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PALABRAS CLAVE Resumen

Mastocitosis; Introduccion: Las mastocitosis son un grupo de proliferaciones clonales de mastocitos que
Cuestionario; pueden afectar a distintos organos y tejidos, siendo la piel uno de los implicados con mayor
Adaptacion frecuencia. La clinica esta relacionada con la liberacion de mediadores proinflamatorios. Diver-
transcultural; sos estudios han sefialado la afectacion en la calidad de vida de estos pacientes. El reciente
Mastocytosis Quality desarrollo en Alemania de un cuestionario especifico sobre calidad de vida en pacientes con
of Life questionnaire mastocitosis (Mastocytosis Quality of Life questionnaire [MC-QoL]), con una version en inglés,

supone un paso significativo en la valoracion del impacto psicosocial.

Objetivo: Realizar la adaptacion transcultural al castellano del MC-QoL, garantizando su equi-
valencia con la version original.

Material y métodos: Metodologia de traduccion directa, entrevistas cognitivas y traduccion
inversa, siguiendo los principios de buena practica de la International Society for Pharmacoeco-
nomics and Outcomes Research. El MC-QoL incluye 27 preguntas estructuradas en 4 dominios:
sintomas, emociones, funcionamiento/vida social y sintomatologia cutanea.

Resultados: La primera version del cuestionario en espanol, obtenida por traduccion directa
de la version en aleman, se sometio a entrevistas cognitivas, modificindose 3 preguntas para
hacerlas mas comprensibles. Posteriormente, los autores originales modificaron una pregunta
de la version obtenida por retrotraduccion al considerar que habia perdido especificidad. Tras
minimas modificaciones en consenso con los autores originales, se obtuvo la version definitiva
en castellano.

Conclusion: Se obtiene la adaptacion transcultural en castellano de un cuestionario de calidad
de vida especifico para pacientes con mastocitosis, que podra ser utilizado en la practica clinica
para una valoracion mas completa de este grupo de pacientes.
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Background: Mastocytosis encompasses a spectrum of disorders in which different organs and
tissues are affected by the clonal expansion of mast cells. The skin is one of the most frequen-
tly affected organs. The clinical manifestations of mastocytosis are linked to the release of
proinflammatory mediators, and the impact of this disorder on patient quality of life has been
described in various studies. The Mastocytosis Quality of Life Questionnaire (MC-QoL), which
was recently developed in Germany and now also exists in English, is an important tool for
evaluating the psychosocial impact of this disease.

Objective: To create a Spanish version of the MC-QoL that was culturally equivalent to the
original German questionnaire.

Material and methods: The adaptation process, which involved forward translation, cognitive
interviews, and back translation, was conducted in accordance with the principles of good
practice for the translation and cultural adaptation of patient-reported measures of the Inter-
national Society for Pharmacoeconomics and Outcomes Research. The MC-QoL contains 27 items
in 4 domains: symptoms, emotions, social life/functioning, and skin.

Results: The first version of the Spanish questionnaire, obtained by forward translation from
German, was tested in cognitive interviews, after which 3 items were modified to make them
easier to understand. The German back translation of the Spanish questionnaire was analyzed by
the authors of the original MC-QoL, who modified 1 item they considered to have lost specificity
in the adaptation process. The definitive Spanish MC-QoL was then produced following minor
modifications agreed on with the German authors.

Conclusion: We have produced a cultural adaptation of the MC-QoL in Spanish that can be used
in routine clinical practice to obtain a more complete picture of the impact of mastocytosis on
patient quality of life.

© 2020 Published by Elsevier Espafa, S.L.U. on behalf of AEDV. This is an open access article

under the CC BY-NC-ND license (http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/).

Las mastocitosis representan un grupo heterogéneo de
entidades caracterizadas por una proliferacion clonal de
mastocitos que puede afectar a distintos drganos y tejidos.
Es una enfermedad poco frecuente, con una prevalencia
estimada de 9-13 casos de adultos con mastocitosis sisté-
mica indolente por 100.000 habitantes’?. Aunque es mas
frecuente en la primera y entre la segunda y quinta décadas
de la vida, puede afectar a cualquier grupo de edad y suele
distribuirse de manera similar entre sexos*“.

