
	 -	1	-	

Nure Investigación está comprometida con el movimiento Open Access. Como revista que publica en acceso abierto ofrece acceso 
gratuito e inmediato a todos sus contenidos. Todos los trabajos se publican bajo licencia Creative Commons, según la modalidad 
Reconocimiento-NoComercial (CC-BY-NC), que permite el uso de la obra siempre que no sea con fines comerciales y se reconozca 
la autoría de su creador. https://creativecommons.org/licenses/by-nc/4.0/

Diseño y Maquetación
David Borreguero Fuster

Open AccessTrabajo Fin de Residencia

nure investigación
Nure Inv. 21 (133)

https://doi.org/10.58722/nure.v21i133.2544

Índice de calidad de vida en pacientes pediátricos con epidermólisis 
bullosa y en sus cuidadores principales

Quality of life index in paediatric patients with epidermolysis bullosa and their  
primary caregivers

Resumen 
Introducción.	La	Epidermólisis	Bullosa	(EB)	es	un	grupo	de	enfermedades	cutáneas	hereditarias	infrecuentes.	La	fragilidad	de	piel	
y	mucosas	ante	mínimos	traumatismos	es	una	de	sus	principales	características.	El	tratamiento	consiste	en:	cuidado	de	heridas,	
control	de	infecciones,	apoyo	nutricional	y	prevención	y	tratamiento	de	complicaciones.	Esta	patología	requiere	curas	y	cuidados	
diarios	realizadas	por	los	cuidadores	principales,	el	padre/madre	en	caso	del	paciente	pediátrico.	Por	ello,	esta	patología	presenta	
gran	impacto	en	la	calidad	de	vida	del	paciente	y	familia.	El	objetivo	principal	del	estudio	es	determinar	el	índice	de	calidad	de	
vida	de	pacientes	pediátricos	con	EB	y	sus	cuidadores	principales.	Metodología.	Para	ello	se	realizó	un	estudio	descriptivo.	Para	la	
recogida	de	datos	se	utilizó	el	Cuestionario	de	Índice	de	Calidad	de	Vida	de	Dermatología	Infantil	(CDLQ)	para	pacientes	entre	4-16	
años	y	el	Cuestionario	de	Índice	de	Calidad	de	Vida	en	Dermatología	Familiar	(FDLQI)	para	los	cuidadores	principales.	Resultados.	
Los	cuidadores	principales	perciben	peor	las	consecuencias	de	la	enfermedad,	mostrando	índices	más	bajos	de	calidad	de	vida.	Los	
niños	menores	de	8	años,	los	que	llevan	a	cabo	curas	diarias	y	los	que	emplean	mayor	tiempo,	también	presentan	peor	calidad	de	
vida.	Discusión.	El	picor	o	dolor	afecta	más	la	calidad	de	vida	de	los	niños	y	el	tiempo	empleado	en	cuidar	a	su	hijo/a,	afecta	más	a	
los	cuidadores	principales.
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Abstract 
Introduction. Epidermolysis bullosa (EB) is a group of rare inherited skin diseases. The fragility of the skin and mucous membranes in 
the face of minimal trauma is one of its main characteristics. Treatment consists of: wound care, infection control, nutritional support, 
and prevention and treatment of complications. This pathology requires daily cures and care carried out by the main caregivers, 
the father or mother in the case of the paediatric patient. Therefore, this pathology has a great impact on the quality of life of the 
patient and family. The main objective of the study is to determine the quality of life index of paediatric patients with EB and their 
primary caregivers. Methodology. A descriptive study was carried out in the Children’s Dermatology clinic and the information sheets 
were delivered to the family and the patient, where the signing of the informed consent was also requested. Data collection was 
carried out using the Children’s Dermatology Quality of Life Index Questionnaire (CDLQ) for patients between 4-16 years of age and 
the Family Dermatology Quality of Life Index Questionnaire (FDLQI) for primary caregivers. Results. Primary caregivers perceive the 
consequences of the disease worse, showing lower quality of life indices. Children under 8 years of age, those who carry out daily cures 
and those who spend more time also have a worse quality of life. Discussion. It should be noted that itching or pain affects children’s 
quality of life more and the time spent caring for their child affects primary caregivers more.

Keywords
Quality Of Life; Care; Caregivers; Epidermolysis Bullosa; Child.

Autoras:  Rebeca Rodríguez Fernández* (1), Ainhoa Santos Valero* (2). 
Tutor:  Alberto García Gómez (3).

* Dirección de contacto:	rebecarf@salud.madrid.org
Enfermera Especialista en Enfermería Pediátrica; Hospital Universitario La Paz (Madrid, España).



	 -	2	-	

Rebeca Rodríguez Fernández. Nure Inv. 21 (133)

INTRODUCCIÓN
La Epidermólisis Bullosa (EB) también conocida como 
“Piel de mariposa”, es un grupo de enfermedades cutáneas 
hereditarias poco frecuentes y de presentación diversa. Se 
considera una enfermedad rara, ya que se da en una de 
cada 2000 personas. La principal característica de la mis-
ma es la fragilidad extrema de piel y mucosas ante míni-
mos traumatismos, así como la susceptibilidad a separarse 
de los tejidos presentes en diferentes partes del cuerpo: ca-
vidad oral y nasal, tubo digestivo, vía genitourinaria, con-
juntivas de los ojos, etc.

La incidencia de la enfermedad es de entre 15 y 19 
nacidos afectados por cada millón de nacimientos y la 
prevalencia es de 6 personas afectadas por cada millón 
de habitantes en Europa, por lo que se estima que ac-
tualmente en España, viven alrededor de 500 personas 
afectadas por esta enfermedad. Afecta por igual a hom-
bres y mujeres, así como a los diferentes grupos étnicos 
y raciales, y puede transmitirse de manera autosómica 
dominante o recesiva (1).

