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SUMMARY

Objective. To investigate the Italian version of HAQ-DI (Health Assessment Questionnaire Disability Index) in sys-

temic sclerosis (SSc).

Methods. 121 SSc patients, satisfying ACR criteria for the classification of this disease and consecutively admitted to a
tertiary Unit, were invited to participate to the study. The Italian version of HAQ-DI, as validated in rheumatoid arthri-
tis, was administered to each of them. The relationships between this parameter and the following disease aspects: dis-
ease subset, wide extent of skin sclerosis, joint contractures, myopathy, active digital ulcers, were investigated.

Results. HAQ-DI resulted to be 0.772+0.074 (mean+SE) Statistically significant differences in HAQ-DI scores were
detected between patients with and respectively without wide extent of skin sclerosis (ie modified Rodnan skin score
>14) (1.158+0.176 vs 0.652+0.076; P<0.001), joints contractures (0.839+0.076 vs 0.159+0.147; P<0.001), myopa-
thy (1.875+0.184 vs 0.656+0.071; P<0.001), digital ulcers (1.047+0.135 vs 0.680+0.109; P=0.006).

Conclusions. Our data support the validity of the Italian version of HAQ-DI in SSc.

INTRODUZIONE

L a somministrazione dell’HAQ-DI costituisce da
molti anni uno dei tasselli fondamentali della
valutazione di pazienti affetti da malattie reumati-
che sistemiche quali I’artrite reumatoide (RA) (1-
2) ed il lupus eritematoso sistemico (SLE) (3).

Il comportamento dello HAQ-DI ¢ stato finora ana-
lizzato in pazienti con sclerosi Sistemica (SSc) in
un numero limitato di studi. Nel 1991, Poole e Ste-
en (4) ne validarono 1’uso come misura della limi-
tazione funzionale in questa connettivite. Steen e
Medsger (5), quindi, in uno studio retrospettivo,
registrarono 1’esistenza di correlazioni tra 1’anda-
mento di questo parametro e I’evoluzione della ma-
lattia (aumento nei pazienti prima dell’exitus, so-
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stanziale stabilita negli altri). Successivamente,
Clements et al. (6) e Sultan et al. (7), ne confer-
marono il valore prognostico predittivo in pazien-
ti con SSc a sclerosi cutanea diffusa (dcSSc). In
particolare, Clements et al. (6) misero in luce il va-
lore predittivo di ridotta sopravvivenza di un alto
HAQ-DI >1 e Sultan et al. (7) dimostrarono che un
HAQ-DI all’arruolamento inferiore alla mediana
dei soggetti immessi in ciascuno di due trials tera-
peutici si associava ad un decorso relativamente
favorevole a due anni.

Negli ultimi due anni, accanto alla versione ingle-
se dell’HAQ-DI sono state validate quella giappo-
nese (9) e quella francese (10). Kuwana et al. (9)
hanno registrato un HAQ-DI nei pazienti giappo-
nesi inferiore a quello riportato in pazienti di SSc
nord americani, suggerendo la possibilita che 1’et-
nia possa modulare I’entita della disabilita da SSc.
Obiettivo di questo studio ¢ quello di valutare la
versione italiana dell’HAQ-DI in pazienti di SSc e
di analizzare con questo strumento la disabilita di
un campione di pazienti sclerodermici italiani.
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PAZIENTI E METODI

Centoventuno pazienti di SSc consecutivamente
ammessi all’Unita Operativa di Reumatologia del-
la Seconda Universita di Napoli furono invitati a
partecipare allo studio. Tutti soddisfacevano i cri-
teri ACR per la classificazione della SSc (11). A
ciascun paziente, previo consenso, fu sommini-
strata la versione italiana dell’ HAQ-DI gia valida-
ta per la artrite reumatoide (12).

Al fine di valutare 1'uso di questo parametro nella
SSc ne sono stati studiati i rapporti con il subset di ma-
lattia sia secondo Le Roy et al. (13), sia secondo Gior-
dano et al. (14), I’estensione della sclerosi cutanea
valutata mediante il calcolo del modified Rodnan skin
score (mRss) (15), la presenza di artropatia (artralgie
e/o artriti), contratture in flessione, miopatia (astenia
muscolare prossimale e/o elevazione del CPK) ed ul-
cere ischemiche attive o gangrena ai polpastrelli.

Analisi statistica

I dati sono presentati come media + errore stan-
dard(es) mediana e range. Le differenze nei valori
di HAQ-DI tra sottogruppi di malattia sono state
valutate mediante tests non parametrici. L.’ analisi
della correlazione (Spearman) ¢ stata utilizzata per
valutare la relazione tra HAQ-DI ed estensione del-
la sclerosi cutanea. Un valore di P< 0.05 ¢ stato
considerato significativo.