Los signos y los sintomas de esta enfermedad se rela-
cionan con la liberacion de mediadores proinflamatorios
mastocitarios (como prurito, eritema, palpitaciones, cefa-
lea, dolor abdominal, diarrea, hipotension, irritabilidad,
anafilaxia, entre otros), con la infiltracion de los diferen-
tes organos y tejidos o con la presencia de otra enfermedad
hematoldgica asociada®>'°. La afectacion cutanea es la mas
frecuente y se observa en el 100% de las mastocitosis de edad
pediatrica y en el 80% de las del adulto, siendo en muchos
casos la clave diagnéstica de la enfermedad™®'".

Aunque la clinica es heterogénea y variable, la mayo-
ria de los pacientes presentan una evolucion indolente. No
obstante, diversos estudios han senalado la existencia de
un impacto significativo en la calidad de vida (CV) de estos
pacientes'?, tanto como consecuencia de los sintomas de la
enfermedad como de la necesidad de realiza un tratamiento

continuo para aliviarlos o prevenirlos'. La mejora de la CV
es un objetivo primordial en el manejo de pacientes con
mastocitosis y los resultados obtenidos de los cuestionarios
de CV relacionada con la salud (CVRS) —HRQoL en inglés—
son cada vez mas importantes tanto dentro del contexto
de ensayos clinicos como en la practica clinica rutinaria de
estos pacientes. Estos datos permiten obtener informacion
sobre las perspectivas del paciente en relacion con la enfer-
medad y prevenir la pérdida de informacion Gtil derivada de
evaluaciones clinicas aisladas'.

Las herramientas de medicion de CVRS especificas de
enfermedad o de sintomas brindan datos mas solidos y
sensibles sobre la CV que los cuestionarios genéricos.
Sin embargo, hasta hace poco, no se disponia de un
instrumento especifico para los pacientes con mastocito-
sis. Ha sido en Alemania donde Siebenhaar et al. han
desarrollado y validado el primer cuestionario sobre CV
especifico para pacientes con mastocitosis (realizado con
adultos con mastocitosis cutanea y sistémica indolente),
el Mastocytosis Quality of Life questionnaire (MC-QoL)"™
(figura suplementaria 1, véase el material adicional en el
anexo), y de forma paralela una version en inglés ameri-
cano (figura suplementaria 2, véase el material adicional
en el anexo). Esto ha supuesto un avance significativo
en la valoracion del impacto que causa la enfermedad,
en las esferas psicologica y social de los pacientes con
mastocitosis.
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El objetivo de este trabajo es realizar la adaptacion
transcultural al castellano del MC-QolL, garantizando su
equivalencia con la version original, para poder utilizarlo
en nuestra practica clinica diaria.

El MC-QoL estd compuesto por 27 preguntas que estan
estructuradas en 4 dominios: sintomas, emociones, funcio-
namiento/vida social y sintomatologia cutanea. Todas ellas
con 5 opciones de respuesta.

Para realizar la adaptacion transcultural del MC-QoL
al castellano se siguieron las normas publicadas en la
literatura'®?°, especialmente las recomendaciones de la
International Society for Pharmacoeconomics and Outcomes
Research (ISPOR)".

La adaptacion se realizé con el método de traduccion y
retrotraduccion, que incluye las siguientes fases: traduccion
del cuestionario original en aleman al castellano por una tra-
ductora profesional bilingiie (lengua materna castellano),
la revision y discusion sistematica del contenido del mismo
por el grupo investigador, la realizacion de entrevistas cog-
nitivas a pacientes y, finalmente, la traduccion inversa del
cuestionario al aleman por otra traductora bilingiie (lengua
materna aleman) y la revision final del mismo por los autores
originales (fig. 1).

