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LAVORO ORIGINALE

Valutazione della qualita della vita in pazienti affetti
da sclerosi sistemica mediante somministrazione
del questionario SF-36*

Evaluation of quality of lifein patients with systemic sclerosis
by the SF-36 questionnaire

R. Cossutta, S. Zeni, A. Soldi, P. Colombelli, A. Belotti Masserini, F. Fantini
Dipartimento e Cattedra di Reumatologia dell’ Universita degli Sudi di Milano - Istituto Ortopedico Gaetano Pini, Milano

SUMMARY

Aims: to evaluate the quality of life of patients affected by systemic sclerosis (Sc) through the application of the Med-
ical Outcome Survey Short-Form 36 (S--36) questionnaire and to correlate the results with the disability index of the
health assessment questionnaire (HAQ-DI) and the systemic involvement.

Methods: we studied 95 (3 M, 91 F) patients affected by SSc (mean age 60 years, range 39-83, mean duration of dis-
ease 6 years, range 1-34). The organ system involvement was evaluated by skin score, chest High Resolution Com-
puted Tomography (HRCT), electrocardiography according to Holter, Doppl er-echocardiography and oesofagogram.
Results: considering the values of the 8 question groups of the SF-36 the most different between the patients and the
control population are the values relevant to the physical dimension. The general health values estimating the physi-
cal and social dimension are significantly lower in the patients than in the control population (t=9,324; p<0,0001).
A very good correlation was found between the DI (r = -0,7903 ; p <0.0001) and all the scores of S--36. The skin in-
volvement showed a statistically significant correlation with the DI (r=0.3709; p=0.0002) and the PA score of the S--
36 (r =0.2853; p=0.0051). No other statistically significant correlation was found between any of the SF-36 dimen-
sions and involvement of a specific organ.

Conclusion: SF-36 showed to be a valid instrument to evaluate the quality of life and the disability of patients with SSc

and it seems to correlate with extent of skin involvement.

INTRODUZIONE

ascleros sistemica (ScS) o sclerodermia e una

malattia multisistemica del tessuto connettivo
che col pisce numerosi organi con variabile gravita.
Secondo la classificazione di LeRoy nel 1988 la
ScS viene suddivisain due forme: cutanea diffusa
(ScSD) e cutanea limitata (ScSL) (1). Alla prima
variante € associato un precoce impegno viscerale
che puod invece mancare del tutto o intervenire tar-
divamente nella seconda forma. Nonostante si co-
noscano bene le alterazioni fisiche causate dalla
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sclerodermia non € noto quale siail reale grado di
disahilita che essa crea. Non disponiamo infatti,
come per atre patologie reumatiche, di parametri
di laboratorio o clinici, in grado di misurare |’ atti-
vita e gravita della malattia.

Nel corso degli ultimi decenni & diventato sempre
piu frequente I’ utilizzo di questionari autosommi-
nistrati che valutano il punto di vista del paziente
sull’ andamento della propria malattia. Pochi que-
stionari autosomministrati sono stati applicati ala
sclerodermia. Poole e Steen hanno utilizzato nel
1991 in un’ampia popolazione di soggetti con la
sclerodermialasezione sulladisabilitadell’ Health
Assessment Questionnaire (HAQ) (2). Dal 1990 e
in uso un questionario chiamato Short Form-36
(SF-36) in grado di valutare siala salute fisica che
quella mentale dei pazienti; tale questionario uti-
lizzato giain molte patologie tracui anchel’ AR (3,
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4) non € ancora stato studiato nella sclerodermia.
Dal 1997 édisponibilelaversioneitalianadell’ SF-
36 approvatadal gruppo italiano IQOLA (Interna-
tional Quality of Life Assessment) (5).

Il nostro studio si propone di esaminare seil que-
stionario SF-36 sia un valido strumento per valu-
tare contemporaneamente la qualita dellavitaela
disabilita dei pazienti affetti da sclerodermia.

MATERIALI E METODI

Abbiamo studiato 95 pazienti (92F, 3M) affetti da
sclerosi sistemica. L' etamedia e di 60 anni (range
39-83) laduratamediadi malattiaé di 6 anni (ran-
ge 1-34). Dei 95 pazienti, 54 presentano lavarian-
te diffusa della malattia (ScSD), 41 la variante li-
mitata (ScSL).

E stataarruolata una serie continuadi pazienti scle-
rodermici seguiti presso il Dipartimento di Reu-
matologia dell’ Universitadi Milano.