La manifestación principal de esta enfermedad son las 
ampollas o flictenas, que a su vez forman heridas, costras y 
cicatrices, y que pueden tener una extensión y profundidad 
mayor o menor según el tipo de EB que padezca el pacien-
te. Además, existen una serie de manifestaciones extracutá-
neas como cardiopatías, complicaciones gastrointestinales, 
laringotraqueales, musculoesqueléticas como retraso del 
crecimiento y osteoporosis, oftalmológicas, tumores, alte-
ración de la dentición, anemia, desnutrición, insuficiencia 
renal, sindactilia, etc. La principal complicación en todos 
los tipos de EB es la sobreinfección bacteriana (2).

Existen alrededor de 30 subtipos de la enfermedad se-
gún la capa de la piel que esté afectada y la proteína que 
se encuentre defectuosa o ausente. Es decir, que esta enfer-
medad tiene su origen en una serie de anomalías genéticas 
que producen la alteración de las proteínas encargadas de 
la unión entre la dermis y la epidermis. 

Según la última evidencia, existen más de 1.000 muta-
ciones en 21 genes estructurales que provocan la adhesión 
defectuosa de la piel y con ello, la fragilidad cutánea ya 
nombrada, dando lugar a diversas formas de EB (1).

Cada forma de EB tiene una serie de síntomas carac-
terísticos y la clasificación más utilizada es la de tipo his-
tológico, en la que según donde se localicen las lesiones, 
pueden agruparse en 4 entidades principales (1,3,4):
• EB simple o intraepidérmica: aquellas formas en las 

que la capa de la piel que se encuentra afectada es la 
más superficial, la epidermis. Es de herencia autosómi-
ca dominante. Se manifiesta al nacimiento o durante la 
primera infancia. Las ampollas son tensas y tienen un 
halo eritematoso característico. Los pacientes pueden 
experimentar cierta mejoría con el tiempo. Esta varie-
dad es la más frecuente.

• EB juntural o de unión: aquellas formas en las que 
las capas de la piel que se encuentran afectadas son 
la epidermis y la dermis, a nivel de la lámina lúcida 

en la membrana basal, donde se encuentra la unión 
dermoepidérmica. Es de herencia autosómica rece-
siva. Afecta también a la mucosa oral y su signo 
patognomónico es una cantidad excesiva de tejido de 
granulación en boca, nariz y región central de la cara 
de distribución simétrica. Engloban una gran cantidad 
de subtipos que pueden manifestarse de manera más 
leve y con mejoría en el tiempo o como una forma letal 
en el periodo neonatal (EBJ de Herlitz). Esta variedad 
es la más infrecuente a nivel internacional.

• EB distrófica o intradérmica: aquellas formas en las 
que la capa de la piel que se encuentra afectada es la 
más profunda, la dermis, por debajo de la lámina den-
sa de la dermis papilar, donde se encuentra la unión 
dermoepidérmica. Es de herencia autosómica domi-
nante o recesiva. Debido a la cicatrización de las he-
ridas desde la capa más profunda de la piel, se van 
desarrollando retracciones que dificultan y limitan el 
movimiento. Además, pueden aparecer lesiones en la 
mucosa intestinal, los ojos, la boca, vía urinaria, etc.

• EB Kindler: afecta a múltiples niveles y las ampollas 
se forman en la lámina intraepidérmica, la intralámi-
na lúcida y la sublámina densa. Se manifiesta desde el 
nacimiento o la primera infancia y dichas ampollas son 
generalizadas y fotosensibles. Además, suelen asociar 
gingivitis y enfermedades dentales, así como un au-
mento de riesgo de carcinoma epidermoide mucocutá-
neo de mal pronóstico. 

El diagnóstico se lleva a cabo mediante la toma de una 
biopsia de las distintas capas de la piel a partir de la cual 
se llevará a cabo la localización histológica de la capa en 
la que se forman las ampollas. Además, es indispensable 
elaborar una historia clínica detallada y completa que in-
cluya antecedentes familiares de enfermedades ampollo-
sas, traumatismos obstétricos, ingesta de medicamentos, 
padecimientos infecciosos, etc. (1).

En la actualidad, no existe un tratamiento curativo de-
finitivo si no que se basa en gran medida en dar apoyo e 
incluye el cuidado de heridas, control de infecciones, apo-
yo nutricional y la prevención y tratamiento de complica-
ciones por lo que debe ser llevado a cabo por un equipo 
multidisciplinar.

Las personas que la padecen deben someterse a curas 
de entre 2-3 horas, que se suelen realizar diariamente o en 
días alternos, con diferentes materiales y vendas especia-
les, pudiendo llegar a precisar que recubran la totalidad de 
su cuerpo. Es por ello que estos pacientes suelen vivir con 
prurito y dolor, por lo que necesitan un apoyo mayor que 
una persona que no padezca la enfermedad (5).

En el caso del paciente pediátrico, este apoyo suele ser 
proporcionado por uno de sus padres, que asume el rol de 
cuidador principal y es el encargado de realizar las curas 
y llevar a cabo los cuidados. Por ello, estos padres suelen 
experimentar niveles elevados de estrés y una gran sobre-
carga de cuidados que tienen un impacto directo a nivel 
emocional, social y económico (6-10).
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Objetivos

General
• Determinar el índice de calidad de vida de los pacien-

tes pediátricos con EB (entre 4-16 años) y de sus cuida-
dores principales.

Específicos
• Describir el índice de calidad de vida en función del 

tipo de EB, el tiempo transcurrido desde el diagnóstico, 
la frecuencia y duración de las curas y las prestaciones 
recibidas.

• Comparar el índice de calidad de vida de los pacientes 
pediátricos con el de sus cuidadores principales en tér-
minos generales y en función del tipo de EB. 

• Identificar cuáles son los aspectos que alteran en mayor 
y menor medida la calidad de vida de los pacientes pe-
diátricos y de sus cuidadores principales.

