencia de comunicacién efectiva entre los diferentes
profesionales implicados con los pacientes/familiares, entendida como la
capacidad de responder a las expectativas y necesidades de informacion.

Algunos de los motivos aportados que podrian explicar, al menos par-
cialmente, las deficiencias en la comunicacion son: la falta de tiempo en las
consultas, ausencia de relacién médico-paciente personalizada, inadecuacién
de la informacién aportada (por exceso o por defecto), habilidades de comu-
nicacion deficitarias de algunos profesionales, la baja frecuencia de citas en
el seguimiento y las barreras relacionadas con el propio paciente. En cuanto
a estas ultimas barreras, se reconoce que en muchos ocasiones los pacientes
no plantean de forma adecuada las principales dudas o necesidades.
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“Me pusieron mds corticoides y para nada en ningiin sitio me explicaron
las alternativas a los corticoides, ni en el primer brote ni en el segundo. Ellos
te dan una receta y listo...”

“Yo recomendaria que en las consultas uno preguntase lo que le surge
porque es importante no vivir con la duda, resolver todos los temas que nos
rondan por la cabeza sobre la enfermedad nos ayudaria a vivir mejor’

La mayor parte de los pacientes reconocen haber recurrido a la bisqueda
de informacion en Internet, aunque plantean que es dificil identificar la infor-
macién de calidad y en muchos casos esta practica solo ayuda a aumentar la
incertidumbre y la angustia.

“A mi la primera vez que diagnosticaron la sarco no me explicaron nada.
Yo me fui a Internet, y jtui sabes la llorera que me eché?... El problema de
Internet es que lees de todo, y nos sabes como filtrar esa informacion, es un
arma de doble filo...”

“Yo miré en Internet la palabra sarcoidosis, y lo que ponia no me intereso
saberlo...”

“La mayoria de la informacién es muy, muy alarmista...Tii te lo lees y
te quedas hecho polvo...”

También se comenta la necesidad de favorecer la toma de decisiones
compartida. En este sentido existe un doble perfil de pacientes: los que se
consideran participes de las decisiones sobre el tratamiento y los que sienten
que su punto de vista no se ha tenido en cuenta.

“Yo con el doctor siempre he dialogado mucho sobre el tratamiento....Y
normalmente, después de hablar y comentar las dudas, siempre acabamos
estando de acuerdo...”

“No te tienen en cuenta para nada.'Y yo creo que yo sé como funciona
mi cuerpo y lo que me sienta bien y lo que no... Y puedo probar, a ver si me
va bien una medicacion o me estd haciendo mds mds daiio que bien, pienso
que ahi los pacientes debiéramos tener la ultima palabra...”

En general existe consenso en considerar que son los profesionales los
que debieran favorecer la inclusion de la perspectiva de los pacientes y valorar
de forma conjunta diferentes factores que pueden influir en las preferencias de
los pacientes como son el conocimiento sobre la enfermedad y las alternativas
terapéuticas, los valores, expectativas o las experiencias previas.
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También recalcan que debieran ser los profesionales los encargados de
elaborar y/o difundir los documentos de informacién para pacientes.

En la tabla 5 se resumen los principales déficits planteados por los
pacientes y sus consecuencias directas o asociadas.

Tabla 7: Principales problemas en la comunicacion percibidos en el proceso
de atencion y sus consecuencias

Problema identificado Principales consecuencias
Ausencia de comunicacion efectiva entre No se responde a las principales necesidades de
profesionales y pacientes. informacion y/o expectativas de los pacientes.

Se dificulta la incorporacion de las preferencias y
valores de los pacientes en las decisiones sobre
tratamiento.

No siempre se favorece la toma de decisiones
compartida.

Se dificulta la comprension de la enfermedad y no

Ausencia de informacion en determinadas areas. .
se favorece el automanejo.

No se dispone de documentos para pacientes Se favorece la busqueda de informacién por
basados en la evidencia como complemento a la otras vias, fundamentalmente Internet, que con
informacién aportada por los clinicos. frecuencia no resuelven la situacion.

4.4 Principales hallazgos

Las demandas explicitas de informacion y los principales problemas perci-
bidos por los pacientes sugieren que las personas con sarcoidosis presentan
necesidades sustanciales de informacion.

Las principales necesidades estdn relacionadas con las causas y la
caracterizacion de la enfermedad, el manejo de sintomas, las alternativas
terapéuticas y recomendaciones practicas sobre estilo de vida. También se han
constatado problemas percibidos que podrian estar relacionados con necesi-
dades implicitas de informacidén, en concreto en la forma en que los pacientes
se enfrentan a la sarcoidosis y a los servicios sanitarios y tratamientos y en
relacion con el contexto el que la comunicacién tiene lugar.
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5 Sintesis de la evidencia

5.1 Estrategias de busqueda bibliografica

Con la finalidad de identificar revisiones sistematicas o guias de practica clinica
que pudieran ser empleadas para sustentar el documento de informacion, se
llevé a cabo una buisqueda bibliografica en las siguientes bases de datos: CRD
databases, Cochrane Library, Tripdatabase, Medline (Pubmed) y Embase
(Ovid). Esta btisqueda se realizé sin limite temporal hasta octubre de 2014.

Paralelamente se realiz6 otra bisqueda de estudios cualitativos (sin
limite temporal y hasta abril de 2014) en Medline (Pubmed), Embase (Ovid)
y PsycInfo (Ovid).

Tras la lectura del titulo y abstract de los articulos resultantes de ambas
busquedas, se procedio a la revision manual de la bibliografia referida en los
mismos. También se realizé una revisiéon manual de la bibliografia empleada
en los materiales de informacion revisados en la fase 1.

En el anexo E figuran las estrategias de busqueda empleadas.

5.2 Ciriterios de seleccion de estudios

Se incluyeron revisiones sistemadticas y guias de practica clinica cuyo objetivo
fue sintetizar la evidencia u ofrecer recomendaciones sobre algin aspecto
relacionado con el diagndstico o el manejo de la sarcoidosis. También se
incluyeron revisiones narrativas llevadas a cabo por especialistas del &mbito
nacional o internacional sobre el tema.

En cuanto a los estudios cualitativos, se incluyeron aquellos que se
centraron en evaluar diferentes aspectos relacionados con las experiencias,
expectativas y necesidades de los pacientes con sarcoidosis y/o sus allegados.

Se excluyeron revisiones centradas en aspectos muy concretos de la
sarcoidosis o en aquellos no considerados centrales por el grupo de trabajo
para el desarrollo del documento de informacién para pacientes.

Dos autores revisaron de forma independiente los titulos y resimenes
resultantes de la busqueda. Posteriormente se revisaron los textos completos
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de los articulos seleccionados. Los desacuerdos se discutieron entre ambos
autores y en caso de discrepancias se incluyo la opinién de un tercer autor.

El proceso de seleccion de estudios y las razones de exclusion se muestra
en el anexo G.

5.3 Analisis de la evidencia disponible

Para evaluar la calidad de la evidencia disponible se empled el checklist
Assessment of Multiple Systematic Reviews (AMSTAR), que consta de 11 items
que de forma fiable y valida evaltian la calidad metodoldgica de las revisiones
sistematicas y meta-andlisis (48). Este cheklist evalia las siguientes cuestiones:
1) diseiio, 2) criterios de seleccion y extraccion de datos, 3) bisqueda biblio-
grafica, 4) criterios de inclusion, 5) lista de estudios incluidos y excluidos, 6)
descripcion de las caracteristicas de los estudios, 7) evaluacién de la calidad
de los estudios, 8) andlisis de la evidencia, 9) métodos de meta-analisis, 10)
sesgo de publicacion y 11) declaracion de conflicto de interés.

Este instrumento ha sido empleado con frecuencia en la evaluacion de
la evidencia cientifica en el &mbito de las herramientas de toma de decisiones
(49) y aunque fue disefiado inicialmente para la evaluacién de revisiones
sistematicas de ensayos clinicos aleatorizados (ECA), también se ha pilotado
en las revisiones sistematicas de pruebas diagndsticas.

Finalmente se incluyeron 11 revisiones sistemadticas y 6 revisiones narra-
tivas/consenso de expertos. No se localizé ninguna GPC.

De las revisiones sistemadticas 5 se centraron en aspectos diagnodsticos, 4
en opciones terapéuticas, 1 en impacto en la calidad de vida y 1 en la asociacion
entre cancer y sarcoidosis. Las puntuaciones AMSTAR de las revisiones
sistemadticas oscilaron entre 4-9 de un maximo de 11 (media 718) (ver anexo
I). En cuanto a los estudios incluidos en dichas revisiones, globalmente la
calidad de la evidencia es limitada. La mayoria de los estudios publicados son
observacionales e incluyen muestras relativamente pequefias y heterogéneas.
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6 Elaboracion del documento
de informacion

6.1 Metodologia de trabajo

Tras dos reuniones presenciales con los responsables del grupo clinico y de
pacientes en las que se consensuaron las bases del proyecto y la orientacién
del documento, se inici6 el proceso de elaboracién.

Los diferentes miembros del grupo trabajaron en un proceso iterativo
de colaboracién, intentando garantizar a través de sus diferentes perspectivas
que la informacién presentada fuese lo mas completa posible y reflejase
el estado actual del conocimiento cientifico y de la practica clinica de la
sarcoidosis. El trabajo se realiz6 fundamentalmente on-line y se combiné
con tres audioconferencias.

6.2 Desarrollo de contenidos

El primer borrador del documento fue desarrollado empleando la evidencia
derivada de la sintesis de revisiones sistemadticas y guias, los documentos
de informacién mejor valorados en la fase 1 y contestando a las principales
necesidades de informacion detectadas en la fase 2.

La informacion se elabord siguiendo las recomendaciones metodoldgicas
y los estandares de calidad actuales (15, 42, 50, 51). También se tuvieron en
cuenta las recomendaciones existentes en cuanto al formato y a la presen-
tacion de la informacion (50, 51). Se trabajé en una versién completa del
material y en una version folleto.

Para mejorar la legibilidad y la comprensibilidad, ademads de tener el
feedback de los pacientes del grupo de trabajo y seguir las recomendaciones
para elaborar materiales para la salud (51, 52), se emple6 el indice de compre-
sibilidad de Flesch. El resultado de este indice oscila entre 0 y 100 (minimo y
maximo de legibilidad, respectivamente). Para los textos en lengua espaiiola,
debido a que las frases y palabras suelen ser mads largas que en inglés, se
considera una legibilidad suficiente si alcanza una puntuacién superior a 10
(53). También es frecuente la utilizacion de la adaptacion de la férmula Flesch
para el idioma espafiol (54).
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Las puntuaciones para la versién completa fueron de 21,35 en el indice

de Flesch y 84,78 en la adaptacion al espafiol. En cuanto a la version folleto

las puntuaciones fueron de 30,24 y 85,31, respectivamente.

En la tabla 8 se muestra un resumen de la estructura y contenido del

documento.

Tabla 8: Estructura y contenido del documento de informacién

Seccion

Contenido

Introduccion

La sarcoidosis

Diagnéstico

Tratamiento

Manejo clinico

Aspectos preventivos

Vivir con sarcoidosis

Situaciones especiales

Informacioén sobre corticoides,
metotrexato y anti-TNF-alfa

Recursos adicionales

Bibliografia

Planteamiento de los objetivos y principales caracteristicas del
documento.

Descripcion, epidemiologia, presentacion, sintomas, evolucion
y prondstico.

Criterios diagndsticos, diagndstico diferencial y pruebas
diagndsticas

Diferentes alternativas terapéuticas, sus beneficios y riesgos.
Principales especialidades implicadas, seguimiento.

Informacién sobre medidas preventivas que pueden reducir
complicaciones.

Informacion practica sobre alimentacion, ejercicio fisico, manejo
de problemas emocionales e higiene del suefo.

Sarcoidosis y embarazo, sarcoidosis y menopausia, sarcoidosis
en nifios, asociacion de sarcoidosis y otras enfermedades.

Aspectos practicos sobre estos farmacos.

Se detallan diferentes recursos disponibles dénde buscar apoyo
o informacién adicional.

Relacion de la bibliografia empleada.

6.3 Revision externa

En la fase de revision externa un grupo formado por 2 pacientes y 7 profe-
sionales sanitarios revisé el contenido y presentacion de la informacién. En
concreto, siguiendo las recomendaciones para la revision de las versiones
para pacientes (50) al grupo de pacientes se les solicité su impresion sobre el
borrador, centrada en la facilidad para la lectura y comprension del material,
la confianza en la informacién y propuestas de mejora sobre cualquier aspecto.
En cuanto a la revision por parte de los profesionales se orient a la evaluacion
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de los aspectos metodoldgicos y de contenido, haciendo especial énfasis en el
andlisis, adaptacion de la evidencia y la adecuacion de la informacion.

El grupo de trabajo fue el encargado de filtrar todos los comentarios
recibidos y realizar los cambios pertinentes.

6.4 Prueba con usuarios

Una vez disefiado el prototipo se realiz6 una prueba con usuarios con la
finalidad de valorar su aceptabilidad. Esta prueba se orient6 a ofrecer a los
pacientes y familiares una oportunidad para revisar y realizar comentarios.
Para ello se envi6 el documento a un grupo de 12 pacientes y 3 familiares,
quienes realizaron una serie de aportaciones relacionados con aspectos de
legibilidad, contenido y disefio gréfico del material.

Nuevamente el grupo de trabajo filtré las propuestas recibidas y tras
diferentes modificaciones, se consensuaron las versiones definitivas.
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7 Discusion y conclusiones

La sarcoidosis es una enfermedad compleja que en algunos casos tiende a
la cronicidad y por lo tanto requiere una implicacion activa de los pacientes
en el manejo de los sintomas. En otros casos se resuelve sin complicaciones
o permanece estable, pero aun en estos casos no se puede perder de vista la
importante repercusion que tiene en los pacientes y la incertidumbre que
puede generar su diagnéstico. Debido a todo ello, en la sarcoidosis al igual
que en otras patologias complejas, el éxito en el autocuidado, el automanejo
de la enfermedad y la toma de decisiones compartida podria fundamentarse
en la adquisicién de conocimientos y habilidades (32, 55). Los documentos
de informacidn para pacientes podrian favorecer dicha adquisiciéon y mejorar
la comunicacién entre los pacientes y profesionales (2, 56).

El presente proyecto se ha planteado con la finalidad de desarrollar
un documento de informacién para pacientes con sarcoidosis basado en la
evidencia. Para ello, siguiendo un disefio exploratorio, se plane6 un proyecto
colaborativo planeado y ejecutado en cuatro fases. En la primera de ellas
se evalud la calidad de los materiales existentes; la segunda fase se centré
en la identificacién de las necesidades de informacién de los pacientes; la
tercera fase se centro en revisar la evidencia cientifica disponible; y la dltima
consistio en el desarrollo del documento de la informacidn, siguiendo las
recomendaciones actuales para la produccién de este tipo de herramientas
(15,42,50,51).