El grupo de trabajo lo componian 2dermatologas
espanolas, un dermatologo aleman referente en mastocito-
sis, 2 traductoras profesionales bilingiies y una experta en
validacion de cuestionarios.

Para garantizar una correcta comprension del cuestiona-
rio inicial, se realizo una serie de entrevistas cognitivas a
pacientes afectados de mastocitosis controlados en nuestro

centro. Se incluyé una muestra total de 6 pacientes con dife-
rentes caracteristicas sociodemograficas y con diagnostico
de mastocitosis cutanea o mastocitosis sistémica indolente
(en todos confirmado con biopsia cutanea + aspirado médula
6sea). La mitad de la muestra eran hombres y la otra mitad
mujeres. La edad media era 45,7 afos (mediana: 49). Dos
de los pacientes tenian diagndstico de mastocitosis cutanea
y 4 de sistémica indolente.

Todos los pacientes, tras una explicacion detallada por
el equipo investigador sobre el tipo de estudio, su objetivo
y las caracteristicas del cuestionario, firmaron un docu-
mento de consentimiento informado para participar. Las
entrevistas cognitivas se realizaron con base en el método
probing'®?2, Los pacientes, siguiendo un guion estructurado,
tenian que leer en voz alta todos los apartados del cues-
tionario (primero las instrucciones y, posteriormente, las
preguntas con sus opciones de respuesta), asi como ir con-
testando una a una las preguntas que iban leyendo. Mientras
tanto, se les solicitaba que explicaran con sus propias pala-
bras lo que acababan de leer y que identificaran aquellas
partes que les parecian confusas o de dificil interpretacion.
Durante la realizacion de la entrevista se iban registrando las
expresiones, los comentarios e incluso los gestos de los parti-
cipantes que pudieran indicar dificultades en la comprension
del cuestionario. Del mismo modo, se les preguntaba si lo
habrian expresado de otra manera o entendido mejor con
otras palabras o si habrian cambiado el formado de las
preguntas. Simultaneamente, se iba anotando de manera
minuciosa y literal las respuestas que aportaban para valo-
rarlas posteriormente en conjunto con el grupo de trabajo.
Las entrevistas tenian una duracion media de 20-30 min.

Tras la revision y discusion sistematica de los resulta-
dos por el grupo de trabajo, se obtuvo la segunda version
del cuestionario, que fue retrotraducida al aleman por una

Versioén original del cuestionario MC-QoL (aleméan) con 27 items
Traduccion al castellano por una traductora bilingiie (lengua materna castellano)

PRIMERA VERSION DEL MC-Qol EN CASTELLANO

Entrevistas cognitivas: administracién de la primera versién del MC-QoL en castellano a 6 pacientes
de consultas externas con mastocitosis cutdnea o sistémica indolente

Revision de los resultados de las entrevistas cognitivas por parte del grupo de trabajo
e incorporacion de modificaciones menores en 3 de las 27 preguntas

SEGUNDA VERSION DEL MC-QoL EN CASTELLANO

Retrotraduccién al aleméan por una traductora bilinglie (lengua materna aleman)

Comparacion de la version alemana obtenida por retrotraduccién con la original (autores
originales) con modificacién de 1 de las preguntas

TERCERA VERSION DEL MC-Qol EN CASTELLANO

Discusién del grupo de trabajo y toma de decisiones sobre los términos que podian llevar
a confusion. Utilizacion de la versién inglesa (desarrollada en paralelo a la alemana) para la toma
de decisiones junto con los autores originales

VERSION FINAL DEL MC-Qol. EN CASTELLANO

Etapas del trabajo de adaptacion lingiistica y cultural del cuestionario Mastocytosis Quality of Life questionnaire (MC-

Qol) del aleman al castellano.
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Versién Alemén: Bitte geben Sie an, wie oft Sie wahrend der vergangenen 2 Wochen, in den nachfolgend aufgefiihrten
Bereichen des taglichen Lebens, durch |hre Mastozytose eingeschrénkt waren.

iy -Freizeitgestaltung

Versidn Inglés: Please indicate how often you have been limited in your daily life in the areas listed below during the past

2 weeks because of your mastocytosis.