METODOLOGÍA

Diseño de estudio
Estudio no experimental de corte cuantitativo descriptivo 
transversal observacional.

Población de estudio
• Pacientes pediátricos diagnosticados de Epidermólisis 

Bullosa (EB) de entre 4-16 años atendidos en el Hos-
pital Universitario La Paz (Comunidad Autónoma de 
Madrid), que es centro de referencia para aquellas per-
sonas que sufren EB.

• El cuidador(es) principal(es) mayores de 18 años de 
pacientes pediátricos diagnosticados de Epidermólisis 
Bullosa (EB).

Muestra

Criterios de inclusión

• Paciente pediátrico:
− Pacientes pediátricos diagnosticados de Epidermó-

lisis Bullosa de entre 4-16 años en seguimiento por 
la unidad de Dermatología Infantil del Hospital 
Universitario La Paz.

• Cuidador/a principal:
− Cuidadores principales mayores de 18 años de los 

pacientes pediátricos diagnosticados de EB.

Criterios de exclusión

• Paciente pediátrico:
− Pacientes que no entiendan castellano.
− Pacientes diagnosticados de otras enfermedades 

dermatológicas.

Además, muchos de estos padres experimentan dife-
rentes problemas como incertidumbre, sufrimiento por 
el dolor de su hijo, invisibilidad de la enfermedad, res-
tricciones en el trabajo y el tiempo libre, falta de ocio y 
actividades sociales, problemas dentro de la relación, falta 
de habilidad por parte de los profesionales sanitarios a la 
hora de proporcionar cuidados específicos a sus hijos, etc. 
(6, 7, 9, 10).

Según diferentes estudios, la sobrecarga familiar debida 
a la EB es muy elevada y no depende del tipo o subtipo de 
la enfermedad, sino que intervienen otros factores como la 
extensión del área de la piel que se encuentra afectada o 
la gravedad percibida de la propia enfermedad (6, 8, 10).

Es por esto que la EB tendrá un impacto en la calidad 
de vida del paciente y su cuidador principal al verse mer-
mada por la propia enfermedad y por todo lo que esta 
misma implica a nivel económico, emocional, social y de 
cuidados (7, 9-11).

Según la literatura, la calidad de vida es un concepto 
subjetivo, cuyo puntaje asignado a cada dimensión es dife-
rente en cada persona y en el que dicho valor asignado a 
cada dimensión, puede cambiar a través de las diferentes 
etapas de la vida del mismo individuo. Por ello, es impor-
tante destacar la necesidad que plantean algunos autores 
de incorporar aspectos evolutivos en la evaluación especí-
fica de la calidad de vida, ya que no va a ser percibida de 
la misma manera por un paciente en etapa preescolar que 
en un paciente adolescente al no encontrarse en el mismo 
periodo del ciclo vital (12).

En suma, esta calidad de vida representa la percepción 
del propio individuo de cómo vive él mismo su salud de 
manera global; esto es, en todo el conjunto de dominios de 
la salud, relacionados con la salud y no relacionados con 
ella (13).

Por todo lo mencionado anteriormente, se considera 
relevante determinar el índice de calidad de vida de estos 
pacientes y de sus cuidadores principales comparándolos 
en función del tipo de EB, el tiempo transcurrido desde 
el diagnóstico, la frecuencia y duración de las curas y las 
prestaciones recibidas, e identificando cuáles son los aspec-
tos que alteran dicha calidad de vida en mayor o menor 
medida. A partir de los resultados obtenidos con esta me-
dición, se podrá establecer el punto de partida desde el que 
se implementarán diferentes intervenciones específicas, ta-
les como protocolos o planes de cuidados individualizados, 
con el fin de mantener o mejorar la calidad de vida de estos 
pacientes y de sus cuidadores principales. 

HIPÓTESIS Y OBJETIVOS

  Hipótesis
Los pacientes con EB, sus familiares y cuidadores princi-
pales tienen índices bajos de calidad de vida por el propio 
impacto que provoca la enfermedad a todos los niveles 
(económico, social, emocional, laboral, de cuidados, etc.).



	 -	4	-	

Rebeca Rodríguez Fernández. Nure Inv. 21 (133)

− Prestaciones recibidas (tipo de prestación que reci-
ben).

Incluidas en los cuestionarios validados

• Cuestionario dermatológico de calidad de vida 
infantil:
− Síntomas y sentimientos
− Ocio
− Escuela o vacaciones
− Relaciones personales
− Descanso
− Tratamiento

• Cuestionario del índice de calidad de vida  
dermatológica familiar:
− Bienestar físico
− Gastos económicos
− Opiniones ajenas
− Tareas domésticas
− Cuidados al paciente
− Trabajo/estudios
− Relaciones sociales

Herramientas de recogida de datos
Este proyecto forma parte de la actividad investigadora 
dentro de la Formación Sanitaria Especializada (FSE) que 
conduce a la obtención del título de Enfermera Especialis-
ta en Pediatría por parte de los investigadores principales. 
Previamente a la ejecución del estudio, se contactó con 
la supervisión de enfermería de Consultas Externas y la 
Unidad de Dermatología Infantil, así como con el jefe de 
servicio de la misma, para obtener su autorización. Los 
investigadores principales se pondrán en contacto de ma-
nera presencial con el cuidador principal del sujeto suscep-
tible de incluirse en el estudio. La captación se realizará 
en la consulta de Dermatología Infantil de Epidermólisis 
Bullosa del Hospital Universitario La Paz, normalmente 
llevada a cabo los lunes y con la ayuda de la enfermera 
especialista de la consulta.

