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Carta al Editor

Estudios métricos del Compliance Questionnaire )

on Rheumatology (CQR): (Un caso de induccién
de la validez?

Metric Studies of the Compliance Questionnaire on
Rheumatology (CQR): A Case of Validity Induction?

Sr. Editor:

La presente carta resalta algunas cuestiones en la literatura de
las propiedades métricas del Compliance Questionnaire on Rheuma-
tology (CQR)!, y que sefialan una fuerte debilidad fundamental de
los estudios que lo usan, asi como de las conclusiones extraidas. El
CQR posiblemente sea una de las medidas de adherencia que se esta
incorporando en los estudios con mas frecuencia. En una reciente
revision bibliografica?, 5 de 9 estudios seleccionados lo utilizaron.
Por otro lado, en la recomendacién 16 de la Sociedad Espafiola de
Reumatologia®, se comunica la sugerencia de desarrollar estudios
de validacién para medidas de adherencia al tratamiento con meto-
trexato (MTX), y sefiala que el CQR es el iinico método validado.

Enlaliteratura de validacién del CQR*~? se puede identificar que
los tipos de evidencia especificos de validez altamente frecuentes
se refieren a la clasificacion de pacientes, y la relacién convergente
y divergente con otros criterios. Sin embargo, el método menos
usado y descuidado es la validez de la estructura interna, esto es, la
dimensionalidad del CQR que analiza las relaciones item-puntaje
para definir la configuracién de su puntaje total. Apenas 2 estudios
de replicacién han investigado su estructura interna®'?, y en ellos
no fue corroborada la unidimensionalidad del CQR, es decir, que los
19 items no se agrupan en una sola dimensién estadistica.

Esto implica 3 cosas: primero, que no existi6 justificacién empi-
rica para utilizar un solo puntaje derivado de la suma simple o
ponderada de los items. Segundo, algunos problemas de equivalen-
cia del CQR frente a otras medidas similares pueden ser causados
por este problema de la dimensionalidad (ver Marras et al.#). Ter-
cero, la situacién parece describir la induccién de la validez'', que
ocurre cuando se respalda la afirmacién de validez de un ins-
trumento mediante 1) estudios provenientes de otros contextos
culturales (por ejemplo, citando el estudio original! u otro realizado
en otro pais, con otro tipo de participantes, y/o en otra situacién
clinica), 2) seleccionando el tipo de evidenciairrelevante (por ejem-
plo, declarar que la confiabilidad alfa de Cronbach indica la validez
del puntaje), o 3) intercambiando especificas evidencias de validez
(por ejemplo, inferir que la capacidad predictiva del CQR es una
prueba de la satisfaccién con el tratamiento, o con la validez en
general).

Para la Gltima implicacién, efectivamente, aunque se ha recono-
cido que el CQR logra niveles adecuados de prediccién en estudio
con pacientes que sufren artritis y cuenta con aceptables niveles
de confiabilidad, estas evidencias no son intercambiables con la

evidencia que se necesita para demostrar que el puntaje total es
interpretable como una unidad. En cualquier situaciéon descrita, la
evidenciade inducirla validez es la omisién de analizar la dimensio-
nalidad del CQR para respaldar la interpretacién de un solo puntaje.

¢Coémo se puede justificar el uso de un solo puntaje si la eviden-
cia empirica que debe respaldarlo es inexistente o la cuestiona?
¢Los estudios que cuestionaron la unidimensionalidad del CQR®10
pueden ser tomados en cuenta? Los hallazgos mas fuertes hasta
la fecha sobre la estructura interna o dimensionalidad del CQR no
garantizan que se utilice un solo puntaje, a menos que reduzcan
el nimero de items!?; otra opcién de interpretacién es aceptar la
multidimensionalidad del CQR®, y el reumatélogo debe valorar si
lo quiere utilizar de ese modo.

Concluimos que, debido a la aparente inconsistencia en la
estructura factorial del CQR, los estudios con el CQR deben incluir
la corroboracién de su estructura interna, aprovechar las actuales
recomendaciones de validacién'?, y enfatizar colaboraciones inter-
nacionales en ellas.
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Sindrome de Kabuki con sindrome de Sjogren:
primer caso descrito

Kabuki Syndrome With Sjogren Syndrome: First Case Reported
Sr. Editor:

El sindrome de Kabuki (SK) es un sindrome genético que se
caracteriza por: aspectos faciales tipicos (fisuras palpebrales con
parpados inferiores invertidos, cejas elevadas, punta nasal baja),
anomalias musculoesqueléticas (braquidactilia, clinodactilia del
quinto dedo y anormalidades vertebrales), alteracién en los der-
matoglifos, talla baja y déficit intelectual’.