-Leisure time
N

Pregunta 13

L -Actividades de ocio

Primera versién en Castellano: Indique con qué frecuencia se ha sentido limitado/a, durante las dos ultimas semanas, en los
siguientes ambitos de la vida cotidiana, a causa de su mastocitosis

Versién final en Castellano: Indique con qué frecuencia se ha sentido limitado/a, durante las dos Ultimas semanas, en los
siguientes ambitos de la vida cotidiana, a causa de su mastocitosis
-Actividades de ocio (pasatiempos, deportes o aficiones)

Versién Alemdn: Fihlten Sie sich in den vergangenen 2 Wochen alleinmitlhrer Erkrankung?

Pregunta 25

Versién Inglés: In the past 2 weeks did you feel alone with your illness?
{
Primera versién en Castellano: ¢ En las ultimas dos semanas se sintié solo/a con su enfermedad?

Version final en Castellano: ¢ En las ultimas dos semanas se sintié solo/a o sin apoyo con su enfermedad?

Modificaciones realizadas en las preguntas 13 y 25 del cuestionario Mastocytosis Quality of Life questionnaire (MC-QoL).

traductora profesional para ser revisada por los autores ori-
ginales. A partir de esta revision, y teniendo en cuenta sus
comentarios y sugerencias, se llevo a cabo una tercera ver-
sion en castellano, que fue nuevamente retrotraducida y
valorada en conjunto con los autores originales. Una de las
preguntas precis6 una nueva modificacion y tras minimos
cambios se obtuvo la cuarta y definitiva version del cuestio-
nario MC-QoL en castellano (figura suplementaria 3, véase
el material adicional en el anexo).

En la primera version del cuestionario en castellano, durante
el proceso de las entrevistas cognitivas, se realizo una serie
de modificaciones teniendo en cuenta tanto las dificulta-
des de comprension observadas como las aportaciones de
los participantes.

En primer lugar, se hicieron pequenos cambios en 2 frases
de las instrucciones generales del cuestionario (véase la ver-
sion en aleman y en inglés en la figura suplementaria 1y 2,
respectivamente, material adicional, anexo). A la frase «Por
favor, lea cada pregunta con atencion y, de las 5opciones
de respuesta, seleccione la mas apropiada para usted» se
anadieron algunas palabras (en cursiva), quedando en la ver-
sion final: «Por favor, lea detenidamente cada pregunta con
atencion y, de las 5 opciones de respuesta, seleccione aque-
lla que mejor se corresponda con su situacion». De modo
que se evito la traduccidn literal del aleman que hacia que
la frase no tuviera el énfasis deseado. También se cambio la
frase «No piense demasiado la respuesta y no olvide respon-
der a todas las preguntas» por «Por favor, no piense mucho
la respuesta y asegurese de contestar todas las preguntas»
para una mejor comprension de la misma.

De las opciones de respuesta, 5 para cada pregunta,
se realizaron minimas modificaciones en algunas de ellas,
siendo en lugar de «un poco», «poco» y en lugar de
«muchisimo», «extremadamente», ya que tenia mas sentido
en relacion con la pregunta a la que se referian.

Respecto a las preguntas, de las 27 totales de la ver-
sion inicial, se modificaron 3: la nimero 13, la 18 y la 25.
El cambio que se realizo en la primera de ellas consistio