Tutti i pazienti hanno compilato contestualmentei
guestionari SF-36 e HAQ in occasione di unavisi-
ta ambulatoriale o durante un ricovero ospedalie-
ro. Tutti i malati sono stati sottoposti ad accerta-
menti clinici e strumentali per valutare il coinvol-
gimento sistemico.

La popolazione di controllo per I' SF-36 & compo-
sta da 1032 donne italiane sane, non ricoverate in
ospedali o istituti, con eta superiore ai 18 anni. Ad
ogni persona é stato somministrato il questionario
SF-36, I'indagine & stata condotta dalla DOXA
(Istituto di Ricerche Statistiche e Analisi dell’ Opi-
nione Pubblica, Milano) con la supervisione del
gruppo italiano IQOLA per testare laversione ita-
liana finale dell’ SF-36.

Il questionario SF-36 & stato realizzato sulla base
di quello utilizzato dal Medical Outcomes Study
(MOS) (6, 7). Mentreil questionario del MOS va-
lutava 40 concetti pertinenti alasalute fisicae men-
tale, I’ SF-36 ne considera 8. L' SF-36 € stato rea
lizzato con lo scopo di ridurrel’ impegno per il sog-
getto intervistato senza sacrificare la precisione
dellamisurazione.

L’ SF-36 comprende 8 scale a quesito multiplo che
valutano ciascuno degli 8 concetti di salute: attivita
fisica (AF), ruolo e salute fisica (RF), dolore fisi-
co (DF), salutein generae (SG), vitaita (VT), at-
tivitasocidi (AS), ruolo e stato emotivo (RE), sa-
lute mentale (SM).

Le8 scaleddl’ SF-36 possono essere suddiviseintre
sottogruppi: Attivitafisica (AF), Ruolo e Sadute Fi-
sica (RF), Dolore Fisico (DF), misurano prevalen-

temente la dimensione fisica della malattia; Salute
Mentae (SM), Ruolo e Stato Emotivo (RE), Attivita
sociale (AS) misurano prevalentemente la compo-
nente mentale, Vitaita(VT) e Sdute Generale (SG)
misurano sialadimensionefisicache quellamenta-
le. Ad ogni scala viene attribuito un punteggio, piu
elevato eil punteggio migliore €lo stato di salute psi-
co-fisico; il punteggio massimo totale & 100.
L'HAQ € suddiviso in otto sezioni: vestirsi e la-
vars, azarsi, mangiare, camminare, igiene perso-
nale, aprire, prendere e attivita varie. Per ogni do-
mandail paziente ha quattro possibilitadi risposta
(senza alcuna difficolta, con poca difficolta, con
molta difficolta e non riesco). Allafine di ogni se-
zione vengono poste due domande riguardanti
I"uso di un particolare strumento o ausilio per ef-
fettuare una specifica attivita o il bisogno di aiuto
di un’altra persona. Il riferimento temporale per
ogni risposta del questionario & la settimana pre-
cedente la sua compilazione. L'indice di disabilita
(ID) é calcolato come una variabile continua da 0
(nessuna disabiltd) a 3 (disabilita completa).

Per quanto riguarda |’ impegno d’ organo o appara-
to, I interessamento polmonare € stato valutato me-
diante tomografia computerizzata polmonare ad a -
tarisoluzione (HRCT).

Lelesioni interstiziali sono state valutate in base ad
un criterio di severitaed estensione (Warrick et al.
1991) (8). Criterio di severita secondo valutazione
HRCT: opacita ground glass. punteggio 1, margi-
ni dellapleurairregolari: punteggio 2, ispessimen-
ti settali: punteggio 3, honeycombing: punteggio 4,
aree pseudacistiche: punteggio 5. Criterio di esten-
sione in base a numero di sezioni broncopolmo-
nari coinvolte: 1-3: punteggio 1, 4-9: punteggio 2,
>9: punteggio 3. Lo scoreinerente alla severitadel -
la patologia € stato sommato all’ estensione otte-
nendo un range tra 0 e 30.