Una vez realizada esta captación e informada y entre-
gadas las hojas de información la familia, se solicitará la 
firma del consentimiento informado. La participación del 
paciente y su cuidador principal incluirá la cumplimenta-
ción de una hoja para rellenar con datos sobre el paciente 
y el cuidador principal y de un cuestionario validado para 
obtener el índice de calidad de vida de dicho paciente y 
la participación de la familia incluirá la cumplimentación 
de un cuestionario validado para obtener el índice de cali-
dad de vida del cuidador principal del mismo. Para ello, se 
distribuirán dichos cuestionarios en formato folio y google 
forms a través de QR y se recabará toda esta información 
para su posterior valoración. Los consentimientos infor-
mados y cuestionarios cumplimentados se podrán entregar 
en la consulta de dermatología infantil.

− Pacientes diagnosticados de EB que se proporcio-
nen a sí mismos los cuidados principales de la en-
fermedad.

− Cuestionarios en los que se hayan dejado dos o más 
preguntas sin responder.

• Cuidador/a principal:
− Cuidadores principales que no entiendan caste-

llano.
− Cuidadores principales de pacientes con otras en-

fermedades dermatológicas.
− Cuestionarios en los que se hayan dejado dos o más 

preguntas sin responder.

Método de muestreo
Muestreo no probabilístico a criterio. Es decir, el inves-
tigador realiza una selección de individuos dentro de la 
población a la que va a investigar bajo ciertos criterios. En 
este caso, dentro de la población con EB atendida en la 
consulta donde se realiza la captación, aquellos que cum-
plen con los criterios de inclusión preestablecidos y que se 
mencionan en el apartado anterior. 

Variables

No incluidas en los cuestionarios validados

• Paciente pediátrico:
− Edad (años).
− Tipo de EB (simple o intraepidérmica, juntural o de 

unión, distrófica o intradérmica y Kindler).
− Tiempo transcurrido desde el diagnóstico de EB 

(Especificado en días, meses, años).
− Frecuencia de las curas (cada cuántos días se reali-

zan).
− Duración de las curas (Especificado en minutos u 

horas).
− Prestaciones recibidas (tipo de prestación que reci-

ben).
− Ingresos hospitalarios (último ingreso, días de dura-

ción, número de ingresos en el último año).

• Cuidador/a principal:
− Edad (años).
− Relación con el/la menor (hijo/a, nieto/a, sobrino/a...).
− Edad del paciente al que prestan cuidados (años).
− Tipo de EB del paciente al que prestan cuidados 

(simple o intraepidérmica, juntural o de unión, 
distrófica o intradérmica y Kindler).

− Sexo (hombre, mujer, otros).
− Estado civil (soltero/a, casado/a, viudo/a, divorcia-

do/a).
− Situación laboral (estudiante, empleado, desem-

pleado, otros).
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Significado de las puntuaciones: (cuanto más alto es el 
puntaje, más se deteriora la calidad de vida). (14-16)
• 0-1 = ningún efecto en la vida del niño/cuidador
• 2-6 = efecto pequeño
• 7-12 = efecto moderado
• 13-18 = efecto muy grande
• 19-30 = efecto extremadamente grande

Análisis estadístico
Se utilizó el programa informático estadístico SAS 9.4 
(SAS Institute, Cary, NC, USA) para el análisis de datos, 
donde se recopilaron los resultados obtenidos de los cues-
tionarios entregados a los pacientes incluidos en el estudio.

Se llevó a cabo un análisis descriptivo de las variables. 
En relación con las variables cualitativas, se realizó me-
diante la utilización de sus frecuencias y porcentajes. En 
relación con las variables cuantitativas, se calculó a través 
de la media y desviación estándar (DE) en aquellas que 
siguieron una distribución normal. En aquellas que no, se 
emplearon la mediana y el rango intercuartílico. En rela-
ción a la estadística inferencial, se utilizó para llevar a cabo 
la comparación de variables mediante pruebas paramétri-
cas o no paramétricas en función de la muestra total.
• En la comparación de dos variables cualitativas se uti-

lizará la prueba de Chi-cuadrado para muestras inde-
pendientes y para datos apareados, el test de McNemar.

• En la comparación de una variable cualitativa con 
una variable cuantitativa dicotómica se utilizará el test 
t-Student para pruebas paramétricas y el test de W de 
Mann-Whitney y test de Wilcoxon en pruebas no pa-
ramétricas.

• En la comparación de una variable cualitativa con una 
variable cuantitativa no dicotómica se utilizará el test 
de análisis de varianza o ANOVA para pruebas pa-
ramétricas y el test de Kruskal-Wallis en pruebas no 
paramétricas.

• En la comparación de dos variables cuantitativas, se 
utilizará el coeficiente de correlación de Pearson y re-
gresión lineal simple o múltiple para pruebas paramé-
tricas y el test de Spearman y test de Friedman en prue-
bas no paramétricas. La normalidad de las variables 
continuas se estudiará mediante el test de Kolmogo-
rov-Smirnov.

Para la interpretación de resultados, se fijará un signifi-
cado de p-valor de 0.05 (5%) por lo que si obtenemos un 
valor inferior al mismo (<0,05; <5%) significa que las dife-
rencias obtenidas no se deben al azar y por lo tanto son 
estadísticamente significativas. Por otro lado, los valores 
que se sitúan por encima de P (>0,05; >5%) demuestran 
que las relaciones entre las variables pueden deberse al 
azar y ser producto de la casualidad, por lo que no pueden 
considerarse estadísticamente significativas. Por último, 
señalar que la relación entre los diferentes valores de p 
y las variables estudiadas se encuentran detalladas en el 
siguiente apartado.