La evaluacién de los materiales existentes sobre sarcoidosis a nivel
nacional e internacional, ha mostrado que la informacién disponible en la
red a dia de hoy cuenta con carencias importantes. La metodologia seguida
para su elaboracion con frecuencia no se hace explicita y existen brechas de
informacién en temas relevantes, como el prondstico y la evolucion de la
enfermedad, el impacto y manejo de aspectos emocionales y recomendacio-
nes sobre hdbitos de vida saludable. Ademds, en ninguno de los materiales
evaluados se ha incluido la perspectiva de los pacientes y no se ha contado
con ciudadanos en la elaboracién o evaluacion de dicha informacion.

Aunque es posible acercarse a las necesidades de informacién de los
pacientes a través de diferentes fuentes, como los profesionales sanitarios o
la literatura previa, a dia de hoy existe consenso en la necesidad de contar
con los pacientes para determinar sus necesidades percibidas (57-60). Para
ello en este estudio se ha empleado una doble estrategia: por un lado se han
revisado las preguntas planteadas por los participantes del foro de ANES y
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por otro lado se llevo a cabo un estudio cualitativo basado en grupos focales.
Los resultados de este estudio, han permitido poner de manifiesto las princi-
pales necesidades de informacién de los pacientes con sarcoidosis. Algunas
de las demandas y sugerencias expresadas por los pacientes coinciden con
las recomendaciones de las guias de elaboracidn, por ejemplo en cuanto a
la necesidad de incluir informacién clara sobre las diferentes alternativas
terapéuticas y sobre el impacto en la calidad de vida. Los pacientes también
manifiestan la necesidad de compartir su experiencia con los profesionales y
de obtener respuestas a las dudas principales con respecto a la sarcoidosis y a
sumanejo clinico. La informacion personalizada y adaptada a las necesidades
individuales se plantea como un componente imprescindible de la atencién
y un aspecto necesario para incrementar la satisfacciéon con los cuidados,
fomentar la toma de decisiones compartida y favorecer el automanejo de la
enfermedad.

La fase de elaboracién y revision del material incluyé la participacion
colaborativa de un equipo multidisciplinar compuesto por profesionales
expertos en sarcoidosis, expertos en metodologia (relacionada con la eva-
luacion de tecnologias sanitarias, guias de practica clinica e incorporacién
de la visién de pacientes y ciudadanos) y pacientes con sarcoidosis en un
proceso flexible e iterativo. Esta colaboracién ha favorecido la integracion
de diferentes perspectivas y trasladar la evidencia cientifica a la practica,
mediante su adaptacion a nuestro contexto sanitario y a las posibles demandas
de informacion.

En concreto, los pacientes han tenido un papel activo y central en todas
las fases del proyecto. Actualmente existe consenso en que los documentos
de informacién no pueden ser una mera adaptacioén de la evidencia o las
recomendaciones de las guias de practica clinica, sino que deben contar con
la input del paciente y/o sus allegados como un aspecto central (55).En este
sentido, este trabajo, al igual que otros previamente realizados, ha confirmado
la importancia de incluir pacientes en el desarrollo de este tipo de materiales
para garantizar que sus preocupaciones, expectativas y necesidades de infor-
macion son tenidas en cuenta (56, 61).

En cuanto a las limitaciones de este trabajo, cabe destacar que aunque
se ha intentado contar con la perspectiva de los pacientes y los profesionales
en todas las fases del proceso, se ha incorporado a un pequefio nimero de
participantes en todas ellas. En relacion con esta limitacion, destaca el cardcter
exploratorio y el limitado tamafio muestral del estudio cualitativo y por lo
tanto las conclusiones obtenidas deben interpretarse con cautela. Sin embargo
cabe destacar que se ha logrado reunir a un grupo de pacientes de diferentes
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Comunidades Auténomas, en una enfermedad de muy baja prevalencia.
Ademads para contrarrestar esta posible limitacion se ha intentado combinar
los resultados del grupo focal con la revisién de las demandas del foro de
la pagina web de ANES. La combinacidén de estudios cualitativos con datos
provenientes de blogs o foros de discusion se ha planteado como una opcién
interesante en las enfermedades raras, en las que recabar informacion sobre las
perspectivas de los pacientes puede ser extremadamente complicado (62, 63).

Futuras investigaciones deberian centrarse en la evaluacién del impacto
de la adopcidn de este tipo de documentos en la practica clinica. Ademads, al
igual que en el caso de otros productos basados en la evidencia, la informacién
para pacientes debiera actualizarse cada cierto periodo de tiempo, con la
finalidad de garantizar que su contenido es actualizado y basado en la mejor
evidencia disponible. En relacion a la diseminacion e implementacién del
documento de informacidn, la provisién en Internet no debiera ser la tinica
estrategia empleada. A este respecto se ha propuesto la pertinencia de integrar
los materiales de informacion en la practica clinica e intentar que, en la medida
de lo posible, estén disponibles para todos los pacientes de la misma manera
que las pruebas diagndsticas o los tratamientos (15, 64).

Diferentes factores como la expansion del rol de los pacientes en la toma
de decisiones y la complejidad del manejo clinico de la sarcoidosis, requieren
la puesta en marcha de estrategias que permitan la participacion activa de los
pacientes en las diferentes fases del proceso y favorecer el autocuidado. En
este sentido, la facilitacion activa de materiales de informacién para pacientes
basados en la evidencia, mediante su integracién en el proceso asistencial
podria ser de gran ayuda para mejorar la practica clinica. El documento
elaborado pretende ser un recurso Util tanto para los pacientes con sarcoidosis
y sus familiares, asi como para los profesionales implicados en su manejo
clinico, mediante la provision de informacién de calidad que permita favorecer
la comunicacion y la toma de decisiones.
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8 Anexos

Anexo A. Numero de documentos incluidos
y excluidos y razones de la exclusion

Figura 1: Resultados de la busqueda de materiales para pacientes con

sarcoidosis
Google y Recursos
Google Scholar MBE
7 3

‘ e Eliminacion de

11 documentos

9 documentos incluidos

Documentos excluidos:

Entidades productoras Pacientes

1

duplicados (n = 0)

Documentos
excluidos (n =2)

Cita

Motivo de exclusion

National Heart, Lung and Blood Institute [Sede web] [citado
27 may 2014]. [Aprox. 2 pantallas]. Disponible en: http://www.
nhibi.nih.gov/health-spanish/health-topics/temas/sarc/

Pneumowiki [Sede web] [citado 27 may 2014]. [Aprox. 2
pantallas]. Disponible en: http://es.pneumowiki.org/mediawiki/
index.php/P%C3%A1gina_Principal

No incluye informacién sobre
diagndstico y alternativas
terapéuticas

Informacién dirigida a
profesionales sanitarios
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Anexo C. Preguntas de los
pacientes en el foro de ANES

La sarcoidosis:

1.

10.

11.

12.

13.

14.

15.

16.

17,

(Por qué estoy enfermo?

(Me voy a curar?

(Es una enfermedad rara?

(Es una enfermedad grave?

(Es contagiosa?

(Cudanto tiempo estaré enfermo?

(Por qué estoy siempre cansado y en ocasiones a punto de desvane-
cerme?

(Debo vacunarme contra alguna enfermedad?
(Puedo seguir haciendo deporte?
(Qué médico especialista es el mas adecuado para tratarme?

Elmédico me habla en términos cientificos que no entiendo y salgo con
dudas de la consulta ;qué hago?

;Puede alguna dieta o alimento concreto ayudarme a combatir la enfer-
medad?

Si tengo un 6rgano dafnado ;es necesario un trasplante? De hacerlo
(desaparecerd la sarcoidosis?

(,Qué es un brote?

(Hay diferencias entre una sarcoidosis aguda y una crénica?, ;cudl tiene
mejor prondstico?

(Qué es el Lupus Pernio?

(Qué es la uveitis?
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18.

19.

20.

21.

22.

23.

24.

25.

26.

27

28.

29.

30.

31.

32.

33.

34.

3s.

60

(Qué diferencia hay entre los distintos estadios de la sarcoidosis y cuél
tiene mejor prondstico?

(Es importante saber en qué estadio se encuentra uno?

Quien no tiene sarcoidosis pulmonar, ;cémo puede saber en qué estadio
esta?

Tengo sarcoidosis pulmonar y el esfuerzo que realizan los pulmones
ha afectado al corazén (por ejemplo: cor pulmonale) ;quiere decir que
tengo sarcoidosis cardiaca?

Una vez que ha remitido la enfermedad ;puede reaparecer al cabo de
un tiempo?

(Por qué me duelen tanto las articulaciones y siento “pinchazos” en ellas
si en las pruebas radiolégicas no se evidencia nada que lo justifique?

(Puedo tomar el sol si tengo sarcoidosis?

Si mi sistema inmunoldgico no funciona como debiera ;puedo adquirir
con mayor facilidad otra enfermedad?

(Coémo le planteo a mi familia y amigos que tengo esta enfermedad?
(Cudndo debo acudir a los servicios de urgencias?

Tengo problemas de fertilidad ;es de la sarcoidosis?

Tengo orquitis y epididimitis con frecuencia. ; Estd relacionado?

(Estan relacionadas la visién borrosa y fuertes dolores de cabeza con
la enfermedad?

(Como puedo diferenciar los sintomas de la sarcoidosis con los de otra
enfermedad?

A veces no me siento comprendido por mi entorno: ;jqué hago?

(Es recomendable la ayuda psicolégica para afrontar la enfermedad y
su tratamiento?

(En qué consisten las pruebas diagndsticas?

Tengo derecho a una segunda opinién médica?, ;como la solicito?
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36.

37

38.

(Cudles son mis derechos como paciente de una enfermedad rara?
(Cada cuanto tiempo debo hacer controles?

( Van a heredar mis hijos la enfermedad?

Sintomas, tratamientos y pruebas diagnosticas:

39.

40.

41.

42.

43.

44.

45.

46.

47

48.

49.

50.

51

52.

(Por qué mi médico no ha puesto ningtn tratamiento?

(Qué tratamiento combate mejor la sarcoidosis y cuél es mejor?
(,Qué pruebas se realizan para diagnosticarla?

(Es necesario siempre hacer una biopsia?

(Qué es una broncoscopia y para qué se realiza?

(,Qué son las pruebas funcionales respiratorias (espiro, pletis, difusion)
y para qué se realizan?

Se habla mucho de la ECA y del eritema nodoso: ;qué son?

Una ECA dentro de los valores normales jindica que la enfermedad ha
desaparecido?

Silos valores de ECA estan altos ;puede ser por tener otra enfermedad
activa que no sea la sarcoidosis?

Si las pruebas respiratorias dan valores normales ;significa que no tengo
sarcoidosis pulmonar o que ha desaparecido?

(Qué efectos secundarios puedo tener con los Inmunosupresores?

(Con la enfermedad y tomando medicacion puedo quedarme embara-
zada?

(Qué método anticonceptivo seria el ideal tomando este tipo de medi-
cacion?

(Coémo va a afectar la sarcoidosis y sus tratamientos a mis hormonas?
Soy mujer y me preocupa un embarazo, la lactancia e incluso todo lo
referente a la menopausia.
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53.

54.

55.

56.

(Es normal que lo marcadores de cadncer de mama den resultados alte-
rados si tengo sarcoidosis?

(Se pueden combinar los corticoides con los inmunosupresores?

(,Qué efectos secundarios y afectacion a mi vida diaria tiene la medica-
cioén que trata la enfermedad?

(Qué son los granulomas caseificantes, adenopatias hiliares y afectacion
parenquitomatosa?

Tratamiento con corticoides:

57

58.

59.

60.

61.

62.

63.

64.

65.

66.

67

68.

69.

62

(Como me va a afectar fisica y emocionalmente tomar prednisona?
(La prednisona es un inmunodepresor?

(Qué debo hacer para evitar engordar?

(Es necesario ser controlado por un endocrino al tomar corticoides?

(Por qué muchos de los valores en sangre de glucemia, colesterol, trigli-
céridos o acido trico se alteran con los corticoides?

Si tomo corticoides ;puedo tener osteoporosis? ;debo tomar suple-
mentos de calcio?

(Puedo desarrollar cataratas o glaucoma? ; Deberia ser controlado por
un oftalmologo?

(Durante cudnto tiempo debo tomar corticoides?

(Por qué me vuelvo mads torpe en mis movimientos?

(Por qué soy mds sensible a las infecciones?

(Por qué tengo facilidad para la aparicion de hematomas?

Desde que tomo corticoides sudo constantemente, incluso de noche y
es muy fuerte el olor, a pesar de la higiene corporal ;Puedo hacer algo
para evitarlo?

Si el tratamiento con corticoides no funciona ;qué otros tratamientos
puedo tomar?
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70. ¢ Por qué ahora he desarrollado alergias si antes no las tenia?

Discapacidad y entorno laboral:

71.  ;Qué es una discapacidad orgéanica?!

72. (Va a afectarme a mi vida diaria y capacidad laboral?
73.  (Qué es una incapacidad total, parcial y/o temporal?*
74.  ;Se estd investigando esta enfermedad?

75. (Hay centros de referencia en Espafia para las personas que padecemos
esta enfermedad?

76. (Existe algin decdlogo para la enfermedad?
77 ¢Tengo derecho a algin tipo de minusvalia o incapacidad laboral?"

78. ¢ Qué debo hacer o recomendaciones seguir para una buena calidad de
vida?

79. ¢ Cudl es el protocolo completo desde el inicio de la baja laboral hasta
la declaracién de incapacidad?"

80. Trabajo a turnos y mi trabajo es, en muchas ocasiones estresante, j afecta
negativamente en mi recuperacion?!

81. Tengo miedo a decirlo en el trabajo y a perder mi empleo por absentismo
laboral, ;como debo actuar?"

1 Debido a que el documento se ha centrado principalmente en el manejo clinico de la sarcoi-
dosis, estas preguntas no han sido consideradas.
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Anexo D. Guia de topicos del
grupo focal con pacientes

Bloque 1: vivir con sarcoidosis

En lineas generales, ;como ha afectado a tu vida el hecho de tener
sarcoidosis?

(Qué aspectos de la sarcoidosis han afectado mds a tu bienestar o
que consideras mas dificiles de sobrellevar?

(Cuales son las limitaciones que la enfermedad impone en la vida
diaria? ; Afectan a tu calidad de vida?

TAREA 1: escribe en una frase qué es para ti la sarcoidosis. Pon en un

papel, los aspectos y limitaciones que te produce la enfermedad.

Puesta en comun.

Blogue 2: problemas percibidos en el proceso asistencial

64

(Coémo se ha realizado el diagndstico?

» tiempo desde los primeros sintomas hasta el diagnéstico defini-
tivo, derivacién a diferentes médicos o centros sanitarios, etc....

(Cudl ha sido tu experiencia con el tratamiento?
» tipo de tratamientos realizados
» beneficios y efectos secundarios o no deseados

(Consideras que has participado de alguna manera en la toma de
decisiones sobre el tratamiento a seguir?

(Cudl es tu grado de satisfaccién con los cuidados recibidos o con
las opciones terapéuticas prescritas?

