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RESUMEN 

 

Objetivo principal: Determinar los factores asociados a la calidad de vida 

relacionada a salud de los niños con inmunodeficiencias primarias atendidos 

durante la pandemia de la enfermedad por coronavirus (COVID-19) en el Hospital 

Nacional Edgardo Rebagliati Martins y el Hospital Nacional Guillermo Almenara 

Irigoyen en el año 2021.  

Metodología: Estudio observacional, analítico. Se invitó a la totalidad de pacientes, 

63 sujetos, de ambos hospitales con inmunodeficiencias primarias en el rango de 

edad de 2 a 17 años en los que se aplicó el cuestionario de calidad de vida 

relacionado a salud PEDS-QL 4.0. Asimismo, se recolectó información clínica para 

evaluar los factores asociados y se comparó los puntajes de CVRS con pacientes 

con asma bronquial.  

Resultados: 50 niños con inmunodeficiencias primarias participaron en el estudio 

(tasa de respuesta 79,37%) y 102 niños con asma fueron incluidos para comparar 

los puntajes de calidad de vida relacionada a salud. La distribución por edad y sexo 

de ambos grupos fue similar (p>0,05). Un total de 11 niños con IDP (22,0%) 

presentaron Covid-19; sin embargo, la mayoría tuvo síntomas leves y no se informó 

ningún desenlace fatal. Los niños con IDP presentaron una calidad de vida 

relacionada a salud significativamente más baja que los niños con asma 

(enfermedad controlada en el 69,7%, n=62) (p<0,001), estando más afectados en 

las dimensiones física y escolar. El análisis multivariado exploratorio reportó que el 

sexo femenino, la edad de 8 a 17 años, las comorbilidades, la consanguinidad y 

haber recibido un trasplante de progenitores hematopoyéticos se relacionaron con 

peor calidad de vida relacionada a salud (p<0,05). 

Conclusión: Durante la pandemia del COVID-19, los niños con IDP tuvieron una 

calidad de vida relacionada a salud más baja en comparación con el grupo con 

asma bronquial. La infección por SARS-CoV-2 no se relacionó con un peor puntaje 

total de calidad de vida relacionada a salud. Los factores asociados a peores 

puntuaciones en calidad de vida relacionada a salud fueron las características 

clínicas como sexo femenino, presencia de comorbilidades o haber recibido un 

trasplante de progenitores hematopoyéticos. 

Palabras clave: Síndromes de Inmunodeficiencia, Calidad de Vida, Infecciones por 

Coronavirus (DecS) 
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ABSTRACT 

 

Main objective: To determine the factors associated with the health-related 

quality of life (HRQoL) of children with primary immunodeficiencies (PID) 

treated during the coronavirus disease (COVID-19) pandemic at the Hospital 

Nacional Edgardo Rebagliati Martins and the Hospital Nacional Guillermo 

Almenara Irigoyen in 2021. 

Methodology: observational and analytical study. All the patients, 63 in total, 

with PID in the age range of 2 to 17 years were invited to be evaluated by the 

health-related quality of life questionnaire PEDS-QL 4.0 validated for 

Peruvian Spanish. Clinical information was collected to evaluate the 

associated factors and the HRQoL scores were compared with patients with 

bronchial asthma. 

Results: 50 PID patients participated in the study (response rate 79.37%) 

and 102 asthma patients were included to compare HRQoL scores. The 

distribution by age and sex of both groups was similar (p>0.05). A total of 11 

patients with PID (22.0%) presented Covid-19; however, most had mild 

symptoms and no fatal outcome was reported. The patients with PID 

presented a significantly lower HRQoL than the patients with asthma (69.7% 

controlled disease, n=62) (p<0.001), being more affected in the physical and 

school dimensions. The exploratory multivariate analysis reported that female 

gender, age from 8 to 17 years, comorbidities, consanguinity, and having 

received a hematopoietic stem cell transplant (HSCT) were associated with 

worse HRQoL (p<0.05). 

Conclusion: During the COVID-19 pandemic, PID patients had lower 

HRQoL compared to the bronchial asthma group. SARS-CoV-2 infection was 

not associated with a worse HRQoL total score. The factors associated with 

worse HRQoL scores were clinical characteristics such as female sex, 

presence of comorbidities and having received HSCT. 