Para la recogida de datos se utilizarán dos escalas va-
lidadas, de las cuales se ha solicitado una licencia de per-
miso para su reproducibilidad a la Universidad de Car-
diff (Reino Unido). Por un lado, nos encontramos con el 
Cuestionario de CDLQ (Índice de Calidad de Vida de 
Dermatología Infantil) (solo texto o con caricaturas) para 
administrar a nuestro paciente pediátrico (validado de los 
4 a los 16 años) y por otro lado, el Cuestionario del Índi-
ce de calidad de vida en Dermatología Familiar (FDLQI) 
para administrar al cuidador principal de dicho paciente. 
El cuestionario de CDLQ (Índice de Calidad de Vida de 
Dermatología Infantil) es un cuestionario publicado en 
1995 que consta de 10 preguntas. Este se administra al 
paciente pediátrico con patología dermatológica y existen 
dos versiones del mismo: uno con dibujos animados y otro 
sin dibujos animados; ambas versiones han sido validadas 
desde los 4 hasta los 16 años.

Sin embargo, los autores de dicho cuestionario conside-
ran que la versión con dibujos animados estaría indicado 
para edades entre los 4 y 11-12 años; por otro lado, el cues-
tionario que no tiene dibujos animados podría utilizarse 
desde los 4 hasta los 16 años pero estaría más indicado a 
partir de los 13 hasta los 16 años. Las preguntas se relacio-
nan con el impacto en la enfermedad de la piel en el niño 
durante la última semana.

El Cuestionario del Índice de Calidad de Vida Derma-
tológica Familiar (FDLQI) está diseñado para familiares 
adultos de pacientes de cualquier edad con una patología 
dermatológica. Las preguntas están diseñadas para ser 
completadas durante el último mes.

La puntuación de cada pregunta, en ambos cuestiona-
rios, es:
• Mucho = 3
• Bastante = 2
• Solo un poco = 1
• En absoluto/no relevante = 0
• Pregunta sin respuesta = 0

Interpretación de cuestionarios completados incorrec-
tamente:
• Si una pregunta queda sin responder, se puntúa con un 

0 y las puntuaciones se suman y se expresan sobre un 
máximo de 30 puntos.

• Si se dejan dos o más preguntas sin responder, el cues-
tionario no se califica.

• Si se marcan dos o más opciones de respuesta, se debe 
registrar la opción de respuesta con la puntuación más 
alta.

• Si hay una respuesta entre dos casillas de verificación, 
se debe registrar la menor de las dos opciones de pun-
tuación.
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RESULTADOS

Variables categóricas-frecuencias NIÑOS

Variables N Frecuencia Porcentaje / (válido)

Edad niño
				4-8
				9-14

26
17
9

65.4%
34.6%

Sexo niño
				M
				H

26
15
11

57.7%
42.3%

Tipo EB
				Simple	o	intraepidérmica
				Juntural o	de	unión
				Distrófica	o	intradérmica

26
4
2
20

15.4%
7.7%
76.9%

Frecuencia de las curas
				Diarias
				Cada	48h
				Si	precisa
				24-48h

26
17
6
2
1

65.4%
23.1%
7.7%
3.8%

Duración de las curas
				0-60	min
				60-90	min
				90-120	min
				120-180	min
				180-300	min
				Variable

26
8
3
6
6
2
1

30.8%
11.5%
23.1%
23.1%
7.7%
3.8%

Prestaciones del niño
				No	recibe	ayudas
				Ayuda	económica
				Otras	(minusvalía,	dependencia,	material)
				Domiciliaria	+	económica
				Económica	+	otras

26
9
9
3
2
3

34.6%
34.6%
11.5%
7.7%
11.5%

Último año de ingreso
				Nunca
				2017
				2018
				2019
				2021
				2022
				2023

26
9
1
2
2
2
9
1

34.6%
3.8%
7.7%
7.7%
7.7%
34.6%
3.8%

Frecuencia de ingresos en ese año		
(relacionado	con	pregunta	anterior)
				1	
				2
				3
				Perdidos

26
12
2
3
9

46.2%	/	(70.6%)
7.7%	/	(11.8%)
11.5%	/	(17.6%)

34.6%

Tabla 1. Puntuaciones	de	las	variables	categóricas	y	frecuencias	en	la	muestra	de	niños.
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CUIDADORES PRINCIPALES

Variables N Frecuencia Porcentaje / (válido)

Edad cuidador principal
				30-39
				40-49
				50-59
				Perdidos

26
9
12
1
4

34.6%	/	(40.9%)
46.2%	/	(54.5%)
3.8%	/	(4.5%)

15.4%

Sexo cuidador principal
				M
				H

26
22
4

84.6%
15.4%

Relación con el menor
				Madre
				Padre

26
22
4

84.6%
15.4%

Estado civil
				Soltero
				Casado

26
9
17

34.6%
65.4%

Situación laboral
				Estudiante
				Empleado
				Desempleado
				Otros	(ej:	autónomo)
				Perdidos

26
5
13
5
1
2

19.2%	/	(20.8%)
50%	/	(54.2%)
19.2%	/	(20.8%)
3.8%	/	(4.2%)

7.7%

Prestaciones 
				No	recibe	ayudas
				Laboral	(reducción	de	jornada)
				Otras	(minusvalía,	dependencia,	material)
				Perdidos

26
21
3
1
1

80.8%	/	(84%)
11.5%	/	(12%)
3.8%	/	(4%)

3.8%

Tabla 2. Puntuaciones	de	las	variables	categóricas	y	frecuencias	en	la	muestra	de	cuidadores	principales.

Según nuestro estudio, la EB produce un deterioro de la 
calidad de vida de los niños (Figura 1):
• Con un efecto negativo moderado, en un 50% del total 

de la muestra. 
• Con un efecto negativo extremadamente grande, en un 

23.1% del total de la muestra.
• Con un efecto negativo muy grande, en un 19.2% del 

total de la muestra.
• Con un efecto negativo pequeño, en un 7.7% del total 

de la muestra.
Por otro lado, según nuestro estudio, la EB del niño produ-
ce en la calidad de vida de su cuidador principal (Figura 2):
• Un efecto negativo extremadamente grande, en un 

38,46% del total de la muestra. 
• Un efecto negativo moderado, en un 26,9% del total de 

la muestra. 
• Un efecto negativo muy grande, en un 23,1% del total 

de la muestra.
• Un efecto negativo pequeño, en un 11,5% del total de 

la muestra.