(Cada cuanto tiempo realizas controles de seguimiento? ; Por quién?
(Consideras que se realiza un seguimiento adecuado de la enfer-
medad?
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Blogue 3: necesidades de informacion

e ;Cudl es tu valoracién de la informacién que has recibido de los
profesionales sanitarios? ;Estdis satisfechos con esta informacién?

e ;Qué cuestiones sobre la enfermedad son las que més te preocupan?
(Existe alguna pregunta que no has logrado que te contesten adecua-
damente?

e ,;Crees que hubiese sido necesario mds informacién o de otro tipo?

e ;Consideras que la comunicacién con los profesionales es adecuada?
(Qué profesionales considerdis que os han informado mejor? ;Crees
que tus médicos disponen de suficiente informacién sobre la sarcoi-
dosis?

e Aparte de esta informacién ¢ consultdis otras fuentes: Internet, docu-
mentos escritos...?

e Sobre Internet: ;hacéis algin tipo de seleccién de las diferentes
fuentes, considerdis que la informacion es fiable y actualizada?

e ;Conocéis o habéis consultado algiin documento escrito? ;Cuél y
en qué os ha ayudado?

¢ Toma de decisiones: ;preferis contar con toda la informacién posible
y tener un papel en la toma de decisiones sobre el tratamiento? ;o
pensais que es mejor contar con menor informacién y que el médico
decida?

e ,Pensdis que existe algun factor que influya en las preferencias sobre
la informacién: por ejemplo la edad, el género...?

e ;Cudles son vuestras sugerencias para mejorar la informacién dispo-
nible sobre sarcoidosis?

e ,Sobre qué aspectos es necesario profundizar?

TAREA 2: Escribe en un papel consejos que le darfas a una persona
recién diagnosticada para enfrentarse a la enfermedad y aquellos trucos que
a ti te han ido bien en tu vida diaria para superar las dificultades.

e Puesta en comun: discutir las propuestas.
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(Crees que disponer de un documento de calidad que responda a
las principales dudas sobre la enfermedad y su tratamiento podria
ser una buena herramienta preventivo-educativa y de apoyo para
la sarcoidosis?

(Coémo seria la mejor manera de difundir esta informacién?
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Anexo E.Tareas empleadas en el grupo focal

Tarea 1

Escribe en una frase qué es para ti la sarcoidosis.

Para mi, la sarcoidosis es: .............

Enumera aquellos aspectos y limitaciones que te produce la sarcoidosis:

Aspectos de la sarcoidosis que mas Limitaciones que la sarcoidosis impone
afectan a mi bienestar o que son mas en mi vida diaria
dificiles de sobrellevar
o o
o o
o o
o o
o o
Tarea 2

Escribe en un papel consejos que le darias a una persona recién diagnosticada
para enfrentarse a la enfermedad y aquellos trucos que a ti te han ido bien
en tu vida diaria para superar las dificultades.

Consejos que le darias a una persona recién diagnosticada de sarcoidosis
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Anexo F. Estrategias de busqueda bibliografica

1. Revisiones sistematicas

CRD databases

#1. Sarcoid*

Cochrane Library (Wiley)

#1. MESH descriptor: [Sarcoidosis]

#2. sarcoid*:ti,ab,kw (Word variations have been searched)
#3.#1 OR #2

Tripdatabase

#1. Sarcoidosis OR sarcoidoses

Inahta

#1. Sarcoid*

Medline (PubMed)

#1. "Sarcoidosis"[Majr] OR sarcoid*[TI]

Filters: Scientific Integrity Review; Systematic Reviews; Technical Report;

Guideline; Practice Guideline
Embase (Ovid)
#1. sarcoidosis/

limit to (embase and (evidence based medicine or "systematic review"))
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2. Estudios cualitativos
Medline (PubMed)
#1. "Sarcoidosis"[Majr] OR sarcoid*|[TI]

#2.("Health Care Surveys"[Mesh]) OR ((critical TTAB] AND social*[ TIAB])
OR (ethical[TTIAB] AND enquiry[TIAB]) OR ((pilot[TIAB] AND
testing[TIAB]) AND and survey[TIAB]) OR shadowing[TIAB] OR
((philosophical[TTAB] OR social[TTAB]) AND research*[TIAB]))
OR ("action research"[TIAB] OR "human science") OR ((van[TIAB]
AND kaam*[TIAB]) OR (van[TIAB] AND manen[TIAB]) OR
(constant[TIAB] AND compar[TIAB])) OR ((theoretical TTAB]
AND sampl*[TIAB]) OR ricoeur[TIAB] OR spiegelberg*[TIAB] OR
merleau[TIAB]) OR ((thematic*[TIAB] AND analys*[TIAB]) OR
themes[TIAB]) OR ((structured categor*) OR (unstructured categor®))
OR (purpos*[TIAB] AND sampl*[TIAB]) OR ((cross[TIAB] case[TIAB]
analys*[TIAB]) OR (eppi|TIAB] approach[TTAB]) OR metaethno*[TIAB]
OR (meta[TIAB] ethno*[TIAB]) OR metanarrative*[TIAB] OR
(meta[TIAB] narrative*[TIAB]) OR (meta[TIAB] overview[TIAB]) OR
metaoverview[TIAB] OR metastud*[TIAB] OR (meta[TIAB] stud*[TIAB])
OR metasummar*[TIAB] OR (meta[TIAB] summar*[TIAB]) OR
(qualitative[ TTAB] overview*[TIAB]) OR (("critical interpretative"[TIAB]
OR evidence[TIAB] OR meta|[TIAB] OR "mixed methods"[TIAB]
OR multilevel[TTAB] OR "multi level"[TIAB] OR narrative[TIAB]
OR parallel][TTAB] OR realistf TIAB]) AND synthes*[TTAB] OR
metasynthes*[TIAB]) OR (qualitative*[TTAB] AND (metaanal*[TIAB]
OR (meta[TIAB] anal*[TIAB]) OR synthes*[TIAB] OR (systematic[TIAB]
AND review*[TIAB])))) OR ((maximum[TIAB] AND variation[TIAB])
OR snowball[TIAB]) OR (hermeneutic*[TIAB] OR heidegger*[ TIAB] OR
husserl*[TIAB] OR colaizzi*[TIAB] OR giorgi*[TIAB] OR glaser[TIAB]
OR spiegelberg*[TIAB] OR strauss|[TTAB]) OR (grounded[TIAB] AND
(theor*[TIAB] OR study[TIAB] OR studies[ TIAB] OR research[TIAB])))
OR (discourse[TTAB] AND analysis[TIAB]) OR (data[TIAB] AND
saturat*[ TIAB]) OR ((content[ TIAB] analy*[TIAB]) OR (field[ TIAB] AND
(note*[TIAB] OR record*[TIAB] OR stud*[TIAB] OR research[TIAB]))
OR fieldnote*[TIAB]) OR (constant[TTAB] AND (comparative[ TIAB] OR
comparison[TIAB])) OR ((participant*[ TIAB] OR nonparticipant*[TIAB])
AND observ[TIAB]) OR ((focus[TIAB] AND (group*[TIAB] OR
sampl*[TIAB])) OR narrat*[TIAB] OR ((life[TIAB] OR lived[TIAB])
AND experience*[TIAB])) OR (testimon*[TIAB]) OR (story[TIAB]
OR stories[ TTAB] OR storytell*[TIAB] OR (story[TIAB] tell*[TIAB])
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OR ((focus*[TIAB] OR structured[TIAB]) AND interview*[TIAB])
OR (((("Cluster Analysis"[Mesh] OR "Ethnology"[Mesh] OR "Focus
Groups"[Mesh])) OR ((qualitative*[TIAB]) OR ethno*[TIAB] OR
emic[TIAB] OR etic[TIAB] OR heuristic[TIAB] OR semiotics| TIAB]))
OR ("Anthropology, Cultural"[Mesh] OR "Focus Groups"[Mesh] OR
"Tape Recording"[Mesh] OR "Interview, Psychological"[Mesh] OR
"Interviews as Topic"[Mesh] OR "Narration"[Mesh] OR "Nursing
Methodology Research"[Mesh] OR "Observation"[Mesh] OR
"Qualitative Research"[Mesh] OR "Sampling Studies"[Mesh] OR "Cluster
Analysis"[Mesh] OR "Videodisc Recording"[Mesh])) OR (" Anthropology,
Cultural"[Mesh] OR "Focus Groups"[Mesh] OR "Tape Recording"[Mesh]
OR "Interview, Psychological"[Mesh] OR "Interviews as Topic"[Mesh]
OR "Narration"[Mesh] OR "Nursing Methodology Research"[Mesh]
OR "Observation"[Mesh] OR "Qualitative Research"[Mesh] OR
"Sampling Studies"[Mesh] OR "Cluster Analysis"[Mesh] OR "Videodisc
Recording"[Mesh]) OR ("Cluster Analysis"[Mesh] OR "Ethnology"[Mesh]
OR "Focus Groups"[Mesh]) OR (qualitative*[TIAB] OR ethno*[TIAB]
OR emic[TTAB] OR etic[TIAB] OR heuristic[ TTAB] OR semiotics[ TTAB])

#3.#1 and #2
Embase, PsycInfo (Ovid)

1 anthropology, cultural/ or focus groups/ or exp tape recording/ or inter-
view/ or narration/ or nursing methodology research/ or observation/ or
qualitative research/ or sampling studies/ or cluster analysis/ or videodisc
recording/

2 anthropology, cultural/ or audiorecording/ or cluster analysis/ or constant
comparative.mp. or ethod/ or content analysis/ or discourse analysis/ or
ethnology/ or field studies/ or focus groups/ or interviews/ or life expe-
riences/ or narratives/ or observation methods/ or purposive sample/ or
exp qualitative studies/ or semi structured interview/ or exp storytelling/
or structured interview/ or thematic analysis/ or theoretical sample/
or videodiscs/ [mp=title, abstract, heading word, table of contents, key
concepts, original title, tests & measures]

3 cluster analysis/ or constant comparative method/ or content analysis/ or
cultural anthropology/ or discourse analysis/ or ethnographic research/
or ethnography/ or ethnology/ or ethnonursing research/ or field study/
or grounded theory/ or information processing/ or nursing methodo-
logy research/ or personal experience/ or phenomenology/ or purposive
sample/ or qualitative research/ or exp recording/ or semi structured
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10

11

12

13

14

15

16

17

18

19

interview/ or storytelling/ or structured interview/ or tape recorder/ or
thematic analysis/ or theoretical sample/

"culture (anthropological)"/ or cluster analysis/ or content analysis/
or discourse analysis/ or ethnography/ or "experiences (events)"/ or
grounded theory/ or interviews/ or life experiences/ or narratives/ or
observation methods/ or phenomenology/ or qualitative research/ or
structured clinical interview/ or exp tape recorders/ or storytelling/ or
(field study or interview or focus group or qualitative study).md.

(qualitative$ or ethno$ or emic or etic or heuristic or semiotics).ti,ab.
((focus$ or structured) adj2 interview$).ti,ab.

(((audio or tape or video$) adj5 record$) or audiorecord$ or taperecord$
or videorecord$ or videotap$).ti,ab.

(story or stories or storytell$ or story tell$).ti,ab.
testimon$.ti,ab.

((focus adj4 (group$ or sampl$)) or narrat$ or ((life or lived) adj expe-
rience$)).ti,ab.

((participant$ or nonparticipant$) adj3 observ$).ti,ab.
(constant adj (comparative or comparison)).ti,ab.

(content analy$ or (field adj (note$ or record$ or stud$ or research)) or
fieldnote$).ti,ab.

(data adj1 saturat$).ti,ab.
discourse analys?s.ti,ab.
(grounded adj (theor$ or study or studies or research)).ti,ab.

(hermeneutic$ or heidegger$ or husserl$ or colaizzi$ or giorgi$ or glaser
or spiegelberg$ or strauss).ti,ab.

(maximum variation or snowball).ti,ab.

(cross case analys$ or eppi approach or metaethno$ or meta ethno$ or
metanarrative$ or meta narrative$ or meta overview or metaoverview or
metastud$ or meta stud$ or metasummar$ or meta summar$ or qualita-
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21

22

23

24

25

26

27

28

29

30

31

32

33

34

35

36
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tive overview$ or ((critical interpretative or evidence or meta or mixed
methods or multilevel or multi level or narrative or parallel or realist)
adj synthes$) or metasynthes$).ti,ab. or (qualitative$ and (metaanal$ or

meta anal$ or synthes$ or systematic review$)).ti,ab,hw,pt.
purpos$ sampl$.ti,ab.

(structured categor$ or unstructured categor$).ti,ab.
((thematic$ adj3 analys$) or themes).ti,ab.

(theoretical sampl$ or ricoeur or spiegelberg$ or merleau).ti,ab.
(van kaam$ or van manen or constant compar$).ti,ab.

action research.ti,ab.

human science.ti,ab.

(critical social$ or ethical enquiry or (pilot testing and survey) or

shadowing or ((philosophical or social) adj research$)).ti,ab.

lor2or3ordorSor6or7or8or9orl10orllorl2orl3orldorls
or 16 or 17 or 18 or 19 or 20 or 21 or 22 or 23 or 24 or 25 or 26 or 27

health care surveys/ or exp health surveys/

surveys/

health care survey/ or health survey/

exp surveys/

(survey$ or question$).ti,ab.

28 or 29 or 30 or 31 or 32 or 33
"sarcoid*".ti.

34 and 35
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Anexo G. Resultados de la busqueda
bibliografica: numero de estudios incluidos
y excluidos y razones de la exclusion.

Figura 2: Resultados de la estrategia bibliografica 1 (revisiones sistematicas
y GPC)

Articulos identificados a través Articulos identificados a
de la busqueda bibliogréfica través de otras fuentes
(n =385) (n=0)

Articulos cribados
(n = 385)

Excluidos
(n = 385)

Articulo revisados a
texto completo
n=27) Artituculos excluidos
a texto completo
(n=10)

Razones:
Centrados en aspectos

especificos del manejo de
la sarcoidosis (n = 9)

Articulo incluidos Versién actualizada con
(n=17) posterioridad de una RS (n = 1)
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Figura 3: Resultados de la estrategia bibliografica 2 (estudios cualitativos)

Articulos identificados a través Articulos identificados a
de la busqueda bibliogréafica través de otras fuentes
(n = 385) (n=0)

Articulos cribados
(n =335)

Excluidos
(n =333)

Articulos seleccionados para su
valoracion a texto completo
(n=1)

Articulos incluidos
(n=1)
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Anexo H. Estudios excluidos

Estudio

Motivo de exclusion

Alexandrescu DT, Kauffman CL, Ichim TE, Riordan NH, Kabigting F,
Dasanu CA. Cutaneous sarcoidosis and malignancy: An association
between sarcoidosis with skin manifestations and systemic neoplasia.
Dermatol Online J. 2011;17(1):2.

Sadek MM, Yung D, Birnie DH, Beanlands RS, Nery PB. Corticosteroid
therapy for cardiac sarcoidosis: a systematic review. Can J Cardiol.
2013;29(9):1034-41.