Keywords: COVID-19; Quality of Life; Primary Immunodeficiency Diseases; 

Peru; Pandemics (source: MESH NLM) 
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CAPÍTULO 1: INTRODUCCIÓN 

1.1 Situación Problemática 

Las inmunodeficiencias primarias (IDP) o más recientemente llamadas 

errores innatos de la inmunidad, son enfermedades causadas por defectos 

genéticos del sistema inmunitario. Estos generan, principalmente, 

infecciones severas y recurrentes, además de neoplasias, atopía y 

trastornos autoinmunes que conllevan a la falla orgánica y muerte (Raje & 

Dinakar, 2015). Aunque son consideradas enfermedades raras, su 

prevalencia es similar a las neoplasias hematológicas y constituyen un 

problema de salud no solo debido a la disminución de la calidad de vida y la 

generación de discapacidad, sino también por el alto costo que genera su 

manejo (Modell et al., 2014).  

 

Ante la pandemia del COVID-19 y el cierre masivo de los establecimientos 

de salud, se observó con preocupación el posible riesgo de restricciones del 

acceso a la atención médica. Asimismo, se desconocía las repercusiones de 

la infección por SARS-CoV2 en los pacientes con IDP que podría generar 

mayor morbimortalidad y disminuir aún más su calidad de vida por las 

posibles secuelas físicas y psicológicas. Por lo tanto, se planteó la necesidad 

de medir la calidad de vida y sus factores asociados de los pacientes con 

IDP, que en su mayoría se encuentran en edad pediátrica. 
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La Calidad de Vida se define como “la percepción que un individuo tiene de 

su lugar en la existencia, en el contexto de la cultura y del sistema de valores 

en los que vive y en relación con sus objetivos, sus expectativas, sus normas 

y sus inquietudes” (World Health Organization, 2020). Su medición, en el 

ámbito de la medicina, utiliza el concepto de la Calidad de vida relacionada a 

la salud (CVRS), el cual se define como “el valor asignado a la vida de 

acuerdo con la modificación que se genera por la discapacidad, la invalidez y 

las oportunidades sociales, lo cual se ve afectado por los padecimientos y 

las enfermedades” (Vélez & García García, 2012). La medición de la CVRS 

en la población pediátrica constituye un reto dado que es heterogénea por 

los grupos de edades y por la dificultad de obtener información en los grupos 

más pequeños (Quiceno & Vinaccia, 2013). 

 

Los primeros estudios cuantitativos que miden la CVRS y sus factores 

asociados en pacientes con IDP fueron realizados a partir del año 2004. Se 

ha comparado la CVRS de pacientes pediátricos con IDP, artritis idiopática 

juvenil (AIJ) y controles sanos (Kuburovic et al., 2014; Zebracki et al., 2004). 

Los pacientes con IDP presentaron menor CVRS (Kuburovic et al., 2014; 

Zebracki et al., 2004) y mayores limitaciones en el funcionamiento físico que 

los niños con AIJ (Zebracki et al., 2004). Estudios más recientes han 

mostrado que la CVRS fue baja en comparación con el promedio de la 

población general (Routes et al., 2016). La dimensión física fue la más 

afectada (Jörgensen et al., 2014; Quinti et al., 2012). Los puntajes más bajos 

se obtuvieron en pacientes con diarrea crónica y enfermedad pulmonar 

crónica (Quinti et al., 2012). 

 

Entre los estudios realizados exclusivamente en Sudamérica, uno de ellos 

mostró que la inmunodeficiencia común variable, un tipo de IDP, complicada 

por rinosinusitis crónica tenían un impacto negativo en la calidad de vida de 

los pacientes (Mendieta-Flores et al., 2012). Asimismo, se demostró que las 

mujeres presentaron peor calidad de vida en comparación con los varones 

(Galindo-Pacheco et al., 2013). También se observó menores puntajes en 
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pacientes con 3 o más comorbilidadades (hematológicas y pulmonares) 

(López-Pérez et al., 2014). En Colombia, se encontró que la puntuación más 

baja en el dominio de “bienestar psicológico” en pacientes con angioedema 

hereditario (Sánchez et al., 2015). Finalmente, en México, se evaluó la 

relación entre calidad de vida, retraso diagnóstico y presencia de 

complicaciones, siendo descrito como marginalmente significativo (p = 

0.056) (Muriel-Vizcaíno et al., 2016, p.). 