En nuestro estudio, podemos encontrar que el tipo de 
EB más prevalente es la distrófica o intradérmica en un 
76.92% del total de la muestra y que los testimonios del 
mismo provienen de (Figura 3):
• Más niños/as ≤ 8 años que >9 años.
• Más mujeres que varones.
La frecuencia de las curas más prevalente son las curas 
diarias y el tiempo de duración estimado de cada una 
de ellas puede ser de entre una hora y hasta tres horas 
(Figura 4).
Según nuestro estudio (Figura 5):
• Un 34.62% de los encuestados no reciben ayudas.
• Un 34.62%, recibe prestaciones económicas.
• Un 11.54%, recibe ayudas para la dependencia.
• Un 7.69%, recibe la prestación de ayuda domiciliaria.
Un 34.62% de los encuestados tuvieron su último ingre-
so en el año 2022 o nunca, en la misma proporción. Un 
84% de los cuidadores principales que participaron en el 
estudio no reciben ayudas en el ámbito laboral, y un 12% 
cuentan con la jornada laboral reducida (Figura 6). 
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Calidad Vida del niño 

2-6 efecto pequeño

7-12 efecto moderado

13-18 efecto muy grande

19-30 efecto extremadamente grande

7,69% 

23,08% 

50,00% 
19,23% 

Figura 1. Calidad	de	vida	del	niño.

38,46 % 

11,54% 

26,92% 

23,08% 

Calidad Vida del cuidador principal 

2-6 efecto pequeño

7-12 efecto moderado

13-18 efecto muy grande

19-30 efecto extremadamente grande

Figura 2. Calidad	de	vida	del	cuidador	principal.

Tipo EB niño 

      Simple o intraepidérmica 

      Juntural o de unión 

      Distrófica o intradérmica 
76,92% 

7,69% 

15,38% 

Figura 3. Tipos	de	EB	de	los	niños.
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 Frecuencia curas niño 

       Diarias 

       48h 

       Si precisa 

24-48h

65,38 % 23,08% 

7,69 % 

3,85% 

Prestaciones niño 

       No recibo ayudas 

       Ayuda económica 

       Otras (minusvalía, dependencia, material de curas) 

       Domiciliaria+económica 

       Económica+otras 34,62% 

11,54% 

7,69% 
34,62% 

11,54% 

Prestaciones cuidador principal 

       No recibo ayudas 

       Laboral (reducción de jornada) 

       Otras (minusvalía, dependencia, material de curas) 

84,00% 

12,00% 

4,00% 

Figura 4. Frecuencia	de	las	curas.

Figura 5. Prestaciones	de	los	niños.

Figura 6. Prestaciones	del	cuidador	principal.
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Es decir, que el aspecto que más altera la calidad de vida 
de los cuidadores principales es aquello relacionado con 
el tiempo empleado en cuidar a su hijo/a, seguido de la 
angustia emocional, su bienestar físico y afectación en su 
trabajo/estudios. 

Correlaciones
• El coeficiente es de 0.711 (cómo es positivo, la relación 

es directa, valores altos de los pacientes están asociados 
a valores altos de cuidadores principales y lo mismo 
con los valores bajos). Este valor va de 0 a 1 y cuanto 
más cercano a 1, mejor (Figura 7). 

Es decir, las puntuaciones altas del cuestionario del niño 
coinciden con las puntuaciones altas del cuestionario del 
adulto y viceversa, o lo que es lo mismo, los niños y sus cui-
dadores principales suelen tener una percepción del nivel 
de calidad de vida bastante similar. 
• El coeficiente es de 0.658 (cómo es positivo la relación 

es directa, valores altos de los niños se asocian a valores 
altos de cuidadores principales y lo mismo con los va-
lores bajos en el tipo de EB distrófica o intradérmica). 
Este valor va de 0 a 1 y cuanto más cercano a 1, mejor 
(Figura 8). 

Es decir, las puntuaciones altas del cuestionario del niño 
con EB tipo distrófica o intradérmica coinciden con las 
puntuaciones altas del cuestionario del adulto y viceversa, 
o lo que es lo mismo, los niños con EB distrófica o intradér-
mica y sus cuidadores principales suelen tener una percep-
ción del nivel de calidad de vida bastante similar. 

Las preguntas con mayor puntuación en cada cuestio-
nario son: 

Niños
1.  ¿En qué medida has sentido picor, sensación de piel 

rasposa, escozor o dolor en tu piel? 
5.  ¿En qué medida te ha afectado tu problema de piel 

para salir, jugar o realizar tus aficiones? 
Es decir, que el aspecto que más altera la calidad de vida 
de los niños es aquello relacionado con el picor o dolor, 
seguido de las actividades de ocio. 

Cuidador principal
1.  ¿Cuánta angustia emocional ha experimentado a con-

secuencia de la enfermedad de la piel de su familiar/
pareja (p. ej., preocupación, depresión, vergüenza o 
frustración)? 

2.  ¿Cuánto ha afectado la enfermedad de la piel de su 
familiar/pareja a su bienestar físico (p. ej., cansancio, 
agotamiento, contribución a una mala salud o altera-
ción del sueño/descanso)? 

7.  ¿Cuánto tiempo ha dedicado a cuidar de su familiar/
pareja (p. ej., administrar cremas y medicamentos o 
cuidar su piel)? 

9.  ¿Cuánto ha afectado la enfermedad de la piel de su 
familiar/pareja a su trabajo/estudios (p. ej., necesidad 
de tomarse algunas horas libres, imposibilidad de tra-
bajar, reducción del número de horas de trabajo o pro-
blemas con otras personas en el trabajo)? 