Aunque la asociacién entre el SK y la enfermedad autoinmune
esta bien documentada, probablemente debido a mutaciones de la
desregulacién de la diferenciacién linfocitica®3, este es el primer
caso descrito de asociacién con el sindrome de Sjogren juvenil (SSj)
primario.

Presentamos el caso de una nifia caucasica de 9 afios diagnosti-
cada con SK (mutacién 15654C>G en el ex6n 48 del gen KMT2B) y
padre con lupus eritematoso sistémico (LES).

Inicié clinica de xeroftalmia (ojo rojo, sensacién de picada y
lagrimeo ocular) asociado a xerostomia (bebia mas de 31 de agua
por dia, inclusive con despertar nocturno) y tlceras orales ocasio-
nales. Referia quejas de poliartralgias intermitentes, sin edema o
rigidez. Sin antecedentes de parotiditis o fenémeno de Raynaud.

En el examen realizado, present6 caracteristicas dismérficas
tipicas de KS, hipermovilidad articular sin artritis, xerosis cutdnea,
lengua agrietada y glandulas salivales impalpables.

Realiz6 estudio analitico que mostré hemograma normal,
amilasa elevada, ANA 1/1.000 con patrén moteado, anti-SSa
positivo, complemento normal e hipergammaglobulinemia leve.
Marcadores inflamatorios, sedimento urinario y restante estudio
inmunolégico normal. La ecografia de glandulas salivares (USGS)
mostré dimensiones normales, parénquima heterogéneo y areas
hipoecoicas, compatible con SS;j. La biopsia de las glandulas saliva-
res minor fue normal.

Fue observada por oftalmologia, confirmando la queratoconjun-
tivitis seca, con teste Schirmer positivo y Ocular Staining Score > 5.

Por elevacién transitoria de la funcién hepatica realiz6 panel
de autoinmunidad hepética, siendo negativa. La elevacién de la
funcién hepatica en este sindrome puede ser debida a hepatitis
autoinmunes o cirrosis biliar primaria, siendo asi excluida.

Inicié tratamiento con medidas generales para la xerostomia e
higiene oral, lubricacién ocular e hidratacién de la piel. Durante
el seguimiento presenté leve eritema malar fotosensible. Por el
riesgo de superposiciéon con LES y por manifestaciones sistémicas
leves (artralgias y hipergammaglobulinemia), inicié tratamiento
con hidroxicloroquina 4 mg/kg/dia.

Actualmente, sabemos que el SS es una enfermedad autoin-
mune caracterizada por la infiltracién de linfocitos T a nivel de las
glandulas exocrinas. Esta infiltracién origina una destruccién de
las glandulas exocrinas y la aparicién de sintomatologia relacio-
nada con la sequedad de las mucosas infiltradas. Hasta en un tercio
de los pacientes pueden presentar manifestaciones extraglandu-
lares, mas activas y graves que condicionan el pronéstico a largo
plazo?.

En edad pediatrica o SS es raramente primario, como es en nues-
tro caso, por lo que es fundamental una vigilancia apretada en este
tipo de pacientes por el riesgo de sobreposicién con otra enferme-
dad del tejido conjuntivo’.

En este momento, en edad pedidtrica no existen criterios diag-
nosticos para el SS; los criterios de los adultos dependen demasiado
de evidencia de disfuncién glandular, que requiere tiempo para des-
arrollarse siendo menos evidente durante la infancia. La biopsia en
esta edad tiene una sensibilidad baja debido al pequefio tamaifo de
las glandulas, la dificultad diagnostica y poder biopsiar una zona
que esta normal®. De cualquier manera, nuestra paciente cumple
los criterios del ACR/EULAR de 2016°.

Existen grupos internacionales trabajando en unos criterios
diagnésticos de SS adaptados a la edad pediatrica. Sabiendo que la
parotiditis recurrente es la forma mas tipica de presentaciéon en esta
edad, lainclusién de esta entidad en estos criterios parece aumentar
la sensibilidad de diagnéstico para el SSj. Es posible que la combi-
nacién de inflamacién de las glandulas salivales (parotiditis clinica
o subclinica, cambios en la USGS o histopatologia) y autoanticuerpo
positivo pueda ser suficiente para diagnosticar SS en un nifio.

En presencia de sintomas sugestivos, los pacientes con SK siem-
pre deben ser evaluados minuciosamente para detectar trastornos
autoinmunes. Este el primer caso descrito en la literatura de ambos
sindromes.
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