en anadir algunos ejemplos en el enunciado para hacerla
mas comprensible a los pacientes, ya que parecia poco con-
creta (fig. 2). La pregunta 25, referente a «sentirse solo»,
no fue del todo entendida por algunos pacientes, por lo que
se anadid «o sin apoyo» para una mayor concrecion y mejor
compresion (fig. 2). Por ultimo, la pregunta 18 fue la mas
conflictiva y la Unica modificada por los autores originales
tras la retrotraduccion al aleman. Inicialmente, se cambio
el término de «carga de enfermedad» porque habia sido tra-
ducido de manera demasiado literal, sin ser esta palabra
en espanol equivalente semanticamente a su homéloga en
aleman o en inglés, lo que suponia una dificultad de com-
prension para los pacientes. Tras ser modificado sutilmente
anadiendo las palabras «o peso», tampoco reflejaba el obje-
tivo principal de la pregunta y seguia sin ser comprendido
con exactitud, por lo que junto con los autores originales
se intentd describir el significado de la frase y no buscar un
sindonimo en castellano. Sin embargo, con este cambio, los
autores originales pensaron que se perdia la especificidad
de la pregunta inicial que hacia hincapié en el aspecto emo-
cional. Finalmente, tras ser estudiado y consensuado por
todas las partes implicadas, se realizé una minima modifica-
cion anadiendo la palabra «emocionalmente» a la pregunta
(fig. 3) y quedando de esta manera finalizada y aceptada la
version final del cuestionario (figura suplementaria 3, mate-
rial adicional, anexo). No fue necesario modificar el formato
del cuestionario, que parecio sencillo e intuitivo a todos los
pacientes.

Actualmente, disponemos de una gran variedad de herra-
mientas que permiten valorar y cuantificar el impacto de
distintas enfermedades sobre la CV de los pacientes. En der-
matologia, disponemos de algunos cuestionarios generales y
otros especificos para determinadas enfermedades. En refe-
rencia a la mastocitosis'>'>, a pesar de haber sido descrito
en la literatura que gran parte de estos pacientes ve afec-
tada su vida a causa de los sintomas, no disponiamos hasta
la fecha de un cuestionario especifico como el MC-QoL, que
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Versién Aleman: Haben Sie die Symptome Ihrer Mastozytose in den letzten 2 Wochen belastet?

Version Inglés: Have you been burdened by the symptoms of your mastocytosis in the past 2 weeks?

‘ v

Primera version en Castellano: En las uUltimas dos semanas, ¢ha notado la carga de los sintomas de su mastocitosis?

Segunda versién en Castellano: En las ultimas dos semanas, ;ha sentido el peso o la carga de los sintomas de su

mastocitosis?

Pregunta 18

sintomas de su mastocitosis?

[
~

Tercera versién en Castellano: En las ultimas dos semanas, ¢se ha sentido agobiado o sobrecargado por los

Version final en Castellano: En las ultimas dos semanas, ¢se ha sentido agobiado o sobrecargado emocionalmente

por los sintomas de su mastocitosis?

Modificaciones realizadas en la pregunta nimero 18 del cuestionario Mastocytosis Quality of Life questionnaire (MC-QoL).

ha supuesto un avance significativo en la valoracion clinica
de este grupo de pacientes.

El MC-QoL ha sido desarrollado y validado en Alemania
(a la vez que la version en inglés americano) en pacientes
adultos con diagndstico de mastocitosis cutanea o sistémica
indolente. Es un cuestionario sencillo y de rapida imple-
mentacion, que consiste en 27 preguntas, con 5 opciones
de respuesta cada una. Por el contenido de las mismas, se
han agrupado en 4 dominios, que hacen referencia a dife-
rentes aspectos de la enfermedad y de la vida cotidiana
de los pacientes: sintomas generales, emociones, funciona-
miento o vida social y sintomatologia cutanea. Cada una de
las opciones de respuesta se puntUa de 0 a 4 puntos. La pun-
tuacion de cada dominio, asi como la puntuacion total, se
calcula sumando los puntos para posteriormente transfor-
marla a una escala de 0 a 100, donde las puntuaciones mas
altas indican un mayor en la CV'>.