O'Dwyer JP, Al-Moyeed BA, Farrell MA, Pidgeon CN, Collins DR, Fahy A,
et al. Neurosarcoidosis-related intracranial haemorrhage: three new cases
and a systematic review of the literature. Eur J Neurol. 2013;20(1):71-8.

Hilderson |, Van Laecke S, Wauters A, Donck J. Treatment of renal
sarcoidosis: is there a guideline? Overview of the different treatment
options. Nephrol Dial Transplant. 2013.

Dobarro D, Schreiber BE, Handler C, Beynon H, Denton CP, Coghlan
JG. Clinical characteristics, haemodynamics and treatment of pulmonary
hypertension in sarcoidosis in a single centre, and meta-analysis of the
published data. Am J Cardiol. 2013;111(2):278-85.

Paramothayan S, Lasserson T. Treatments for pulmonary sarcoidosis.
Respir Med. 2008;102(1):1-9.

Hayes, Inc. Remicade (Infliximab; Janssen Biotech Inc., a
Johnson&Johnson Company) for treatment of neurosarcoidosis
(Structured abstract). Health Technology Assessment Database [revista
en Internet]. 2011; (1): Disponible en: http://onlinelibrary.wiley.com/o/
cochrane/clhta/articles/HTA-32012000165/frame.html.

Kiltz U, Braun J. Use of methotrexate in patients with sarcoidosis. Clin Exp
Rheumatol. 2010;28(5 Suppl 61):5183-5.

Von Bartheld MB, Van Breda A, Annema JT. Complication rate of
endosonography (endobronchial and endoscopic ultrasound): A
systematic review. Respiration. 2014;87(4):343-51.

Tchernev G, Tana C, Schiavone C, Cardoso JC, Ananiev J, Wollina U.

Sarcoidosis vs. Sarcoid-like reactions: The Two Sides of the same Coin?
Wien Med Wochenschr. 2014;164(13-14):247-59.
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Centrado en aspectos
especificos del manejo de
la sarcoidosis.

Centrado en aspectos
especificos del manejo de
la sarcoidosis.

Centrado en aspectos
especificos del manejo de
la sarcoidosis.

Centrado en aspectos
especificos del manejo de
la sarcoidosis.

Centrado en aspectos
especificos del manejo de
la sarcoidosis.

Version actualizada con
posterioridad de una RS

Centrado en aspectos
especificos del manejo de
la sarcoidosis.

Centrado en aspectos
especificos del manejo de
la sarcoidosis.

Centrado en aspectos
especificos del manejo de
la sarcoidosis.

Centrado en aspectos

especificos del manejo de
la sarcoidosis.
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Anexo I. Calidad de la evidencia incluida
en el material de informacion a pacientes

Estudio

Tipo de estudio/
calidad metodolégica

Agarwal R, Aggarwal AN, Gupta D. Efficacy and safety of conventional
transbronchial needle aspiration in sarcoidosis: a systematic review and
meta-analysis. Respir Care. 2013;58(4):683-93.

Agarwal R, Srinivasan A, Aggarwal AN, Gupta D. Efficacy and safety
of convex probe EBUS-TBNA in sarcoidosis: a systematic review and
meta-analysis. Respir Med. 2012;106(6):883-92.

Baughman RP, Nunes H. Therapy for sarcoidosis: evidence-based
recommendations. Expert Rev Clin Immunol. 2012;8(1):95-103.

Cremers JP, Drent M, Bast A, Shigemitsu H, Baughman RP, Valeyre D,
et al. Multinational evidence-based World Association of Sarcoidosis
and Other Granulomatous Disorders recommendations for the use of
methotrexate in sarcoidosis: integrating systematic literature research
and expert opinion of sarcoidologists worldwide. Curr Opin Pulm Med.
2013;19(5):545-61.

Dempsey OJ, Paterson EW, Kerr KM, Denison AR. Sarcoidosis. BMJ.
2009 339:03206.

De Vries J, Drent M. Quality of life and health status in sarcoidosis: a
review of the literature. Clin Chest Med. 2008;29(3):525-32.

Herbort CP, Rao NA, Mochizuki M, members of Scientific Committee of
First International Workshop on Ocular Sarcoidosis. International criteria
for the diagnosis of ocular sarcoidosis: results of the first International
Workshop On Ocular Sarcoidosis (IWOS). Ocul Immunol Inflamm.
2009;17(3):160-9.

lannuzzi MC, Fontana JR. Sarcoidosis: clinical presentation,
immunopathogenesis, and therapeutics. JAMA. 2011;305(4):391-9.

Kelly J. Does the addition of positron emission tomography/computed
tomography (PET/CT) to the routine investigation and assessment of
patients with sarcoidosis yield clinical and economic benefits? Glasgow:
NHS Quality Improvement Scotland (NHS QIS); 2013.

Maneiro JR, Salgado E, Gomez-Reino JJ, Carmona L, BIOBADASER
Study Group. Efficacy and safety of TNF antagonists in sarcoidosis: data
from the Spanish registry of biologics BIOBADASER and a systematic
review. Semin Arthritis Rheum. 2012;42(1):89-103.

Murray PIl, Bodaghi B, Sharma OP. Systemic treatment of sarcoidosis.
Ocul Immunol Inflamm. 2011;19(2):145-50.

Nunes H, Bouvry D, Soler P, Valeyre D. Sarcoidosis. Orphanet J Rare
Dis. 2007;2(46).

Paramothayan NS, Lasserson TJ, Jones PW. Corticosteroids
for puimonary sarcoidosis. Cochrane Database Syst Rev.
2010;2:CD001114.
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Revision sistematica,
Puntuacién AMSTAR 9/11

Revision sistematica,
Puntuacién AMSTAR 9/11

Revision narrativa/opinion
de expertos

Revision sistematica,
Puntuacién AMSTAR 6/11

Revision narrativa/opinion
de expertos

Revision sistematica,
Puntuacién AMSTAR 5/11

Consenso de expertos/
opinién de expertos

Revision narrativa/opinion
de expertos

Revision sistematica,
Puntuacién AMSTAR 7/11

Revision sistematica,
Puntuacion AMSTAR 8/11

Revision sistematica,
Puntuacién AMSTAR 4/11

Revision narrativa/opinion
de expertos

Revision sistematica,
Puntuacién AMSTAR 9/11
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Anexo J. Documento de informacion para
pacientes y familiares (version completa)
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Introduccidn

El objetivo de este documento es ofrecer informacion a pacientes
y familiares sobre la sarcoidosis. Ha sido elaborado y revisado
por profesionales sanitarios con experiencia en el tema y en el
desarrollo de documentos de informacion para pacientes, y por
personas con sarcoidosis.

Toda la informacion que aqui se presenta esta basada en resul-
tados de estudios actualizados y de calidad, aunque también se
ha incorporado la opinién de expertos en el tema.

Este documento pre-
tende complementar,
no sustituir, la infor-
macion aportada por el
meédico y el necesario
intercambio de opinio-

nes con los profesiona- ; ) . ,
les implicados en los qué es la sarcoidosis, qué

e puede ofrecerte el sistema
sanitario y qué puedes hacer
td para encontrarte mejor.

Esperamos que esta
informacion resulte dtil y

que cumpla la funcion de
ayudarte a comprender mejor
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¢Qué es la sarcoidosis?

La sarcoidosis es una enfermedad inflamatoria que puede afec-
tar a varios 6rganos y sistemas de nuestro cuerpo (por eso se
dice que es multisistémica). Se caracteriza por la formacién de
pequenas masas de células denominadas granulomas principal-
mente en los pulmones, aunque puede afectar a otros 6rganos:
piel, ojos, higado, rindn, corazon, sistema nervioso, huesos y

articulaciones, entre otros.

Aunque la sarcoidosis se reconocié hace mas de 120 afios y a
pesar de los Ultimos avances en su diagndéstico y tratamiento,
hay algunos aspectos no bien definidos y que se comentaran

posteriormente.

Sus manifestaciones pueden
ser agudas o cronificarse
en el tiempo. En este dltimo
caso, requieren tratamiento
con mayor frecuencia y sus
complicaciones pueden pro-
ducir un mayor impacto en la
calidad de vida.

Lo mds frecuente es que
la sarcoidosis mejore
con el tiempo y se
presente con sintomas

que normalmente no son
graves, aunque pueden
afectar en el dia a dia.
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¢ Qué es la sarcoidosis?

Epidemiologia
* La sarcoidosis se considera una enfermedad rara, definida en Europa

como aquella que afecta a menos de 1 de cada 2.000 ciudadanos.

* Puede ocurrir a cualquier edad, pero lo mas frecuente es que aparezca
en personas entre los 25 y 45 afos.

Causas

Aunque se desconoce su causa exacta, parece que podria estar asociada
a factores relacionados con la respuesta del sistema inmune (sistema de
defensa de nuestro cuerpo], a factores genéticos, ambientales y a otros,
pero los estudios realizados no son del todo concluyentes al respecto.

Lo que sugieren las pruebas cientificas actuales es que la sarcoidosis
podria tratarse de una respuesta inmunoldgica anormal ante factores
ambientales en un paciente con cierta predisposicion genética:
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¢Qué es la sarcoidosis?

* Respuesta del sistema inmune: |a
sarcoidosis no es una enfermedad
infecciosa y por tanto no se contagia.
Es una respuesta exagerada del
sistema de defensa de nuestro
cuerpo a ciertos estimulos, de modo
que este sistema acaba atacando a
células que estan sanas.

* Factores genéticos: aunque existen
factores genéticos implicados, menos : (
de un 1% de los familiares de primer e
grado (padres e hijos] de las personas -
con sarcoidosis tienen la enfermedad.
Por ello, no se considera necesaria la Y
realizacion de pruebas médicas alos \ '
familiares mas cercanos.

e Sensibilidad a factores ambientales: | . v )
se ha estudiado su relacién con R |
algunas bacterias, insecticidas, \
aerosoles y otras sustancias, pero
se desconocen cudles pueden ser
los factores ambientales que pueden
actuar como desencadenante.

Evolucidn y pronéstico

La sarcoidosis generalmente tiene buen prondstico.

En aproximadamente uno de cada tres casos se vuelve cronica y puede
empeorar. La razon de por qué se resuelve en algunos pacientes y se cro-
nifica en otros no se conoce. Cuando la sarcoidosis es crénica, suele haber
periodos de actividad (brotes) y otros periodos en los que la enfermedad
estd inactiva (remision).
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¢ Qué es la sarcoidosis?

Las complicaciones que pueden

surgir dependen del rgano afec- Enla mayor’,a de las

tado, pero hay muchas diferen- personas (dos de cada

cias entre las personas en el tipo tres casos) la sarcoidosis

de complicacién y su gravedad. puede mejorar al cabo de

A pesar de esto, en la mayoria de meses o aAos Ssin ninguna 0
los casos, las complicaciones casi ninguna consecuencia
asociadas a la sarcoidosis se [sarcoidosis Clguda].

pueden tratar.

Presentacidn y sintomas

La presentacion y sintomas de la sarcoidosis son muy variables. Algunas
personas pueden carecer de sintomas, mientras que otras pueden sentirse
enfermas y tener afectadas diferentes partes del cuerpo.

Es muy dificil predecir cdmo va a afectarte la sarcoidosis, ya que la presen-
tacién también varia segun factores como la gravedad de la enfermedad
o el sexo.
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¢Qué es la sarcoidosis?

La presentacion y sintomas mas frecuentes segun diferentes estudios son:

e Sintomas generales: un 66% de los pacientes presentan fatiga
generalizada, cansancio y debilidad, siendo mas frecuente entre las
mujeres. Parecen existir al menos tres formas de fatiga: leve, intermitente
y continua o de todo el dia, y puede estar asociada a otros sintomas
generales como fiebre, pérdida de peso, trastornos del suefio, alteraciones
sensoriales y sensitivas, debilidad muscular y depresién.

® Pulmones: en mas del 90% de los casos se produce afectacion pulmonar
yes la presentacion mas frecuente. Los sintomas mas comunes son: tos
seca, dificultad para respirar, sensacion de falta de aire y dolor detras
del esternon.

* Piel: las manifestaciones en la piel son relativamente frecuentes pero
muy variables. Pueden aparecer en la cara, en el cuerpo y en brazos
o piernas. Pueden ser como un sarpullido,
ser parecidas a placas como en la psoriasis, | '
aparecer cambios en el color de la piel o n6dulos
(bultos]. Estas lesiones a veces desaparecen
con el tiempo y otras veces pueden dejar una f \ / “' /
cicatriz. Con frecuencia aparece el denominado
eritema nodoso, que son nddulos subcutaneos
dolorosos con enrojecimiento de la piel que los
cubre. El lupus pernio no es muy frecuente
pero es caracteristico de la sarcoidosis, y son
alteraciones en la piel, sobre todo en la nariz y
mejillas.

* Adenopatias: soninflamaciones de los ganglios
linfaticos, que pueden aparecer en la zona del
pulmén o en otras partes del cuerpo. Cuando /
aparecen fuera de la zona pulmonar pueden
generar alarma y es necesario descartar otras
enfermedades como el linfoma o la tuberculosis.
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¢ Qué es la sarcoidosis?

* Ojos: cuando se produce afectacion en los ojos lo mas frecuente es
que sea en forma de uveitis (ojos rojos y llorosos). Otros problemas
que pueden aparecer en los 0jos son nddulos, 0jos secos, cataratas o
glaucoma.

* Manifestaciones gastrointestinales: la aparicion de sintomas como
dolor de estdmago después de las comidas, nauseas y vomitos es poco
frecuente. La afectacion del higado puede ser mas comun, observandose
en algunos casos la presencia de granulomas. Las enzimas del higado
pueden estar altas, pero lo mas normal es que no haya sintomas y
raramente precisan tratamiento. El bazo también puede verse afectado,
con aumento del tamafio, molestias abdominales y disminucion de
las células sanguineas (gldbulos rojos, blancos y plaquetas). Otras
complicaciones a este nivel son raras.

 Rifén: pueden aparecer célculos (lo que habitualmente se llama
“piedras en el rifidn”), inflamacion o problemas en su funcionamiento.
Las alteraciones en el metabolismo del calcio son bien conocidas en la
sarcoidosis: la manifestacion mas habitual es la eliminaciéon aumentada
de calcio por la orina (hipercalciuria), mientras que la elevacion del
calcio en la sangre (hipercalcemia), ocurre de forma menos frecuente.
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e Sistema nervioso: en algunos casos pueden producirse lesiones en
los nervios, produciendo sintomas como: dolor de cabeza, cambios en
la memoria, afectacién de nervios faciales, convulsiones etc. La neuro-
patia de fibras finas es uno de los aspectos de la sarcoidosis descritos
mas recientemente, y es la afectacion de los nervios periféricos que se
presenta como dolor, alteraciones en la sensibilidad y de la sensacién
de calor o frio.

e Corazén: pueden producirse sincopes, palpitaciones o arritmias. La
aparicion de granulomas cardiacos puede afectar a cualquier parte del
corazén y alterar su adecuado funcionamiento. En estadios avanzados
de sarcoidosis pulmonar pueden aparecer
problemas de corazén (por ejemplo o que
se denomina Cor pulmonale], sin que esto
signifique que tienes sarcoidosis cardiaca.