RISULTATI

La tabella I elenca le caratteristiche epidemiologi-
che e la suddivisione in sottogruppi dei 121 pa-
zienti studiati.

La tabella II mostra i valori dell’HAQ-DI totale e
di ciascuno degli 8 domini nei 121 pazienti di SSc
arruolati. 'HAQ-DI totale risultd 0.772+0.074; le
attivita maggiormente compromesse risultarono
quelle relative al lavarsi/vestirsi, mangiare, igiene,
raggiungere, aprire ed attivita varie.

Le tabelle IIIa e IIIb pongono a confronto, rispet-
tivamente, i valori dell’HAQ-DI totale nei pazien-
ti distinti in sottogruppi secondo Le Roy et al. (13)
e secondo Giordano et al. (14). L'HAQ-DI risulto
significativamente piu elevato nei pazienti con SSc
a sclerosi cutanea diffusa rispetto a quelli a sclero-
si cutanea limitata e in quelli a sclerosi cutanea dif-
fusa ed intermedia rispetto a quelli a sclerosi cuta-
nea limitata. E stata inoltre valutata I’influenza del-
la durata di malattia sull’ HAQ-DI.

Non sono emerse differenze statisticamente signi-

Tabella I - Caratteristiche epidemiologiche e suddivisione in sotto-
gruppi di 121 pazienti di SSc studiati.

N° pazienti 121
Eta (mediaxES) 50.8+1.19
Sesso (F/M) 108/13
Durata di malattia (media=ES) 12.8+0.93
Sottogruppi

Le Roy et al. (13) N°

a sclerosi cutanea limitata(lcSSc) 77

a sclerosi cutanea diffusa (dcSSc) 44

Giordano et al. (14) N°

a sclerosi cutanea limitata (IcSSc) 51

a sclerosi cutanea intermedia (icSSc) 35

a sclerosi cutanea diffusa (dcSSc) 35

Tabella Il - Comportamento dell’HAQ-DI totale e dei singoli domini
in 121 pazienti di SSc.

HAQ-DI
domini media + ES mediana range
Lavarsi/vestirsi 0.926+0.10 1 0-3
Alzarsi 0.430+0.065 0 0-3
Mangiare 0.843+0.091 1 0-3
Camminare 0.446+0.068 0 0-3
Igiene 1.008+0.104 1 0-3
Raggiungere 0.835+0.090 1 0-3
Aprire 0.917+0.099 0 0-3
Attivita varie 1.083+0.104 1 0-3
HAQ-DI totale 0.772+0.074 0.5 0-2.75

Tabella llla - Comportamento dell’HAQ-DI in 121 pazienti di SSc sud-
divisi in sottogruppi secondo Le Roy et al. (13).

N° pazienti HAQ-DI*®
[cSSc 77 0.635+0.084
dcSSc 44 1.0250.135

° media + ES; *Mann-Whitney: p=0.01

Tabella Illb - Comportamento dell’HAQ-DI in 121 pazienti di SSc
suddivisi in sottogruppi secondo Giordano et al. (14).

N° pazienti HAQ-DI*®
[cSSc 51 0.508+0.089
icSSc 35 0.954+0.151
dcSSc 35 0.992+0.148
° media = ES ;* P= 0.007 (Mann Whitney)
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Tabella IV - Comportamento dell’lHAQ-DI totale in pazienti di SSc
suddivisi sulla base di aspetti associati a disabilita.

ltem n° pazienti  HAQ-DI° P*

Estensione della
sclerosi cutanea

mRss<14 91 0.652+0.076  0.008

mRss>14 30 1.158+0.176
Artropatia

assente 77 0.434+0.066 <0.001

presente 44 1.378+0.096

Ulcere ischemiche attive

assenti 89  0.680+0.1086 0.006

presenti 32 1.047£0.135
Miopatia

assente 109 0.656+0.071 <0.001

presente 12 1.875+0.184

° media £ ES;* Mann-Whitney

ficative dividendo i pazienti con SSc varieta a scle-
rosi cutanea limitata in due sottogruppi (<5 anni:
n® casi, 6 - HAQ-DI 0.200+0.200; >5 anni: n° ca-
si, 71- HAQ-DI 0.708+0.09; p= 0.08) cosi come
quelli con SSc varieta a sclerosi cutanea diffusa
(=3 anni: n° casi, 20 - HAQ-DI 0.989+0.195; >3
anni: n° casi, 24 - HAQ-DI 1.151+0.187; p=0.3).
La tabella IV mostra il comportamento dell’HAQ-
DI in rapporto agli altri parametri clinici utilizza-
ti. Valori piu elevati furono registrati in pazienti
con maggiore estensione della sclerosi cutanea
(mRss >14), in quelli con contratture in flessione,
con miopatia e con ulcere ischemiche attive. Inol-
tre, una significativa correlazione ¢ emersa tra
HAQ-DI e mRss (r=0.315; P<0.001).