En el proceso de validacion del cuestionario, se eviden-
cio su elevada validez y fiabilidad, tanto en la puntuacion
total como en la de los diferentes dominios (todos mos-
traron una alta validez interna, exceptuando el apartado
«sintomatologia cutanea» que fue ligeramente inferior).
También se objetivo una correcta validez convergente, con
una intensa correlacion estadisticamente significativa con
todas las otras puntuaciones de las demas herramientas
validadas utilizadas en el estudio (DLQI, SF-12, ltchyQoL,
EQ-VAS, etc.). Los autores también destacaron la fuerte
correlacion entre los diferentes dominios por separado y los
cuestionarios especificos realizados. El analisis de regresion
multiple mostré que la duracion de la enfermedad era un
determinante significativo en el deterioro de la CV (no asi la
edad, el sexo o la afectacion cuténea)’.

Posteriormente, en los Holanda, van Anrooij et al.
desarrollaron y validaron el Mastocytosis Quality-of-Life
Questionnaire (MQLQ) y el Mastocytosis Symptom Assess-
ment Form (MSAF), exclusivamente en pacientes diag-
nosticados de mastocitosis sistémica indolente?>. En los
resultados obtenidos con el MSAF observaron que la fatiga
o el cansancio era el sintoma mas grave de la enfermedad,
mientras que el MQLQ mostr6 que era el miedo a sufrir una
anafilaxia lo que mas afectaba la CV de estos pacientes.
Posteriormente a la aparicion de estos 2 cuestionarios, se
han publicado nuevos estudios relacionados con el impacto

psicosocial que sufren los pacientes con mastocitosis, que
apoyan los datos publicados previamente en la literatura.
En una revision reciente de Jennings et al. sobre las percep-
ciones de los pacientes con alteraciones mastocitarias, se
objetivo una reduccion moderada-grave de la CV, un impacto
emocional negativo en sus vidas y una afectacion psicoldgica
en mas del 60-70% de los casos'?23%%, Entre los sentimien-
tos mas referidos entre los pacientes se incluyen la tristeza,
la preocupacion, la frustracion, la vergiienza por la visibili-
dad de las lesiones cutaneas, el miedo al futuro y a sentirse
una carga para terceros, entre otros**. Otro estudio reciente
realizado en Dinamarca?’ en 7 pacientes con mastocitosis
sistémica indolente a los que se realizaba una entrevista
semiestructurada cualitativa evidencio una intensa afecta-
cion sobre su vida diaria, especialmente en el ambito de
las relaciones sociales, la autopercepcion y la sexualidad.
Los pacientes referian que los sintomas restringian y com-
plicaban su participacion en diferentes actividades y que de
forma constante tenian miedo a sufrir una reaccion anafi-
lactica.

Este trabajo facilita al facultativo la disposicion de la
version en castellano del MC-QoL para su uso en la practica
clinica con pacientes con mastocitosis. Para su elaboracion,
se ha seguido una metodologia sistematica y rigurosa para
garantizar que la version en castellano sea equivalente a la
version original. La metodologia utilizada en este trabajo
ha sido empleada repetidamente en Europa para la adap-
tacion de herramientas usadas tanto en la practica clinica
como en investigacion'®'?. Se ofrece esta herramienta para
poder ser validada en un futuro. Este proceso confirmaria
con pacientes la sensibilidad, la especificidad, la validez
y la confianza de esta version del cuestionario. Para ello
se requiere del trabajo coordinado de diferentes centros a
través de un proyecto comdn.

Disponemos de la adaptacion transcultural en castellano de
un cuestionario de CV (MC-QoL) especifico para pacientes
con mastocitosis, que podra ser utilizado en la practica
clinica, asi como en investigacion, para una mejor valora-
cion de este grupo de pacientes. Esto permitira objetivar su
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impacto en la CV, profundizar en las necesidades, las expe-
riencias y los temores de este grupo de pacientes y optimizar
una aproximacion integral en el manejo de la enfermedad.

Conflicto de intereses
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Anexo. Material adicional

Se
en

puede consultar material adicional a este articulo
su version electronica disponible en doi:10.1016/j.

ad.2019.11.003.
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