* Huesos, articulaciones y masculos: las al-
teraciones a este nivel pueden presentarse
como dolor de las articulaciones (artralgia)
o artritis (dolor con hinchazén), tenosinovi-
tis (inflamacidn del revestimiento que rodea
altenddn) y dolor muscular.

e Sindrome de Lofgren: es la combinacién de
eritema nodoso, con artritis y adenopatias
(ganglios inflamados y agrandados) en los
hilios de los pulmones.
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¢Cémo se diagnostica
|la sarcoidosis?

Los tres criterios que se usan actualmente para diagnosticar la
sarcoidosis son:

* presencia de sintomas o signos de la enfermedad,

* presencia de granulomas,

* ausencia de otra enfermedad que justifique lo anterior.

Las enfermedades que sera necesario descartar para diagnos-
ticar la sarcoidosis son: infecciones, otras enfermedades que

originan granulomas (granulomatosis}, algunos tipos de cancer
y linfomas y enfermedades del sistema inmune.

Serd importante realizar una historia clinica detallada y una
exploracion fisica, en la que los médicos buscaran, por ejemplo,

ruidos respiratorios anormales, adenopatias o lesiones en la piel.
Ademas, seguramente serd necesario hacer alguna o varias de
las pruebas que se explican a continuacion.

Pruebas que pueden ser necesarias

Aveces es necesario hacer diferentes pruebas para diagnosticar
la sarcoidosis, dependiendo de qué drganos estan afectados.
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Algunas de ellas son:

* Andlisis de sangre y de orina: en
la sangre se valora el estado de los
diferentes componentes (plaque-
tas, glébulos rojos... ], cémo estén
funcionado el higado y el rifidn, en-
tre otros. También puede medirse
el nivel de la enzima convertidora
de angiotensina (ECA]. Tradicio-
nalmente esta enzima se utilizaba
para vigilar la evolucién de la sar-
coidosis, pero ahora sabemos que
no siempre esta elevada cuando la
sarcoidosis estd activa y ademads no es especifica (aparece elevada
también en otras enfermedades). En la orina puede observarse si hay
una eliminacién aumentada de calcio (hipercalciuria).

* Radiografia de térax: permite saber si hay afectacién pulmonar y
valorar el estadio. También permite ver si los ganglios linfaticos estan
agrandados. Normalmente se toman dos imagenes (que se llaman
posteroanterior y lateral) y se comparan con radiografias anteriores
cuando estas existen.

e Espirometria y otras pruebas de funcion respiratoria: suelen hacerse
para valorar la capacidad respiratoria. La espirometria se hace mediante
un “espirémetro” que mide la cantidad de aire que pueden retener
los pulmones y la velocidad de las inhalaciones y las exhalaciones
durante la respiracion. Debido a la importancia de la funcion pulmonar
en la sarcoidosis, es posible que sean necesarias otras pruebas
(pletismografia y capacidad de difusién).

e Electrocardiograma: suele pedirse cuando es importante saber si
puede haber alguna arritmia o problema similar en el corazén. Puede ser
necesario hacer un electrocardiograma de 24 horas (también llamado
Holter).
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¢ Como se diagnostica la sarcoidosis?

¢ Test de la tuberculina o Mantoux: se hace para excluir la posibilidad
de una tuberculosis. Suele ser negativo en la sarcoidosis, de forma
caracteristica.

e TAC: la Tomografia Axial Computarizada (TAC) o escéner es una prueba
radioldgica que puede ser necesaria sobre todo cuando hay afectacion
en la cavidad toracica. Puede emplearse para evaluar la afectacion o para
localizar nédulos para la biopsia. También se emplea para detectar otro
tipo de complicaciones.

* PET: la tomografia por emisién de positrones (PET por su nombre en
inglés, Positron Emission Tomography) es una prueba diagndstica que,
a través del uso de una pequefa cantidad de una sustancia radioactiva,
permite tener imagenes de la actividad que se produce en el interior del
cuerpo. EI PET podria ser empleado para evaluar el estado del pulmon, del
sistema nervioso o del corazdn y también podria servir para determinar
dénde hacer la biopsia.
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e Gammagrafiacongalio: esunaprueba '
que utiliza una sustancia radioactiva '
llamada galio y, al igual que el PET,
es una prueba de medicina nuclear.
Aunque el PET puede ser mejor para
diagnosticar la sarcoidosis, a veces
es necesario hacer gammagrafia
con galio para ver la evolucién de
la enfermedad y puede ser util en

algunos casos dudosos.

* Biopsia: puede ser necesaria cuando
la presentacidn clinica no es suficiente
para el diagnéstico. Los sitios para

biopsias mas frecuentes son la piel,
nédulos o en la conjuntiva de los ojos,
porque normalmente se busca el sitio
mas accesible afectado. Si los pulmones estan afectados tal vez sea
necesario hacer una broncoscopia con biopsia (un broncoscopio es un
dispositivo para observar el interior de los pulmones y en este caso
también con la finalidad de extraer tejido para analizar). Otra prueba
que podria estar indicada es |a aspiracion transbronquial mediante
broncoendoscopia guiada por ultrasonidos, sobre todo cuando hay
ganglios linfaticos afectados en el mediastino (espacio entre el térax y
los pulmones, también llamados ganglios hiliares). Una de las principales
ventajas de esta Ultima prueba es que, en algunos casos, permite evitar

técnicas mas agresivas como la mediastinoscopia.

* Revision oftalmoldgica: en muchos casos puede ser necesario hacer un
examen detallado de los ojos para ver si existe una posible uveitis que
requiriese tratamiento. Para el diagndstico de la uveitis tu oftalmdlogo
se basara en signos clinicos y también en los resultados de las analiticas
y otras pruebas por ejemplo radiografia o biopsia].
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¢ Como se diagnostica la sarcoidosis?

Una vez que la sarcoidosis se diagnostica, puede ser necesario hacer prue-
bas adicionales para valorar la afectacién de diferentes 6rganos.

Estadios de la sarcoidosis

Los estadios en |a sarcoidosis son especificos de la enfermedad pulmonar.
Se basan en la afectacién de los pulmones segun la radiografia de térax:

e Estadio 0: radiografia normal.

* Estadio 1: ganglios linfaticos agrandados en los hilios, que es el espacio
entre los pulmones derecho e izquierdo (adenopatias hiliares bilaterales).

* Estadio 2: adenopatias hiliares bilaterales con ocupacién del tejido
pulmonar (infiltrados pulmonares).

e Estadio 3: solo infiltrados (sin ganglios linfaticos agrandados).
* Estadio 4: dafio en el tejido pulmonar (fibrosis pulmonar).

Estos estadios en realidad
son patrones en la radiogra-
fia de téraxy aunque pueden
ser indicadores del pronésti-
co de laenfermedad, no siem-
pre indican cronicidad ni se
relacionan directamente con
la forma en la que funcionan
los pulmones.

Ademas, al referirse solo a
la situacion del pulmén, no
reflejan la situacion de otros
érganos que pueden estar
afectados en la sarcoidosis.
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¢Como se trata
|la sarcoidosis?

Adia de hoy la sarcoidosis no tiene un tratamiento especifico que
cure la enfermedad, por lo que en general se basa en tratar los
sintomas segun el grado de afectacion y los érganos implicados.

En algunas personas sélo es necesario seguir unos habitos de
vida saludable y tomar algo de forma esporadica si hay dolor o
inflamacién. En el apartado (ué hdbitos de vida pueden irme bien
se dan una serie de recomendaciones.

Hay quienes se sienten desconcertados cuando el médico decide
no medicar y esperar a ver cual es la evolucion de la enfermedad
(lo que se llama espera vigilada). Esta espera vigilada en la sar-
coidosis se hace porque con frecuencia se soluciona por si sola,

sin ningun tratamiento.

Otras personas pueden nece-
sitar otros tratamientos de-
bido al tipo de afectacién o a
sus sintomas.

No debes preocuparte.
Tu médico sequird tu
evolucion y te indicard

cudles son las mejores
opciones de tratamiento
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¢ Como se trata la sarcoidosis?

Medicamentos

Corticoides

Cuando la sarcoidosis necesita tratamiento, el medicamento mas utilizado
es la prednisona u otro tipo de corticoide oral.

Estos farmacos son muy buenos a
la hora de reducir la inflamacién y
aliviar los sintomas. Sin embargo,
s¢lo deben tomarse en caso nece-
sario porque pueden producir efec- .
tos no deseados, como aumento | 30 mg j /
de peso, osteoporosis (adelgaza- S '

miento de los huesos], elevacion de la tension arterial, aumento del azucar
en sangre, Ulcera de estémago y otras alteraciones (ver el apartado Cosas
que debes saber si tomas corticoides orales, metotrexato o anti-TNF-alfa).

BARInis O e
& mg [

prednisona

Inmunosupresores

En algunas ocasiones, como cuando los corticoides no son suficientes o
son mal tolerados, es posible recurrir a otros medicamentos como los in-
munosupresores, que pueden aliviar tus sintomas reduciendo la actividad
de tu sistema inmune. En algunos casos el médico recomendara utilizar
ambos (corticoides e inmunosupresores).

Ejemplos de estos farmacos son:
* Metotrexato.

* Antagonistas del factor de necrosis tumoral alfa (anti-TNF-alfa, por sus
siglas en inglés).

Para mas informacidn, consulta el apartado Cosas que debes saber si
tomas corticoides, metotrexato o anti-TNF-alfa.
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¢ Como se trata la sarcoidosis?

Otros tratamientos

Puede ser necesario un tratamiento especifico para otros sintomas asocia-
dos ala sarcoidosis: fatiga, depresion, hipercalcemia, calculos en el rindn e
hipertension pulmonar (elevacion de la presion en los vasos sanguineos
pulmonares, que puede afectar a la respiracién y el funcionamiento del
corazén), etc.

Tratamientos especificos

Enfermedad pulmonar

Las personas con enfermedad en fases tempranas (estadios 0 y 1] no
suelen necesitar ningln tratamiento.

Cuando se precisa, el tratamiento se basa fundamentalmente en los cor-
ticoides orales que, al menos inicialmente, mejoran los sintomas (tos y
disnea) y las lesiones pulmonares.

Debido a que el uso de los corticoides a largo plazo puede producir efectos
no deseados, a veces graves, deben tomarse siempre bajo la supervision de
profesionales (ver el apartado Cosas que debes saber si tomas corticoides
orales, metotrexato o anti-TNF-alfa).

Los resultados acerca de la efectividad de los corticoides inhalados (bu-
desonida, fluticasona, etc.) en el tratamiento de la sarcoidosis pulmonar
no son concluyentes. Algunos médicos aconsejan probar con corticoides
inhalados en casos de:

* Tos.

¢ Estadios 1y 2 de la enfermedad con sintomas o alteraciones funcionales
pulmonares leves.

» Como alternativa a dosis bajas de corticoides a largo plazo.
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¢Cémo se trata la sarcoidosis?

Hasta el momento no suelen recomendarse los inmunosupresores en la
sarcoidosis pulmonar, aunque si pueden usarse cuando los corticoides
fallan o cuando producen efectos no deseados.

La cirugia podria ser necesaria en casos extremos de fibrosis pulmonar
con hemoptisis (expectoracion con sangre de las vias pulmonares] que
amenace la vida.

El trasplante pulmonar ha sido realizado en muy raras ocasiones.
Ojos
La sarcoidosis puede afectar al

ojo en forma de uveitis que, en ge- Slempre €S /mportan}‘e el
neral, tiene caracter benigno y se ?Ontm/po_r el oftalmologo,
trata con corticoides tépicos (en independientemente
colirio]. En algunos casos sera per- del érgano u O'rganos
tinente tomar corticoides orales y, afectados y de la

en otras ocasiones, puede ser ne- medicacion.

cesario utilizar corticoides inyec-
tados intraocularmente.

Los corticoides suelen recomen- " \ *‘ ‘“

darse durante poco tiempo, ya que @ L
tanto la sarcoidosis como el tra- ]

tamiento con corticoides pueden
llevar a la aparicion de otros problemas en los ojos como las cataratas y
glaucoma.

Otros tratamientos, como el metotrexato y los anti-TNF-alfa, también po-
drian ser eficaces en la uveitis.

En casos de afectacion del nervio 6ptico, podria ser necesario utilizar dosis
elevadas de corticoides intravenosos.
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¢ Como se trata la sarcoidosis?

Neurosarcoidosis

La primera linea de tratamiento y el pilar fundamental son nue-
vamente los corticoides. Las dosis empleadas pueden ser altas y
durante periodos de tiempo largos, para evitar las recaidas.

El metotrexato puede ser otra opcién y permite reducir la dosis de
corticoides y con ello evitar los potenciales efectos secundarios de
su administracion a largo plazo.

Los anti-TNF-alfa suelen emplearse como una opcién en casos donde
esta indicado el tratamiento y haya fallado el habitual o cuando hay
manifestaciones graves que lo requieren.

Piel

Habitualmente la sarcoidosis en la "

\
piel no causa problemas médicos sig- \\> / #

nificativos, por lo que se trata Unica-
mente si es de importancia para el

x5 ‘ll.-'./ -
paciente. s S
-~ -
I -~
Para una o pocas lesiones pequefas S
suelen usarse las inyecciones locales T g
de corticoides. Las cremas de corticoi- Gz

des topicos también se pueden usar,
pero no suelen ser tan efectivas.

Algunos casos de lupus pernio (ver apartado de Presentacién y sintomas)
pueden producir alteraciones importantes, por lo que aunque generalmente
mejora con corticoides, pueden utilizarse los anti-TNF-alfa para una mejor
resolucion del cuadro.

Manifestaciones gastrointestinales

Los antiacidos y otros medicamentos que ayudan a tratar la acidez de
estdmago, podrian ser la primera opcidn para los sintomas digestivos.
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En ocasiones estd indicado el uso de corticoides y de forma alternativa,
cuando no se responde al tratamiento, podrian ser utilizados el metotrexato
y los anti-TNF-alfa.

Huesos y articulaciones

Cuando existe afectacion en las articulaciones, suelen recomendarse los
antiinflamatorios no esteroideos (como por ejemplo el ibuprofeno) antes
de considerar la utilizacién de corticoides orales o un tratamiento inmu-
nosupresor.

La afectacidn de los huesos es menos frecuente que la de las articulacio-
nes. Ahora bien, cuando el tratamiento con corticoides es a largo plazo o
a dosis elevadas se aconseja una estrecha vigilancia del estado de los
huesos y prevenir la aparicion de osteoporosis:

Prevencion de la osteoporosis

En aquellas personas que vayan a recibir o estén recibiendo corticoides
orales en dosis y tiempo suficiente, y fundamentalmente en aquellas con
riesgo de osteoporosis (con fragilidad en los huesos, mayores de 50 afios
y/o mujeres después de la menopausia) se recomienda seguir una serie
de medidas:

* Hacer una dieta equilibrada, dejar de fumar y limitar el consumo de
alcohol.

* Realizar ejercicio fisico regular de acuerdo con la capacidad de cada uno
(por ejemplo, caminar de 30 a 60 minutos al dia).