L’ esofago é stato studiato con radiografia del vi-
scere con pasto baritato o endoscopia utilizzando
il seguente punteggio: 0 = nessun coinvolgimento
esofageo; 1 = discinesia; 2 = discinesia piu disfa-
gig; 3 = peristalsi ridotta o acalasia.
L’interessamento cardiaco € stato valutato con
I"ECG standard e con el ettrocardiogramma dinami-
co secondo Holter. Per I' attribuzione del punteggio
s e fatto riferimento alla classe Lown per laclassi-
ficazione delle aritmie ed ala eventuae presenza di
alterazioni ischemiche attribuendo un punteggio da
0 a3 (da nessun coinvolgimento a grave).
L'impegno renale e stato valutato attraverso il ver
lore della creatinina sierica prendendo come valo-
relimite 1,2 mg/dL.
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Lacute e stata val utata medi ante score cutaneo (9),
presenzadi ulcere trofiche e/o calcificazioni.

L’ apparato osteoarticolare € stato indagato con |’ esa-
me clinico e laradiografia delle mani in proiezione
antero-posteriore attribuendo il punteggio massimo
(3) incaso di erosioni elieveemedio (1 e2) inca
so di artralgie senza erosioni radiografiche.

Per ogni scala dell’ SF-36 sono state calcolate la
media e la deviazione standard. Confrontando la
grandezza delle differenze frale medie campiona-
rie con la variabilita al’interno di ogni campione
s éottenuto il valore dellat di Student. | valori di
ogni scaladell’ SF-36 sono stati correlati con quel-
li del questionario sulladisabilita e coni punteggi
dell’interessamento d’ organo mediante il coeffi-
ciente di correlazione per ranghi di Spearman.

Le sezioni dell’HAQ, dove é stato riscontrato il
punteggio piu alto di disabilita, sono state poi cor-
relate mediante il coefficiente per ranghi di Spear-
man con il punteggio ottenuto dallo score cutaneo.
Abbiamo infine raffrontato con visualizzazione
graficai vaori dell’ SF-36 danoi ottenuti nellascle-
rodermia con quelli riportati da Gladman et al. in
pazienti affetti daLES (10) e Rutaet a. in pazien-
ti affetti da AR (112) .

RISULTATI

Nei pazienti con Sclerodermiale scalei cui valori
s discostano maggiormente da quelli della popo-
lazione normale di controllo sono quelle che inte-
ressano eminentemente la dimensione fisica della
malattia: AF: t=7,01, p<0,0001; RF: t=8,386,
p<0,0001; DF: t=6,009, p<0,001. Trale scale del-
la dimensione mentale AS (t=2,825, p=0,0048) e
SM (t=2,817, p=0,0049) sono quelle che si disco-
stano meno, anche sein maniera significativa, dal-
la popolazione di controllo, mentre RE (t=5,125,
p<0,0001) presenta una differenza dalla popola-

zionedi controllo maggiormente significativa. Nel-
le scale che valutano entrambe le dimensioni i va-
lori di VT (t=3,32, p=0,0009) sono simili trale due
popolazioni, mentre quelli di SG (t=9,324,
p<0,0001) sono significativamenteinferiori nei pa-
Zienti rispetto ai controlli (Tab. 1).

Delle otto sezioni in cui € suddiviso I'HAQ la se-
zione aprire risulta essere quella con il valore piu
alto di disabilita (1,4), seguita da vestirsi e man-
giare. Le sezioni azarsi e camminare hanno inve-
ceriportatoil valore pit basso di disabilita(Fig. 1).
Mettendo a confronto ciascuna delle otto scale
dell’ SF-36 con I’ ID dell’ HAQ tutte le correlazioni
sono risultate statisticamente significative
(p<0,05); la correlazione che ha ottenuto la mag-
gior significativita statistica e stata quellatrai va-
lori dell’ AttivitaFisicadell’ SF-36 el’ ID dell’ HAQ
(r=-0,6398, p<0,0001).

Per quanto riguarda la correlazione tra le otto di-
mensioni dell’ SF-36 eI’ interessamento dei singo-
li organi I"unicarisultatata statisticamente signifi-
cativa e stata quella tra AF e score cutaneo
(r=0,2853, p=0,0051). Lo score cutaneo, inaltre,
correlain manierasignificativacon la sezione apri-
re dell’HAQ (r=0,3709, p=0,0002).

Confrontando i valori dell’SF-36 da noi ottenuti
nella sclerodermia con quelli ottenuti da Gladman
etal. nel LESeRutaet a. nell’ AR risultache, nel-
|e scale che valutano la dimensione fisica, la scle-
rodermiaoccupaunaposizioneintermediatral’ AR
(valori pitibass) ed il LES mentre, nelle scale che
valutano ladimensione mentale, i valori medi del-
la popolazione sclerodermica sono piu bassi ri-
spetto al’ AR eil LES (Fig. 2).