Figura 7. Suma	del	cuestionario	del	niño	vs.	suma	del	cuestionario	del	cuidador/a	principal	en	general.
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• Existen diferencias estadísticamente significativas 
(p=0,025) entre los valores medianos de los niños y los 
cuidadores principales en pacientes con EB tipo distró-
fica o intradérmica. Los cuidadores principales perci-
ben una calidad de vida peor que los niños con este tipo 
de EB (Figura 10). 

Diferencia entre valores medianos
• Existen diferencias estadísticamente significativas 

(p=0,008) entre los valores medianos de los niños y los 
cuidadores principales, demostrando que los cuidado-
res principales perciben una calidad de vida peor que 
los niños (Figura 9). 

Figura 8. Suma	del	cuestionario	del	niño	vs.	suma	del	cuestionario	del	cuidador/a	principal		
en	los	pacientes	con	EB	tipo	Distrófica	o	intradérmica.

Nota: En	el	caso	de	EB	tipo	simple	o	intraepidérmica	(N=4),	juntural	o		de	unión	(N=2)	o	de	Kindler	(N=0),		
no	se	puede	establecer	correlaciones	por	escasa	o	nula	muestra	de	pacientes.
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Figura 9. Suma	total	del	cuestionario	de	los	niños	vs.	suma	total	del	cuestionario	del	cuidador/a	principal.

Figura 10. Suma	del	cuestionario	del	niño	vs.	Suma	del	cuestionario	del	cuidador/a	principal		
en	los	pacientes	con	EB	tipo	Distrófica	o	intradérmica

Nota: En	el	caso	de	EB	tipo	simple	o	intraepidérmica	(N=4),	juntural	o		de	unión	(N=2)	o	de	Kindler	(N=0),		
no	se	puede	establecer	correlaciones	por	escasa	o	nula	muestra	de	pacientes.
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ticado, ya que suelen estarlo desde el nacimiento/primer 
año de vida (aunque también hay diagnósticos tardíos). No 
obstante, sí podemos afirmar que existe una tendencia en 
la que, a mayor tiempo diagnosticado, mayor suele ser la 
suma del cuestionario del paciente y por tanto, menor su 
calidad de vida.

Asociación de variables del niño con su calidad  
de vida
No se puede establecer relación entre la suma del cuestio-
nario del niño y los años desde que se le diagnosticó la EB 
(p=0,128). Es decir, no parece que haya relación entre la 
calidad de vida del paciente y los años que lleva diagnos-

Tabla 3. Variables	continuas	(correlaciones	no	paramétricas).

Variables categóricas NIÑO 
Existen diferencias estadísticamente significativas entre los 
valores de suma del cuestionario infantil según la edad del 
niño (p=0.041). Es decir, los pacientes que tienen entre 4 y 
8 años refieren tener peor calidad de vida que los que tie-
nen entre 9 y 14 años. Sin embargo, no existen diferencias 
estadísticamente significativas entre la suma del cuestiona-
rio de los niños y el sexo de los mismos (p=0,547). Es decir, 
que el sexo no influye a la hora de percibir la calidad de 
vida, por lo menos en nuestro estudio. 

No existen diferencias entre los que se realizan las curas 
diarias y los que las realizan cada 48h. Parece que los que 
tienen las curas diarias presentan valores más elevados, es 
decir, peor calidad de vida, pero estas diferencias no son 
estadísticamente significativas. En cuanto a la duración de 
las curas, se aprecian diferencias, aunque no se alcanzan 
los estándares de significación (p=0,083). Parece que los que 
tienen una duración de las curas más prolongada presen-
tan valores más elevados y, por tanto, peor calidad de vida, 
pero estas diferencias no son estadísticamente significativas.

En cuanto a las prestaciones, cuando se compara los que 
no tienen ayudas con los que tienen ayuda económica, se 
aprecian diferencias, aunque no se alcanzan los estándares 
de significación (p=0,064). Se observa que quienes tienen 
ayuda económica, otro tipo de ayuda o ambas al mismo 
tiempo, presentan valores más elevados y, por tanto, peor 
calidad de vida, pero estas diferencias no son estadística-
mente significativas. 

Si se compara No ayuda (9 pacientes) vs. Ayuda eco-
nómica o económica y otras (minusvalía, dependencia y 
material de curas) (14 pacientes), se obtienen diferencias 
significativas (p=0,009) en los valores de calidad de vida 
entre los que no reciben ayudas y los que reciben ayuda 
económica. La calidad de vida percibida por los que no 
reciben ayudas es más elevada; sin embargo, los pacientes 
que reciben ayudas tienen mayores puntuaciones y, por 
tanto, peor calidad de vida.

Respecto a la frecuencia de ingresos, si se compara 
tener ingreso (independientemente del año) vs. no tener 
ingresos, se obtienen diferencias estadísticamente signifi-
cativas (p=0.007) según ingreso, es decir, perciben mejor 
calidad de vida aquellos que nunca han tenido ingresos, 
en comparación con los que han tenido algún ingreso a lo 
largo de su vida. 

Asociación de variables del cuidador principal  
con su calidad de vida

Variables categóricas CUIDADOR PRINCIPAL
La edad y el estado civil no son factores que influya en la 
percepción de la calidad de vida, al menos entre la pobla-
ción adulta de nuestro estudio (p= 0,393 y p=0,766 res-
pectivamente). Tampoco la situación laboral es un factor 
que influye en la percepción de la calidad de vida de la 
población adulta de nuestro estudio (p=0,616).
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dependencia y la ayuda domiciliaria. Por otro lado, nos 
parece importante señalar que un 84% de los cuidadores 
principales no reciben ayudas y un 12%, presentan una 
reducción de jornada en el ámbito laboral para el cuidado 
de su hijo/a (7-9).