¢ Consultar con tu médico la conveniencia de tomar suplementos de calcio
y de vitamina D, debiendo vigilar regularmente los niveles de calcio tanto
en sangre como en orina.

* Prevenir las caidas, sobre todo en personas mayores o predispuestas.

* En algunos casos son necesarios medicamentos especificos para la
0Steoporosis.
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¢ Como se trata la sarcoidosis?

Los pacientes que reciban corticoides inhalados, en enemas, en pomadas o
cremas o en infiltraciones locales, deben ser evaluados de forma individual.

Neuropatia de fibras finas

Aunque no exista un tratamiento especifico para la neuropatia de fibras
finas, el conseguir su diagndstico es muy importante para mejorar el bien-
estar. El hecho de no saber lo que esta causando el problema y el ser con-
siderado de causa psicoldgica en lugar de fisica, puede afectarte negati-
vamente; al menos, saber que es un problema organico es un primer paso
importante para su tratamiento.

Aveces es necesario iniciar un tratamiento con dosis bajas de corticoides.
En el caso de que los sintomas continden, podrian considerarse los anti-
depresivos, los anticonvulsivantes y los opiaceos.

Fatiga y cansancio

Dado que el cansancio y la fatiga en la sarcoidosis pue-

den deberse a diferentes causas, su tratamiento suele

tener un enfoque global. A veces es fundamental iden- ‘T.
tificar y tratar de manera independiente otras causas,

como las enfermedades del suefio y la neuropatia de |
fibras finas. También suele ser necesario evaluar la

ansiedad/depresién y, en ocasiones, se precisa apoyo
psicoldgico o tratamiento.

Una vez que se han descartado otras enfermedades,
pueden emplearse dosis bajas de antiinflamatorios.
También puede ser beneficioso llevar a cabo ejercicio
fisico moderado para mejorar el bienestar sin aumentar el cansancio.

En algunos casos podria estar justificado el tratamiento con farmacos
anti-TNF-alfa.

Es importante saber que la fatiga y el cansancio pueden no desaparecer
con el tratamiento, aunque es probable que disminuya su intensidad.
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¢Cuales son los profesionales
sanitarios implicados en el
manejo clinico de la sarcoidosis?

La sarcoidosis es una enfermedad que puede afectar a cualquier
organo, por lo que el manejo clinico inicial dependera en gran
medida de la presentacion de la enfermedad.

Aligual que en el caso de otras enfermedades que pueden pre-
sentar manifestaciones en distintos 6rganos, las guias existen-
tes recomiendan que la sarcoidosis sea tratada por un equipo
multidisciplinar y coordinado. Lo mas frecuente es que lo hagan
especialistas en medicina interna, neumologia, reumatologia,
dermatologia y oftalmologia y los profesionales de enfermeria
de atencion primaria y especializada. El resto de profesionales
implicados dependeran de cada caso.

En concreto, el papel de los profesionales de atencidn primaria
es esencial, ya que favorecen la coordinacion entre los diferentes
profesionales y la continuidad de los cuidados.

La modalidad y duracion del segui-
miento tampoco es igual en todos &€n cualquier caso, el

los casos. La frecuencia de las re- manejo clinico de la
visiones depender3d de la estabili-

dad de la enfermedad, la gravedad
de los sintomas y del tratamiento.
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¢Existen medidas
preventivas que pueden

ayudar a reducir

complicaciones?

Aunque la sarcoidosis no puede prevenirse, una
vez que se diagnostica existen algunas medi-
das que pueden ayudar a reducir las posibles
complicaciones:

e Obtenerinformacion: es importante estar informado
sobre cuales pueden ser las complicaciones que
pueden surgir, porque el tratamiento de las
mismas puede ser fundamental. Debido a que los
posibles riesgos de cada persona son diferentes,
pregunta a tu médico para que te asesore sobre .)
cuadles son las complicaciones que podrian
aparecer en tu caso. Las asociaciones de pacientes
también pueden proporcionarte informacién complementaria.
No te dejes influir por los articulos que circulan por internet.

* Prestar atencidn a los posibles efectos secundarios de
los tratamientos: de igual manera que en el caso de las
complicaciones, es importante estar informado sobre los
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¢ Existen medidas preventivas que pueden
ayudar a reducir complicaciones?

posibles efectos secundarios y estar
atento a ellos. En caso de cualquier
duda se debe preguntar a los
profesionales implicados.

e Dejar de fumar: aunque no se sabe
con exactitud cudl es el papel del
tabaco en la sarcoidosis, lo que
esta claro es que dejar de fumar te
ayudard a encontrarte mejor. Puede
ser interesante preguntar al médico
sobre tratamientos o programas que
pueden ayudar.

¢ Profilaxis de la osteoporosis: con
el tratamiento con corticoides y si
existe riesgo de tener osteporosis es importante seguir una serie de
medidas de prevencion (ver apartado Huesos y articulaciones).

* Hacer una dieta sana y equilibrada: la sarcoidosis puede ser una
enfermedad de larga duracidn, por lo que es importante seguir una
dieta sana. Beber agua regularmente y en abundancia puede evitar la
aparicion de complicaciones, como los calculos en el rifidn (ver apartado
Qué hdbitos de vida pueden irme bien).

e Hacer ejercicio fisico de forma regular y procura dormir las horas
necesarias: aunque el ejercicio es beneficioso, antes de iniciar un
programa regular es importante que se lo comuniques a tu médico (ver
apartado Qué hdbitos de vida pueden irme bien).

* Vacunarse de la gripe: pregunta a tu médico sobre la necesidad de la
vacuna frente a la gripe. En general se recomienda por encima de los 65
anos o si existe alto riesgo de complicaciones. En algunos casos también
podria ser aconsejable la vacuna contra la neumonia (se pone cada 5
anos).
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* Encasodeestarembarazada o querer estarlo: es necesario saber cudles
son los riesgos de estar embarazada con sarcoidosis y si el tratamiento
puede ser perjudicial (ver Sarcoidosis y embarazo].

e Leer o hacer otro tipo de actividades que mantengan la mente
activa: puede ayudar a mejorar algunos sintomas cognitivos
(atencion, memoria, agilidad mental, etc.) y hacerte sentir mejor.

* No dejar aunlado los problemas emocionales: es normal tras el
diagndstico sentirse desconcertado e incluso sentir miedo ante
lo que puede deparar el futuro. Pero si este miedo se mantiene en
el tiempo puede acabar generando estrés, ansiedad y depresion.
Es importante hablar con el médico para buscar alternativas que
puedan ayudar. También suele ayudar hablar con personas de tu
entorno o con otras personas con sarcoidosis, para ello puedes
contactar con la Asociacion Nacional de Enfermos con Sarcoidosis
(ver apartado Qué hdbitos de vida pueden irme bien).
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¢ Qué habitos de vida
pueden irme bien?

Segun diferentes estudios, gran parte del im-
pacto en la calidad de vida de la sarcoidosis
estda causada por la fatiga, los problemas de
sueno, la dificultad para enfrentarse al dia
a dia o el aislamiento social. Debido a ello,
mantener unos habitos de vida saludable y
aprender a manejar los problemas emocio-
nales puede ayudar a estar mejor.

A continuacion se detallan algunas recomen-
daciones concretas sobre alimentacion, ejer-
cicio fisico, manejo de problemas emociona-
les e higiene del sueno.
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Alimentacion

Es posible que hayas oido hablar o hayas visto en Internet recomendacio-
nes sobre dietas, suplementos vitaminicos o herbales para la sarcoidosis.
Sin embargo no existen pruebas cientificas que avalen esas dietas e incluso
algunas pueden ser perjudiciales.

A dia de hoy lo que se puede recomendar es que la dieta a seguir sea
equilibrada y saludable para garantizar el aporte de nutrientes necesario.
Asimismo se recomienda:

e Mantener un peso adecuado.

e Adaptar la dieta a las necesidades de cada uno: edad, sexo, nivel de
actividad o problemas asociados (por ejemplo: diabetes, colesterol alto,
tension alta, celiaquia, etc... ).

* Realizar entre 4 y 5 comidas al dia.
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e Mantenerunaadecuada hidratacion: agua, infusiones, caldos... yevitar
bebidas azucaradas.

e Ingerir todos los dias los siguientes alimentos: cereales y derivados
de cereales [pan, pasta, arroz), patatas, verduras, hortalizas, frutas,
leche, derivados lacteos y aceite de oliva. Las legumbres, frutos secos,
pescados, huevos y carnes magras se deben tomar alternativamente
varias veces a la semana.

e Utilizar formas sencillas para la preparacion de la comida, con poca
grasa y poca sal.

e Limitar el consumo de alcohol.

Conlos corticoides puede haber aumento de apetito, indigestion y aumen-
to de peso, por ello es especialmente importante llevar una dieta sana y
equilibrada. En algunos casos puede ser importante seguir una dieta per-
sonalizada con la ayuda de un nutricionista o endocrino.

En todo caso, si tienes alguna duda al respecto, es siempre buena idea
preguntar al médico.

Ejercicio fisico

Hacer ejercicio fisico puede ser beneficioso en la sarcoidosis, ayudando a
amortiguar el efecto de la fatiga y mejorando el estado de animo.

Sin embargo, es importante tener en cuenta que al igual que en el caso
del tratamiento o la dieta, la recomendacién a seguir depende de cada
caso. Hay quienes apenas tienen sintomas y pueden practicar deporte con
normalidad. Otras personas, en cambio, presentan dolor o tienen afectada
su movilidad, en estos casos el ejercicio ha de ser siempre adaptado a las
necesidades y posibilidades de cada uno.

¢ Una recomendacion general es que intentes mantenerte tan activo
como puedas, siempre dependiendo de tu estado de salud en cada
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¢ Qué habitos de vida pueden irme bien?

momento y siguiendo las
recomendaciones de tu médico. De todas formas, antes de

empezar un nUevo ejercicio
fisico pregunta a tu
médico si lo ve adecuado

e Engeneralloideal suele ser ha-
cer ejercicio moderado durante
media hora, 5 dias ala semana:
por ejemplo dar paseos, ir an-
dando al trabajo, ir a la compra,
llevar los nifios al colegio, pasear al perro...

e Puede aumentarse la frecuencia, duracion e intensidad poco a poco,
y también hacer algun ejercicio de estiramiento y fuerza de forma
intercalada.

e Se puede valorar el ejercicio en grupo adaptado a las necesidades,
porque puede ser mas motivador.

e También resultan recomendables los ejercicios respiratorios: son
ejercicios sencillos que requieren poco esfuerzo fisico, pero que ayudan
a fortalecer la musculatura respiratoria y a disminuir la sensacién de
dificultad para respirar. Nuestro sistema sanitario facilita sesiones de
rehabilitacion respiratoria a quien lo necesite, en las que un fisioterapeuta
te ensefara a realizar los ejercicios que mds te convengan para que
luego tu puedas realizarlos en casa.

Manejo de problemas emocionales

La sarcoidosis suele provocar estados depresivos o ansiedad, llegando
a hacernos sentir aislados. Por eso es importante tener en cuenta lo si-
guiente:

* Aceptar la sarcoidosis y evitar sentirse culpable: la aceptacion de la
enfermedad puede ser el primer paso para sentirse mejor. Ni td ni nadie
tiene la culpa de que estés enfermo. Ademas, buscar culpables nova a
cambiar en nada tu situacion.
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e Planificar el dia y priorizar las
actividades: cuandounose encuentra
mal y experimenta sentimientos de
tristeza, puede ser dificil ponerse
en marcha para hacer cualquier
actividad. De la misma manera, las
limitaciones que pueden suponer
los sintomas pueden hacerte sentir
incapaz de enfrentarte al dia a dia. Por
ello, es bueno que en la medida de lo
posible intentes planificary organizar
la jornada, ajustandote a tu estado
de salud. También que planifiques
tus salidas, procurando periodos de
descanso antes y después de ellas.
Siempre que sea posible, adaptate a
tu nueva capacidad de trabajar y de
enfrentarte a las actividades diarias.

e Manejo del estrés: si crees que no
puedes con los problemas, considera
uno de cada vez e intenta disfrutar
con las pequenas cosas. Aprende a
saber cuando necesitas parar y no
seas demasiado exigente contigo

- ‘ |
mismo. Las situaciones de estrés A
|
p,rolongado puede.n‘ agrav.ar,tus f
sintomas o no permitir la mejoria de ;"/ { \
. oL |
los mismos. Ly

e Intentar mantener la actividad social: muchas personas con sarcoidosis
se sienten aisladas. Es importante que mantengas tu actividad social
en la medida de lo posible y busques apoyo en la familia, amigos,
companeros de trabajo. También es importante la comunicacién con
los profesionales y otros pacientes.
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Higiene del sueno

E

s fundamental intentar descansar bien. Aunque puede ser dificil, algunas

recomendaciones para intentar dormir mejor son:

Hacer algo relajante antes de dormir, como leer o escuchar musica.
No dormir en el sofa.

Quedarse en la cama descansando. Sino puedes dormir, ni estar a gusto
en la cama es mejor irse a otra habitacion (ver un poco la televisién o
leer) y después volver a la cama.

Mantener una rutina en los horarios de suefo.

Evitar las siestas o dormir durante el dia, si contribuyen a no tener
sueno por la noche.
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e Evitar o reducir sustancias excitantes (café, bebidas energéticas o con
cafeina, tabaco o alcohol, especialmente por la tarde].

* No acostarse con hambre, ni después de comer mucho.
* Encaso de que estas medidas no ayuden a dormir, habla con tu médico.

Por otro lado, cuando hay dificultades respiratorias, puede que el médico
aconseje dormir con una BIPAP. Es una mdaquina que a través de una mas-
carilla, generalmente nasal, proporciona dos niveles de presion de aire
(exhalacion e inhalacion). Cuesta acostumbrarse a ella pero los beneficios
para la salud hacen que merezca la pena el esfuerzo. Para empezar, es
mejor intentar dormir con ella el maximo tiempo que sea posible y poco a
poco iraumentando el tiempo hasta conseguir dormir con ella toda la noche.

A veces, cuando existe un aumento de suefo durante el dia, puede ser
necesario descartar la apnea del sueno. Si este es tu caso, coméntalo con
tu médico.
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Situaciones especiales

Sarcoidosis y embarazo

De forma general la sarcoidosis no afecta de forma negativa ni
interfiere en el embarazo. De todas formas, si estds embaraza-
da es posible que tengan que hacerte un seguimiento continuo
durante el mismo y también en los meses posteriores, para con-

trolar la evolucidn tras el embarazo.

En cuanto a sila sarcoidosis se hereda o no, actualmente se cree
que aunque los factores genéticos pueden estar implicados en el
desarrollo de la enfermedad, por si mismos no bastan para que

la enfermedad se desarrolle.

El embarazo se desaconseja cuando existe la necesidad de un
tratamiento que pudiese tener efectos negativos (corticoides
durante largos periodos de tiempo, metotrexato, anti-TNF-alfa
etc). También debiera evitarse en casos de compromiso grave
de algln érgano, como por ejemplo la afectacién pulmonar grave

con insuficiencia respiratoria.
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En estos casos en los que se desaconseja el embarazo es necesario poner
en marcha una politica de contracepcion segura. Consulta con tu médico
las mejores opciones para ti.