DISCUSSIONE

E abitudine corrente utilizzare questionari auto-
somministrati per valutarelo stato di saluteeleca-

Tabella I - Valori medi, deviazioni standard e t di Student dei 95 pazienti e della popolazione di controllo per ognuno degli 8 gruppi dell’SF-36.

AF RF DF SG VT AS RE SM
valori medi controllo 84.46 78.21 73.67 65.22 61.89 87.43 76.16 66.59
DS controllo 26.09 38.7 29.33 23.25 21.55 24.38 40.24 22.4
Valori medi pazienti 61.31 39 50.21 40.03 50.32 66.5 49.08 55.71
DS pazienti 25.13 40.34 25.64 20.76 19.65 23.17 41.21 21.21
t di Student 7.03 8.38 6 9.32 3.32 2.82 5.12 2.81
p < 0,0001 < 0,0001 < 0,0001 < 0,0001 0.0009 0.0048 < 0,0001 0.0049
AF = Attivita Fisica; RF = Ruolo e Salute fisica; DF = Dolore Fisico; SG = SAlute Generale; VT = Vitalita; AS = Attivita Sociali; RE = Ruolo e Stato Emotivo;
SM = Salute Mentale.
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Figura 1 - Valori medi di
ciascuna delle 8 sezioni
del’HAQ.

f

Figura 2 - Confronto delle
otto scale dell’SF-36 nel-
I’AR, ScS, LES

w

I

pacita funzionali nelle patologie reumatiche. Lo
strumento attualmente pit utilizzato € la sezione
sulla disabilita dell’ Health Assessment Question-
naire. L'ID dell’HAQ é stato validato nei pazienti
con AR. Il test & stato anche applicato in una po-
polazione di soggetti con Sclerodermia (2) dimo-
strando che questi pazienti presentano un signifi-
cativo grado di disabilitd, maggiore nei soggetti
con laforma diffusa rispetto a quelli con laforma
limitata. Poiché I’HAQ non rileva sintomi specifi-
ci della sclerodermia quali il fenomeno di Ray-
naud, le ulcere digitali, i sintomi gastroenterici e
polmonari, Steen e Medsger hanno integrato la
somministrazione dell’ HAQ con lacompilazione di
scale visuoanalogiche (VAS) per ognuno di questi
sintomi (12).

Piu recentemente altri Autori hanno proposto nuo-
Vi questionari autosomministrati specifici per il pa-
Ziente sclerodermico.

Silman et al. hanno redatto un questionario in 11
punti testato sia con autosomministrazione che con

rilevazione da parte di terapisti esperti (13). Nelle
11 sezioni vengono valutate le varie funzioni del-
lamano e laforza muscolare con punteggi da0 a
3. Il test non esplora |’ impegno viscerale. La con-
cordanza di risultati intra-terapisti, ed anche quel-
laintra-pazienti, € buona, mentre quellafrapazienti
e terapisti risulta scarsacon un livello di disabilita
maggiore nei questionari redatti dai pazienti. Pro-
babilmente questo divario & riconducibile a fatto
che il paziente fa riferimento ad una media delle
proprie prestazioni recenti, mentre il terapista ri-
portaladisabilitarilevataa momento dellavisita
Infine Ruof et a. hanno stilato un questionario (Sy-
stemic Sclerosis Questionnaire: SySQ) in 12 pun-
ti che esplorano sintomi generali, muscoloschele-
trici, cardiopolmonari e gastrointestinali (14). Il te-
st prevede 3 categorie di risposta (capacitadi svol-
gere un'attivita, intensita, frequenza del sintomo)
a seconda della funzione esaminata, graduate da 0
a 3.l SySQ s & dimostrato un questionario “ta-
gliato” sullasclerodermia, valido ed attendibile che
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indaga un ampio spettro di sintomi generali ed or-
gano-specifici elelimitazioni funzionali dellama-
lattia. Tuttavia pare troppo complesso e arti-
colato per rispondere alle esigenze di rapidita, in-
tuibilita e facilita di esecuzione indispensabili per
un’ applicazione clinica routinaria.

L’ SF-36 € oggi lo strumento pi utilizzato per va-
lutare la qualita della vita dei pazienti. Le uniche
due segnalazioni sull’ utilizzo dell’ SF-36 nella
sclerodermia sono relative a due Poster presenta-
ti all’American College of Rheumathology nel
2000 (15, 16).