Acerca de la ayuda domiciliaria señalada en el apartado 
anterior, consideramos importante reseñar que solamente 
una de las familias encuestadas cuenta con ella y sin em-
bargo, son muchas las referencias que se hacen, a lo largo 
de la bibliografía consultada, respecto al aumento de la 
calidad de vida y al enorme apoyo que supone tanto para 
el paciente como para el cuidador el hecho de contar con 
una enfermera que les proporcione cuidados y ayuda do-
miciliaria (4,7,8).

Es un hecho que los pacientes con EB suelen vivir con 
prurito y/o dolor, por lo que estos síntomas pueden llegar a 
alterar su calidad de vida. Este aspecto se puede relacionar 
con nuestro estudio, ya que la primera pregunta del cues-
tionario de los niños es en relación con el dolor y el prurito 
(¿En qué medida has sentido picor, sensación de piel ras-
posa, escozor o dolor en tu piel?) y es en esta misma en la 
que se han obtenido mayores puntuaciones en relación con 
el resto de las cuestiones (5).

Finalmente, la literatura argumenta que la carga fami-
liar aumenta según la severidad de la EB. Esto se puede ver 
reflejado en nuestro estudio en la correlación de la suma 
del cuestionario de calidad de vida del cuidador principal 
y la suma del cuestionario de calidad de vida del niño con 
tipo de EB distrófica o intradérmica, con unas diferencias 
estadísticamente significativas, ya que a medida que au-
menta la puntuación del cuidador principal, aumenta la 
puntuación del niño con este tipo de EB. Como se ha refle-
jado anteriormente, con el resto de tipos de EB no se puede 
comparar por falta de datos (6, 8,10).

Para concluir, exponer que no se han encontrado estu-
dios previos en los que se hayan utilizado los mismos ins-
trumentos de medida (el CDLQ y el FDLQI) en pacientes 
pediátricos con EB y sus cuidadores principales, ya que se 
trata de escalas de valoración que están validadas para me-
dir el índice de calidad de vida en todo tipo de afecciones 
dermatológicas. 

RELEVANCIA CIENTÍFICA Y SOCIOSANITARIA  
DEL ESTUDIO
La EB es una enfermedad crónica y sin cura en la actua-
lidad que tiene un gran impacto en la calidad de vida del 
paciente, en la de su familia y en la de su cuidador princi-
pal. El Hospital Universitario La Paz (HULP) es un cen-
tro de referencia (CSUR) a nivel nacional para aquellas 
personas que sufren esta patología, independientemente de 
su edad, por lo que consideramos importante conocer el 
índice de calidad de vida de la población pediátrica a la 
que atendemos, así como el de sus cuidadores principales. 
A partir de estos datos, podrán implementarse intervencio-
nes específicas encaminadas a mejorar los índices de cali-
dad de vida con el fin de optimizar la asistencia sanitaria 
prestada a estos pacientes (19).

DISCUSIÓN
La EB es una enfermedad crónica y sin cura en la ac-
tualidad que tiene un gran impacto en la calidad de vida 
del paciente, en la de su familia y en la de su cuidador 
principal.

Los pacientes con EB, sus familiares y cuidadores 
principales tienen índices bajos de calidad de vida por 
el propio impacto que provoca la enfermedad a todos los 
niveles (económico, social, emocional, laboral, de cuida-
dos, etc.). A continuación, exponemos los diferentes as-
pectos a considerar tras la revisión de la bibliografía, la 
obtención de resultados y su comparación posterior con 
nuestro estudio.

En primer lugar, según la bibliografía consultada, 
podemos afirmar que la EB afecta por igual a hombres 
y mujeres, pero los resultados de nuestro estudio reflejan 
una mayor prevalencia femenina (57,69%) que masculina 
(42,31%). Esta pequeña diferencia entre porcentajes puede 
ser por falta de datos en nuestro estudio, ya que es tan solo 
de un 15% aproximadamente (1).

Por otro lado, la bibliografía indica que el tipo de EB 
más frecuente es la simple intraepidérmica. En relación 
con nuestro estudio, se puede observar que es más preva-
lente el tipo de EB distrófica o intradérmica (7,92%) frente 
a la simple o intraepidérmica (15,38%) y la juntural o de 
unión (7,69%), siendo esta última la más infrecuente a nivel 
internacional. De nuevo, esta diferencia con la bibliografía 
puede tratarse de una falta de muestra en la elaboración 
de nuestro estudio o bien por el hecho de que el Hospital 
La Paz es CSUR de esta patología, por lo que la mues-
tra podría estar sesgada ya que a dicho hospital acuden 
generalmente los casos más graves de esta enfermedad 
(1,3,4,19).

Cabe destacar que las personas que padecen esta enfer-
medad deben someterse a curas de entre 2-3 horas, que se 
suelen realizar diariamente o en días alternos, tal y como 
refleja la bibliografía. Asimismo, en el estudio se puede 
observar que la frecuencia de las curas más prevalente en 
estos pacientes es la diaria (65,38%), seguido de cada 48 
horas (23,08%) y el tiempo de duración estimado de cada 
una de ellas puede durar entre una hora (30,77%) hasta 
tres horas (23,08%) (5).

Respecto al cuidador principal del paciente con EB, re-
sulta llamativo el hecho de que en la bibliografía suelen 
hacer referencia al mismo de manera indistinta según el 
sexo y sin embargo, según nuestro estudio, solamente un 
15,38% son hombres frente al 84,62% que son mujeres. En 
relación al parentesco con el menor, resulta que el 100% de 
la muestra son sus progenitores, coincidiendo con los datos 
obtenidos en la bibliografía (6-10).

Por su parte, la literatura consultada señala que los 
pacientes y cuidadores se pueden beneficiar de diferentes 
sistemas de apoyo que harían su vida más cómoda. Sin 
embargo, según nuestro estudio, podemos concluir que 
un 34,62% de los niños encuestados no recibe ayudas y 
que las prestaciones más prevalentes dentro de este gru-
po son la económica (34,62%), seguida de ayudas para la 
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