Sarcoidosis y menopausia

Algunos sintomas de la sarcoidosis pueden solaparse con los de la me-
nopausia, como por ejemplo los calores y/o la sudoracidn nocturna, la
dificultad para dormir y otros mas generales como los cambios de humor
o la dificultad para concentrarse.

Debido a ello es especialmente importante que hables con tu médico de
tus sintomas para que te explique qué hacer durante la menopausia y si
alguno de los sintomas puede necesitar tratamiento.

Si estas en tratamiento con corticoides es especialmente importante la
prevencion de la osteoporosis (ver apartado Huesos y articulaciones).

Algunas mujeres pueden tener periodos de ausencia de la mestruacion
durante la enfermedad. Aunque no es nada que de lo que preocuparse,
puesto que lo normal es que la menstruacién vuelva al cabo de un tiempo,
conviene comunicarselo al médico.

Sarcoidosis en ninos

La sarcoidosis es mucho menos frecuente en nifios que en adultos. En
ninos mayores la presentacion es parecida a la de los adultos. Los nifos
mas pequefos suelen presentar lesiones en la piel, uveitis, artritis y es-
tadio 1 a nivel pulmonar.

La sarcoidosis en ninos puede ser parecida a otra enfermedad: la granulo-
matosis familiar sistémica juvenil o sindrome de Blau, aunque esta ultima
produce mas bien artritis, lesiones en la piel y en los ojos pero no produce
afectacion en los pulmones.
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En caso de necesitar tra-
tamiento, los corticoides
también son la opcién mas
frecuente. Normalmente
son necesarios en casos de
afectacion importante en los
pulmones, o0jos, corazén o a
nivel neuroldgico. Suele ser
necesario hacer revisiones
frecuentes, para ver la evolu-
cion, controlar los efectos no
deseados del tratamiento y
evitar recaidas.

Asociacion entre sarcoidosis
y otras enfermedades

La sarcoidosis puede aparecer junto con otras enfermedades autoinmunes
y granulomatosis. Sin embargo esto no quiere decir que por tener sarcoi-
dosis vayas a desarrollarlas. No te preocupes, tu médico estara alerta de
la posibilidad de la presencia de alguna de ellas.

Durante mucho tiempo también se ha debatido la posibilidad de que las
personas con sarcoidosis tuviesen una mayor predisposicién al cancer. Sin
embargo, aunque algunos estudios sefialan una asociacion otros la han
descartado, por lo que a dia de hoy se desconoce con exactitud.
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Cosas que debes saber
si tomas corticoides orales,
metrotexato o anti-TNF-alfat

Corticoides

¢ Qué son los corticoides?

Los corticoides (también conocidos como cortisona o corticoes-
teroides) son el principal tratamiento de la sarcoidosis, aunque
también se emplean con frecuencia en otras enfermedades.

Son medicamentos similares a las hormonas producidas por
nuestro organismo, los esteroides y derivados, y su principal
accion es reducir lainflamacidn. Los corticoides son diferentes a
los esteroides anabdlicos que utilizan inapropiadamente algunos
atletas y culturistas y con efectos diferentes.

Se pueden tomar en forma de comprimidos, gotas, cremas, in-
haladores e inyecciones. Los corticoides orales son los que se
toman por la boca en forma de comprimidos, grageas, tabletas
solubles y en forma liquida. Los disponibles en Espafnaincluyen,
entre otros, prednisona, deflazacort, betametasona, cortisona y

!Informacion adaptada de Patient.uk.com (http://www.patient.co.uk/).
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derivados, dexametasona, hidrocortisona, prednisolona y metilprednisolo-
nayse venden en las farmacias bajo indicacién médica con estos nombres
genéricos o con el nombre comercial que decidié el laboratorio fabricante.

Antes de tomar corticoides

e Un tratamiento corto no suele causar efectos

secundarios. Habitualmente aparecen en l _ ‘ {
los tratamientos largos, o si se toman en

periodos cortos, pero repetidos.

* Cuanto mas alta sea la dosis, mayor es el
riesgo de efectos secundarios. Por eso, si
se toman corticoides a largo plazo puede
ser necesario hacerlo con la dosis mas baja
posible que consiga controlar los sintomas.
Algunas personas necesitan dosis mas
altas que otras, es decir, a menudo la dosis 1
necesaria varia de persona a persona y
siempre tiene que indicarla el médico.

* Los efectos secundarios no afectan por igual a todas las personas:
algunas no los desarrollaran, otras lo haran al poco tiempo, mientras
que otras tardaran anos.

* Al principio del tratamiento se suelen tomar todos los dias, después el
médico ira bajando la dosis hasta llegar a una de mantenimiento y si
hay buena respuesta, se suprime.

* En muchas ocasiones se comienza con una dosis alta para combatir
los sintomas, para ir reduciendo lentamente a una dosis diaria menor
para controlarlos a largo plazo. La duracién del tratamiento puede variar,
dependiendo también de muchos factores.

* Antesde iniciar un tratamiento con corticoides es importante informar a
tumédico de otras enfermedades que padezcas: osteoporosis, diabetes,
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enfermedades mentales, Ulceras de estdmago, infecciones o tension
arterial alta.

Posibles efectos secundarios

Aunque debes tener claro que en general los beneficios de tomar corticoides
son mayores que los efectos secundarios, es importante que los conozcas
para intentar minimizarlos.

Si tomas corticoides y piensas que puedes presentar algln efecto se-
cundario, acude a tu médico antes de suspender el tratamiento por tu
cuenta.

A continuacion se describen los principales efectos secundarios que pue-
den tener algunas personas que toman corticoides:

 Osteoporosis: significa “hueso poroso”y es un adelgazamiento o pérdida
de masa de los huesos. Hay algunas cosas que se pueden hacer para
reducir el riesgo de desarrollar una osteoporosis debido a los corticoides
(ver Prevencidn de la osteoporosis].

* Aumento de peso: el aumento de peso puede ser muy significativo
algunas veces. También se puede desarrollar una hinchazén de la cara
(se llama “cara de lunallena”). Si es tu caso, no te preocupes demasiado:
conforme vayas reduciendo la dosis de corticoides notaras que te vas
deshinchando y posteriormente, con una dieta adecuada y algo de
ejercicio (siempre dentro de tus posibilidades) podras bajar peso.

e Aumento de la probabilidad de padecer infecciones: esto es debido a
que los corticoides pueden debilitar el sistema inmunolégico. Por ello
debes intentar tener precaucion para evitar infecciones bacterianas,
por hongos o virus. Por ejemplo, si estas tomando corticoides y no has
tenido la varicela:

— Mantente fuera del alcance de personas con varicela o herpes zéster.
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—Informaatumédicosientras
en contacto con personas
con estas enfermedades.

e Aumento de la tension arte-
rial: procura tomarte la tension
de forma regular y decirselo a
tu médico si observas que es
elevada. Los dolores de cabeza
a veces son un aviso de posi-
ble tensidn arterial elevada.

e Niveles altos de azicar en
sangre: los corticoides pue-
den causar diabetes y siya la
padeces, posiblemente necesi-
tes reforzar tu tratamiento. Si
tomas corticoides a largo pla-
zo, tu médico puede solicitar
un control estricto del nivel de
azUcar en sangre para detectar
diabetes, sobre todo si tienes
antecedentes familiares de la
enfermedad.

* Problemas en la piel: pueden
aparecer estrias parecidas a
las del embarazo, vello (en bra-
z0s, piernas, rostro y espalda),
acné, malacicatrizacion de las

No dudes en consultar a

tu médico sobre cualquier

heridas, adelgazamiento de la preocupacion q,ue T
piel, hematomas en la piel por sobre el tratamiento

roces insignificantes, caida y con corticoides
fragilidad del pelo.
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e Debilidad muscular: los corti-

coides pueden reducir la masa €s mUH importante que
muscular y producir debilidad no dejes de tomar los

muscular y fatiga. corticoides orales de

repente. &l descenso de
la dosis debe ser lento

e Cambios en el estado de animo
y del comportamiento: algunas
veces los corticoides pueden
agravar la depresion u otros pro-
blemas emocionales, generalmente en las primeras semanas de trata-
miento y cuando las dosis son altas. También pueden producir euforia
inicial. Lo mas comun es que te sientas mas irritable de lo normal, pero
esta irritabilidad ird disminuyendo con el tiempo. Consulta a tu médico
si notas cambios.

* Riesgo aumentado de desarrollar cataratas y glaucoma: es importante
que vayas a revisiones periddicas de la vista.

e Aumento del riesgo de Ulceras de estomago y duodenales: si notas
sensacion de indigestidn o dolor de estémago, se recomienda que se lo
comentes a tu médico.

Informacidén importante

* Qué hacer para dejar el tratamien-
to con corticoides: normalmente, el
cuerpo fabrica derivados de este-
roides que son necesarios para su
normal funcionamiento. Cuando se
toman corticoides orales durante
unas semanas, el cuerpo puede re-
ducir o dejar de fabricar sus propios esteroides. Si se dejan de tomar los
corticoides orales de repente, el organismo se encontrara sin esteroides
y esto puede causar un “sindrome de abstinencia” hasta que el cuerpo
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reanuda la fabricacién. Estos sintomas pueden ser graves, incluso mor-
tales e incluyen: debilidad, cansancio, nduseas, vomitos, diarrea, dolor
abdominal, niveles bajos de azlcar en sangre y presion arterial baja.

* Cualquier cambio en la dosis de corticoides debe ser supervisado por
un médico. La reduccion de la dosis se debe hacer lentamente. De esta
manera, el cuerpo reanuda de forma gradual la produccién natural de
esteroides y no se producen los sintomas de abstinencia.

* No tomes analgésicos antiinflamatorios (como el ibuprofeno, etc.)
mientras estés a tratamiento con corticoides (a menos que lo indique
tumédico]. Esto se debe a que los dos medicamentos juntos potencian
el desarrollo de Ulceras de estémago o de duodeno.

* Todas las personas que toman corticoides de forma regular deberian
llevar una tarjeta con la dosis y el motivo. Asi, en caso de una urgencia
(por ejemplo, si tienes un accidente y estas inconsciente ], los médicos
sabran que tomas corticoides y que necesitas tomarlos con regularidad.

* Puede ser necesario aumentar la dosis durante un breve tiempo, por
ejemplo, si tienes una infeccién grave o necesitas someterte a una
operacion. En estas circunstancias y debido al estrés, necesitas tomar
mas corticoides.
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Metotrexato

¢ Qué es el metotrexato?

El metotrexato, también conocido por las siglas MTX, es un farmaco usado
en el tratamiento de enfermedades autoinmunes y en algunas formas de
cancer. Aunque no se sabe con exactitud cémo actua el MTX en la sarcoi-
dosis, se cree que afecta a alguna funcion del sistema inmune.

Los estudios realizados hasta el momento y la opinién de los mejores
especialistas mundiales en sarcoidosis permiten hacer las siguientes re-
comendaciones sobre el tratamiento con metrotexato:

* EIMTXdeberia utilizarse como segunda opcién de tratamiento en aquellos
casos que no responden a los corticoides o cuando éstos producen
importantes efectos secundarios. Sélo en situaciones excepcionales
podria usarse como primera linea de tratamiento en combinacién con
corticoides o solos.

* Antes de comenzar un tratamiento con MTX deberas realizar algunas
pruebas (por ejemplo una radiografia de térax y andlisis de sangre) para
comprobar tu estado y descartar la presencia de enfermedad del rifidn
o del higado, mal funcionamiento de la médula 6sea o alguna infeccion.
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e EI MTX puede alterar la funcién
del higado, por lo que se debe
controlar con analiticas periddi-
cas para detectarlo. En caso de
afectacion deberd pensarse en
reducir la dosis o incluso supri-
mirlo.

Antes de tomar metotrexato

Antes de empezar a tomar meto-
trexato es importante que tu mé-
dico sepa si:

* Tienes la intencién de tener hi-
jos en el futuro (incluye tanto
a hombres como a mujeres, al
menos durante los tres meses
previos a un embarazo planifi-
cado).

* Estas embarazada o te encuentras en periodo de lactancia.

* Tienes alguna infeccién.

* Padeces ulceras de estémago o duodeno.

* Tienes problemas de estémago o intestino.

* Tienes algln problema de higado o de rifidn.

* Padeces alguna enfermedad de la sangre.

* Alguna vez has tenido alguna reaccién alérgica a un medicamento.

* Estas tomando algin otro medicamento (incluyendo los que no
necesitan una receta, como productos a base de hierbas o complementos
medicinales]).
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Como tomar el metotrexato

* El metotrexato se puede administrar en pastillas o en inyeccién. Con
el tratamiento en pastillas deberas tomar una dosis cada semana: jno
tomes el metotrexato cada dia! Tu médico te dira la dosis que debes
tomar cada semana de acuerdo a tu enfermedad, peso y altura. Es
importante que tomes el nimero correcto de pastillas en el mismo dia
de la semana, tal como te lo recomiende tu médico.

* Toma las pastillas con un vaso de agua, antes o después de alimentos.

* Procura elegir un dia a la semana que te resulte cémodo, de modo que
si hay efectos secundarios afecten lo menos posible a tu ritmo de vida
(por ejemplo, si estds trabajando de lunes a viernes, elegir un sdbado
o domingo es una buena opcidn, asi te aseguras de no tener molestias
en el trabajo).

* Site olvidas de tomar una dosis, tdmala tan pronto como lo recuerdes,
si estds dentro de los dos dias de cuando deberias haberla tomado. Si
has omitido una dosis por mas de dos dias, coméntalo con tu médico
que te dird lo que debes hacer. jNunca tomes dos dosis juntas para
compensar la dosis olvidada!

* Te pueden aconsejar que tomes acido fdlico mientras estas tomando
metotrexato. Esto te ayudara a reducir los efectos secundarios no
deseados. Tu médico te recomendara qué dia o dias de la semana debes
tomarlo.

Posibles efectos secundarios

El metotrexato puede disminuir el nimero de glébulos blancos en sangre,
aumentando la posibilidad de tener infecciones. Por eso debes tener ciertas
precauciones para reducir el riesgo de infeccidn (por ejemplo, evitando el
contacto con personas que sabes que estan enfermas) y consultar con tu
médico si comienzas con fiebre, dolor de garganta o cualquier otro proceso.
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Antes de empezar a tomar el metotrexato, tu médico hablara contigo sobre
la posibilidad de presentar efectos secundarios no deseados. A continua-
cién se muestran algunos de los mas comunes, aunque encontraras una
lista completa en el prospecto del medicamento.

Recuerda informar a tu médico si experimentas alguno de los siguientes
efectos secundarios:

» Sensacion de fiebre, dolor de garganta o cualquier infeccion.

* Nauseas y vémitos, pérdida de apetito, malestar abdominal, diarrea.
e Dolor o Ulceras en la boca.

Informa a tu médico de inmediato en caso de presentar:

* Dolor abdominal intenso, malestar general y orina oscura.