Nel nostro studio sono stati somministrati ai pa-
zZienti con sclerodermiasial’ SF-36 che I’'HAQ.

L’ SF-36 rileva che sia la dimensione fisica che
quellamentale sono compromesse nella scleroder-
mia, la primain maniera maggiormente significa-
tiva. In entrambe le dimensioni le scale che otten-
gono unamaggiore differenzain percentualetrala
popolazione di controllo ed i pazienti sono quelle
relative a ruolo (ruolo e salutefisica- RF eruolo e
stato emotivo-RE), ovvero ai problemi nel lavoro
0 in atre attivita causati sia dalla perdita della sa-
lutefisicache dall’ aterazione dello stato emotivo.
| valori dell’ attivita sociale (AS), ossiail rapporto
tra paziente e famiglia o amici, non s discostano
molto da quelli della popolazione di controllo. La
compromissione fisicanon sembraquindi influen-
zare particolarmente le relazioni interpersonali
quotidiane del malato, comeseegli si sentisseasuo
agio ed accettato nell’ ambito familiare ed amica
le, mentre compromette lapossibilitadi svolgere un
lavoro nel modo e nei tempi richiesti. La vitalita
(VT) elasalute mentale (SM) non risultano inve-
ce influenzate negativamente dallo stato di malat-
tia; questo potrebbe significare una sortadi consa-

RIASSUNTO

Scopo: Valutare laqualitadellavitae la disabilita del pazienti affetti da Sclerosi sistemica (SSc)

pevol e accettazione della mal attia senzaimportan-
ti risvolti depressivi.

Nel nostro studio, il coinvolgimento cutaneo &
quello che piu si correlacon lalimitazione dell’ at-
tivitafisicavalutatacon |’ SF-36. Laconfermavie-
ne dal questionario HAQ dovei vaori maggiori di
disabilitasono risultati nellasezione aprire; attivita
guest’ ultima resa difficoltosa dalla riduzione della
motilita delle mani dovuta alla retrazione cutanea,
alla eventuale presenza di lesioni trofiche, di cal-
cificazioni ed all’'impegno articolare.

Inoltre mentre risulta significativa la correlazione
trala sezione aprire dell’ HAQ e |o score cutaneo,
la correlazione trail valore globale dell’HAQ elo
score cutaneo non raggiunge la significativita sta-
tistica. Questi dati confermano quelli apportati da
Clements et al. in un recente studio del 1999 (17).
Clements per primo ha posto in evidenzala corre-
lazionetral’ impegno cutaneo dellasclerodermiae
i vaori dell’' HAQ.

Dal nostro studio emerge chel’ SF-36 pud essereun
vaido strumento per valutare laqualitadelavitanei
pazienti affetti da sclerodermia. Rispetto all’'HAQ
che esamina solo ladisahilitafisica, I’ SF-36 esplo-
raanche numerosi atri aspetti dellamalattiae con-
siderail paziente anche nei suoi rapporti con gli al-
tri. L' SF-36 valuta infatti sia I’ aspetto funzionale
che quello psicologico del maato. Ai fini dellava
lutazione della disabilita I’ SF-36 € meno specifico
dell’HAQ ma la significativita della correlazione
trai valori dell’ attivita fisica e dello score cutaneo
dimostrache eingrado di evidenziare, in ma-
niera sovrapponibile all’ HAQ, quale siail distretto
corporeo pitl compromesso. Uno studio prospetti-
o potrebbe essere utile per testarne la vaidita nel
follow-up clinico e terapeutico della Sclerodermia.

Metodi: 95 pazienti affetti da SSc hanno compilato i questionari autosomministrati SF-36 e HAQ. Di ogni paziente e
stato valutato I’ interessamento cutaneo, cardiaco, polmonare, esofageo e renae.

Risultati: Le scale dell’ SF-36 che valutano ladimensione fisica sono quellei cui valori dei pazienti si discostano mag-
giormente dalla popolazione di controllo. L’ID dell’HAQ correla con tutte le scale dell’ SF-36. L’ interessamento cu-
taneo correlacon I'ID e con I’ AF.

Conclusioni: L'SF-36 € un valido strumento per valutare la qualita della vita dei pazienti affetti da SSc ed € in grado
di rilevare siail coinvolgimento fisico che quello psicologico.

Parole chiave: Sclerosi sistemica, qualita della vita, disabilita.
Key words: Systemic sclerosis, quality of life, disability.
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