DISCUSSIONE

La valutazione del paziente affetto da una qualsi-
voglia malattia reumatica cronica ¢ un processo
complesso che si articola nella definizione, fra I’al-
tro, dell’attivita di malattia, del danno correlato al-
la malattia stessa o alla terapia praticata, e della se-
verita (parametro complessivo con valenze pro-
gnostiche) (16). La valutazione del paziente scle-
rodermico e dell’andamento della sua malattia nel
tempo ¢ stata per lunghi anni fondata sul calcolo
della estensione della sclerosi cutanea mediante in-
dici di indurimento di cui il piu utilizzato attual-
mente ¢ il cosiddetto “score di Rodnan modificato”
(15). La validita di un tale approccio ¢ limitata alle
forme a sclerosi cutanea diffusa nella fase iniziale

di malattia; la valutazione dello score di sclerosi
cutanea ¢, infatti, inaffidabile nelle stesse forme in
fase avanzata, dove il mRss tende a diminuire, o nel-
la forma a sclerosi cutanea limitata dove rimane
spontaneamente stabile nel tempo (17).
L’HAQ-DI ¢ stato sinora analizzato in un numero
limitato di studi dedicati alla SSc (4-6, 9-10). Ne
sono stati validati la versione inglese, quella giap-
ponese e quella francese. I dati pubblicati hanno
messo in luce differenze nel grado di disabilita fra
pazienti appartenenti a gruppi etnici diversi.

Noi abbiamo prospetticamente studiato 121 pa-
zienti afferenti all’Unita Operativa di Reumatolo-
gia della Seconda Universita degli Studi di Napo-
li. Abbiamo registrato un HAQ-DI medio di
0.772+0.074 (mediana: 0.5; range: 0-2.75). I nostri
risultati attestano, quindi, I’esistenza di una disa-
bilita significativa la cui entita appare intermedia
fra quella registrata in pazienti nord americani
(0.92+ 0.05) (4) e nord europei (0.94+0.08) (10) e
quella emersa in pazienti giapponesi (0.46+0.06)
(9). Questi dati confermano, sul piano della disa-
bilita, I’esistenza di differenze fra pazienti sclero-
dermici di gruppi etnici diversi quali sono gia sta-
te registrate sul piano della risposta immune e di al-
cune caratteristiche clinico-evolutive (18).

In accordo con i dati di Poole e Steen (4), di Steen
e Medsger (5), Kuwana et al. (9), noi abbiamo re-
gistrato una disabilita relativamente maggiore nel
lavarsi/vestirsi, nel mangiare, nell’igiene, nel rag-
giungere, nell’aprire e nelle altre attivita.

Al fine di valutare 1’uso del’HAQ-DI nella sua
versione italiana abbiamo confrontato i valori re-
gistrati nei pazienti suddivisi per sottogruppi di ma-
lattia, sia secondo Le Roy et al. (13), sia secondo
Giordano et al. (14): ’'HAQ-DI ¢ risultato signifi-
cativamente piu alto nei pazienti appartenenti a sot-
togruppi con maggiore severita. Abbiamo, inoltre,
analizzato il comportamento del parametro in pa-
zienti suddivisi in base alla presenza o assenza dei
seguenti parametri: score di Rodnan modificato
>14, artropatia, miopatia, contratture in flessione,
ulcere ischemiche attive. Abbiamo registrato un
HAQ-DI significativamente superiore nei pazienti
con contratture, miopatia, ulcere ischemiche e mag-
giore estensione della sclerosi cutanea.

In conclusione i nostri dati permettono di ritenere
utile la versione italiana dell’HAQ-DI quale misu-
ra di disabilita nei pazienti di SSc del nostro Pae-
se e ne suggeriscono 1’utilizzazione non solo come
misura validata di outcome in trials terapeutici (19),
ma anche nel follow-up del singolo paziente nella
comune pratica clinica.
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RIASSUNTO

L’HAQ-DI ¢ uno strumento fondamentale per la valutazione della disabilita in pazienti affetti da malattie reumatiche
sistemiche.
L’utilizzo di tale strumento nella valutazione della disabilita in pazienti con SSc ¢ gia stato validato nelle versioni in-
glese, francese e giapponese.
In questo studio abbiamo utilizzato la versione italiana dell’HAQ-DI nella sclerosi sistemica in 121 pazienti di SSc
ammessi alla nostra Unita Operativa.
Un valore significativamente piu elevato di tale parametro ¢ stato registrato in pazienti con maggiore estensione del-
la sclerosi cutanea, contratture in flessione, miopatia ed ulcere ischemiche attive.

Parole chiave - HAQ-DI, disabilita, sclerosi sistemica.
Key words - HAQ-DI, disability, systemic sclerosis.
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