 Sentir fatiga, tener tos o fiebre alta.

* Hematomas o erupcidn importante en la piel.

Informacion importante

* Sinotienes seguridad de la dosis que i |
debes tomar o del dia de la semana, | N !

pregunta a tu médico. N \ Y
V! 3
e Debes acudir a todas tus citas con '~.i I.r'
tu médico o en el hospital, ya que f"j
es la mejor manera de valorar tu E

evolucién. Durante el tratamiento con
metotrexato, seguramente tendras que hacer analisis de sangre de vez
en cuando.

* No tomes ningln calmante que contenga aspirina o antiinflamatorios
(como el ibuprofeno o el diclofenaco) a menos que te los haya prescrito
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tu médico. No te automediques ni tomes ningun preparado vitaminico
que contenga acido félico por tu cuenta. Es importante saber que algunos
medicamentos que se pueden comprar sin receta médica en la farmacia
pueden contener estas sustancias, por lo que debes consultar con el
farmacéutico si no estas seguro.

¢ Mientras tomes metotrexato no debes beber nada de alcohol.

* Debes evitar el embarazo y lactancia mientras estas en tratamiento con
metotrexato y durante los tres meses después de que lo hayas terminado.
Asegurate de hablar con tu médico sobre el tipo de anticonceptivo
mas apropiado para ti y tu pareja. También puedes asesorarte sobre
planificacion familiar si tienes intencién de tener hijos en el futuro
(especialmente si eres hombre).

* Elmetotrexato debes guardarlo en un lugar fresco y seco, lejos del calor
y de la luz directa.

 Si por cualquier motivo necesitas deshacerte del metotrexato, pide
primero informacién en tu farmacia ya que las pastillas se deben tirar
en un contenedor especial.

* Note pongas ningunavacuna mientras estés tomando este medicamento
y durante varios meses después sin consultar primero a tu médico.

* Si te van a operar, aunque sea un tratamiento dental, debes decir que
estas tomando metotrexato.
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Anti-TNF-alfa

¢ Oué son los anti-TNF-alfa?

Los anti-TNF-alfa (como el infliximab o el adalimumab)
son farmacos que actdan bloqueando la accién del fac-
tor de necrosis tumoral (TNF-alfa), molécula del cuerpo
que provoca inflamacién.

Debido a que son tratamientos que pueden causar im-
portantes efectos secundarios, suelen utilizarse en
la sarcoidosis cuando otros tratamientos de uso mas - 7
frecuente, como los corticoides o el metotrexato, no '.'
han funcionado. 3 :

Se administran por via intravenosa (en una vena) o
en forma de inyeccién subcutanea (debajo de la piel)
y es importante el seguimiento por parte de los espe-
cialistas.

Antes de tomar anti-TNF-alfa

Antes de empezar a tomar anti-TNF-alfa es importante
que tu médico sepa si:

* Estads embarazada o piensas estarlo.
¢ Te encuentras en periodo de lactancia. £ i

* Tienes a menudo algun tipo de infeccion o tienes
alguna infeccién actualmente.

* Tienes algun problema de corazdén, higado o de rindn.

* Tomas algun medicamento con o sin receta
(vitaminas, suplementos nutricionales o productos
herboristeria).
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* Has recibido recientemente alguna vacuna o planeas hacerlo.

Posibles efectos secundarios

Este tipo de tratamiento esta asociado a la aparicién de infecciones, en
algun caso graves.

También pueden aparecer nduseas, reacciones de hipersensibilidad, em-
peoramiento de la insuficiencia cardiaca y alteraciones en los diferentes
componentes de la sangre. Aunque de forma mas excepcional se ha aso-
ciado a la aparicion de cierto tipo canceres y linfomas.

Informacion importante )

Informa inmediatamente a tu médico si: || |

areny
1, R
, , . W, \ /
e Crees que podrias tener algun tipo de N\ /
infeccién: este tipo de tratamientos L
R . Vi
pueden disminuir la capacidad del s
organismo para combatir infecciones. (—

* Estasembarazada, siplaneas estarlo o si estas dando el pecho: los
anti-TNF-alfa estan contraindicados en el embarazo y lactancia.

* Van a operarte, incluso si solo es cirugia dental.
* Planeas ponerte alguna vacuna.

* Tienes alguno de estos sintomas varios dias después del tratamiento:
dolor muscular o en las articulaciones, fiebre, sarpullido en la piel,
picor, inflamacién en las manos, la cara o los labios, dificultad para
tragar o dolor de garganta o dolor de cabeza. Estos sintomas pueden
estar indicando algun tipo de reaccién alérgica al tratamiento.
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Mas informacion:
otros recursos que pueden ayudarte

Asociacion Nacional de Enfermos
de Sarcoidosis (ANES]

www.sarcoidosis.es

OTROS ENLACES DE INTERES

Axencia de Avaliacion de Tecnoloxias Sanitarias de Galicia (avalia-t]

avalia-t.sergas.es

Guiasalud

www.guiasalud.es

Ministerios de Sanidad, Servicios Sociales e Igualdad

www.msssi.gob.es/ciudadanos/proteccionSalud/home.htm

Sitienes cualquier otra duda acude a tu centro de salud

Teléfono de urgencias: 061 0 112
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Glosario

Adenopatias. Es el aumento del tamafio de los ganglios linfaticos, también llamados
linfadenopatias. Las adenopatias hiliares son agrandamiento de los ganglios linfaticos
que rodean los hilios pulmonares (areas en las que los pulmones derecho e izquierdo

se separan de la traquea).

Afectaci6n parenquimatosa. Es la afectacion del tejido de un 6rgano (que se llama
parénquima). En los estadios de la sarcoidosis pulmonar, se habla de afectacion
parenquimatosa cuando el tejido pulmonar esta afectado.

Apnea del sueiio. Es un trastorno del suefio que se produce cuando la respiracién se
interrumpe o es muy superficial.

Artralgias. Significa dolor articular y puede aparecer sin inflamacién, asociado a
cualquier estadio de la sarcoidosis.

Artritis. Significa inflamacidn articular, es decir, dolor e hinchazén.

Aspiracién transbronquial mediante broncoendoscopia guiada por ultrasonidos.
También llamada EBUS-TBNA, por sus siglas en inglés, es una prueba que permite

tomar muestras del mediastino sin necesidad de hacer una operacion.
Brote. Se denomina brote al momento en el que la sarcoidois comienza a manifestarse.

Disnea. Término médico que se utiliza para describir la sensacidon de falta de aire o

dificultad para respirar.

Capacidad de difusién. Prueba que mide si el intercambio gaseoso en los pulmones
se hace correctamente.
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Enfermedades autoinmunes. Se producen cuando el sistema inmunolégico disefiado
para proteger nuestro cuerpo de lo ajeno (infecciones, cuerpos extrafios) deja de
reconocer lo propio como propio y dafia los tejidos de nuestro organismo.

Enzimas. Son sustancias que genera el propio cuerpo, y que son necesarias para
que algunos cambios quimicos internos se produzcan de forma mas rapida. Sin
las enzimas, estos cambios se ralentizan y se pueden provocar que se produzcan
enfermedades.

Ganglios linfaticos. Son una parte importante del sistema inmunitario que se en-
cuentran a lo largo del cuerpo. El término médico para la inflamacién de los ganglios
linfaticos es linfadenopatia.

Granulomas. Pequefias masas de células anormales, también llamadas nédulos
inflamatorios. En el caso de la sarcoidosis se habla de granulomas no caseificantes,
que tiene que ver con el aspecto de los granulomas. Los granulomas caseificantes son
mas caracteristicos de las enfermedades infecciosas como puede ser la tuberculosis.

Granulomatosis. Enfermedades producidas por la formacién de granulomas.

Hilios pulmonares. Areas en las que los pulmones derecho e izquierdo se separan
de la traquea.

Hipercalcemia. Elevacién del calcio en la sangre. Normalmente no causa problemas
de salud, pero con el paso del tiempo puede producirse osteoporosis (debilitamiento
de los huesos) y calculos del rifién. Un nivel muy alto de calcio en la sangre puede
causar problemas mas serios.

Hipercalciuria. Es la presencia de un exceso de calcio en la orina que puede llevar a
calculos renales u osteoporosis.

Hormonas. Son los mensajeros quimicos del cuerpo. Viajan a través de la sangre hacia
los érganos y cumplen una funcién importante en el metabolismo, el crecimiento, la
funcion sexual y la reproduccion o el estado de animo.

Nervios periféricos. Son aquellos que se encuentran fuera del cerebro y de la médula
espinal.

Neuropatia de fibras finas. Afectacion de los nervios periféricos que se presenta
como dolor, alteraciones en la sensibilidad y de la sensaci6n térmica.

Pletismografia pulmonar. Prueba para medir cuanto aire se puede contener en los
pulmones.

Sistema inmunolégico. También llamado sistema inmunitario es una red compleja de
células, tejidos y drganos que funcionan para defendernos de los gérmenes. Ayuda a
nuestros cuerpos a reconocerlos y a mantenerlos fuera de nuestro organismo.

Uveitis. Es la inflamacidén de una parte del ojo llamada Gvea y puede generar pérdida
de visién si no se trata.
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Anexo K. Documento de informacion para
pacientes y familiares (version folleto)

SARCOIDOSIS

¢Qué es la sarcoidosis?

Es una enfermedad inflamatoria que puede afectar a varios
6rganos y sistemas de nuestro cuerpo (por eso se dice que es
multisistémica). Se caracteriza por la formacién de pequefas
masas de células denominadas granulomas principalmente en
los pulmones, aunque puede afectar a otros érganos.

¢Cudl es su causa?
Aunque se desconoce su causa exacta, lo que sugieren las pruebas
cientificas actuales es que la sarcoidosis podria tratarse de una
respuesta anormal del sistema inmune (sistema de defensa de
nuestro cuerpo), ante factores ambientales en un paciente con
cierta predisposicion genética.

¢Cudl es la evolucidn de la sarcoidosis?
La sarcoidosis generalmente tiene buen pronéstico: en la mayoria de las personas (dos de
cada tres casos) puede mejorar sola al cabo de meses o afios sin ninguna o casi ninguna
consecuencia. En el resto se vuelve crénica y puede empeorar. Se desconoce la razén de por qué
se resuelve en algunas personas y en otras se cronifica.

¢Cudles son los sintomas de la sarcoidosis?

La presentacién de la sarcoidosis es muy variable. Algunas personas pueden carecer de
sintomas, mientras que otras pueden tener afectadas diferentes partes del cuerpo:

Sintomas generales: como fatiga, Sistema nervioso: en algunos casos
cansancio, debilidad, fiebre, pérdida de aparece dolor de cabeza, cambios en la
peso, trastornos del suefio y depresion. memoria, afectacion de nervios faciales,

Pulmones: tos seca, dificultad para dolor y alteraciones en la sensibilidad.

respirar, sensacion de falta de aire y dolor nif i gestivas: como dolor
detrds del esternén. de estémago después de las comidas,
nduseas, vémitos y afectacién del higado
y del bazo.

Piel: lesiones en la cara o el cuerpo,
como un sarpullido o placas como en la
psoriasis. Rifién: pueden aparecer célculos (lo que
habitualmente se llama “piedras en el
rifidon”), inflamacion o problemas en el
funcionamiento del rifién.

Inflamacién de los ganglios linfiticos:
pueden aparecer en la zona de los
pulmones o en otras partes del cuerpo.

H , arti ymiscul
puede existir dolor de las articulaciones
o artritis (dolor con hinchazén),
Corazén: pueden presentarse sincopes, tenosinovitis (inflamacién del
palpitaciones o arritmias y aparicion de revestimiento que rodea al tendon) y
granulomas cardiacos que pueden afectar dolor muscular.

a su adecuado funcionamiento.

Ojos: en forma de uveitis (0jos rojos y
llorosos).

YyryYYYYYY
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;Cém diagnostica la sarcoidosis?

(_CO 0 se gOStC sarcoldosis ........
Los tres criterios principales son: = = = — I =
* Presencia de sintomas o signos de la enfermedad,

* Presencia de granulomas,
* Ausencia de otra enfermedad que justifique lo anterior.

Aveces es necesario hacer diferentes pruebas, dependiendo de qué érganos estan afectados. Algunas
de ellas son: anlisis de sangre y orina, radiografia de térax, pruebas funcionales respiratorias, biopsia,
electrocardiograma, TAC, PET, gammagrafia con galio y en muchos casos, un examen detallado de los ojos.

¢Coémo se trata la sarcoidosis?
En algunos casos sélo es necesario seguir unos habitos de vida
saludable y tomar algin medicamento de forma esporadica si hay dolor o
inflamacién. Debido al tipo de afectacién o a sus sintomas, otras personas
pueden necesitar algun de tratamiento:

* Corticoides: el medicamento mas utilizado es la prednisona u otro tipo de corticoide oral. Aunque
reducen la inflamacién y alivian los sintomas, sélo deben tomarse en caso necesario porque
pueden producir efectos no deseados, como aumento de peso, osteoporosis (adelgazamiento de los
huesos), elevacion de la tension arterial, aumento del aztcar en sangre, Ulcera de estémago y otras
alteraciones.

* Inmunosupresores: en algunas ocasiones, puede ser necesario utilizar otros medicamentos como los
inmunosupresores, que pueden aliviar tus sintomas reduciendo la actividad de tu sistema inmune. En
algunos casos el médico recomendara utilizar ambos (corticoides e inmunosupresores). Ejemplos de
estos farmacos son: metotrexato y antagonistas del factor de necrosis tumoral alfa (anti-TNF-alfa, por
sus siglas en inglés).

* Otros tratamientos: puede ser necesario un tratamiento especifico para otros sintomas asociados
ala sarcoidosis: fatiga, depresion, hipercalcemia, célculos en el rifién e hipertensién pulmonar
(elevacién de la presién en los vasos sanguineos pulmonares, que puede afectar a la respiracion y el
funcionamiento del corazén), etc.

¢Qué habitos de vida pueden irme bien?
Una parte importante del impacto en la calidad de vida de la sarcoidosis esta causado por la fatiga, los
problemas de suefio, la dificultad para enfrentarse al dia a dia o el aislamiento social. Debido a ello,
mantener unos habitos de vida saludable (dieta sana y equilibrada, ejercicio fisico adaptado a tus
posibilidades y dormir las horas necesarias) y aprender a manejar los problemas emocionales puede
ayudar a estar mejor.

MAS INFORMACION
Asociacién Nacional de Enfermos de Sarcoidosis (ANES): www.sarcoidosis.es

OTROS ENLACES DE INTERES:

Axencia de Avaliacién de Tecnoloxias Sanitarias de Galicia (avalia-t): avalia-t.sergas.es

Guiasalud: www.guiasalud.es

Ministerios de Sanidad, Servicios Sociales e Igualdad: www.msssi.gob.es/ciudad: p i lud/home.htm

Si tienes cualquier otra duda acude a tu centro de salud
Teléfono de urgencias: 061 0 112

s = e guigsalud.a O . avalia-t

Axencia de Avaliscian do
Toconiodan Sorcain e Golein
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