 

Un estudio publicado durante la pandemia evaluó la calidad de vida 

relacionada a salud (CVRS) de 158 pacientes con IDP. Se identificó que fue 

peor en el grupo de pacientes que estaban en riesgo de ansiedad o 

depresión en el momento del estudio. Asimismo, la CVRS fue similar en 

aquellos que cambiaron el lugar de administración de su tratamiento con 

inmunoglobulina de forma domiciliaria y en pacientes que continuaron su 

reemplazo habitual en el hogar. Finalmente, la ansiedad por quedarse sin 

medicamentos fue un nuevo problema importante que se identificó en este 

estudio (Pulvirenti, Cinetto, et al., 2020).  

 

A pesar de las IDP representan una alta carga de enfermedad para los 

pacientes y sus familiares, no se han encontrado investigaciones peruanas, 

antes o después de la pandemia del COVID-19, donde se evalúe su calidad 

de vida de forma independiente o asociada a factores previamente 

identificados, en estudios extranjeros, como la edad, demora diagnóstica, 

sexo o comorbilidades. Asimismo, en dicho contexto, se identificó que los 

servicios de Inmunología y Alergia de los hospitales EsSalud Edgardo 

Rebagliati Martins y Guillermo Almenara Irigoyen presentan la mayor 

casuística de pacientes con IDP del país (García-Gomero et al., 2018, p.) 

siendo la población predominantemente pediátrica. Es por ello, que se 

planteó realizar este estudio con el fin de conocer los factores asociados a la 

calidad de vida relacionada en salud en los pacientes pediátricos con IDP 

durante la pandemia de la COVID-19. 
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1.2 Formulación del Problema 

¿Cuáles son los factores asociados a la calidad de vida relacionada en salud 

en los pacientes pediátricos con Inmunodeficiencias primarias en dos 

hospitales de EsSalud en Lima-Perú durante la pandemia de la COVID-19 

en el año 2021? 

 

1.3 Justificación 

1.3.1 Justificación teórica 

La Calidad de Vida relacionada a Salud no ha sido evaluada previamente en 

los pacientes peruanos con Inmunodeficiencia Primaria, así como sus 

factores asociados. Por lo tanto, el puntaje obtenido de Calidad de Vida y la 

identificación de sus factores servirá para su comparación con otras cohortes 

internacionales, así como para futuros estudios en la misma población 

durante y luego de la Pandemia del COVID-19. Las enfermedades genéticas 

como las inmunodeficiencias primarias conllevan gran carga de enfermedad 

tanto por la dificultad en el acceso como en el desconocimiento que puede 

existir en el personal de salud, por lo que es importante realizar estudios 

enfocados en estas enfermedades denominadas raras o huérfanas.  

 

1.3.2. Justificación práctica 

Este estudio beneficia a los pacientes con inmunodeficiencias primarias ya 

que permite conocer las implicancias de la pandemia de la COVID-19 en su 

calidad de vida y analizar los diferentes factores involucrados. De esta 

manera, se pueda desarrollar un enfoque integral de la atención y sirve de 

base para nuevas investigaciones.  
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Este estudio fue factible porque involucró la revisión de historias clínicas y el 

llenado de encuestas, previo consentimiento informado, sin necesidad de 

ninguna intervención que pudo implicar algún riesgo para el paciente. 

Asimismo, el estudio fue viable porque se contó con el permiso del comité 

del Instituto de Evaluación de Tecnologías en Salud e Investigación (IETSI).  

 

1.4 Objetivos 

1.4.1. Objetivo General 

- Determinar los factores asociados a la calidad de vida relacionada a 

salud en los pacientes pediátricos con Inmunodeficiencias primarias en 

dos hospitales de EsSalud en Lima-Perú durante la pandemia de la 

COVID-19. 

 

1.4.2. Objetivos Específicos 

- Identificar los factores asociados a la calidad de vida relacionada a 

salud en los pacientes pediátricos con Inmunodeficiencias primarias en 

dos hospitales de EsSalud en Lima-Perú durante la pandemia de la 

COVID-19. 

- Determinar las características clínicas en los pacientes pediátricos con 

Inmunodeficiencias primarias en dos hospitales de EsSalud en Lima-

Perú durante la pandemia de la COVID-19. 

- Identificar la CVRS según dimensiones en los pacientes pediátricos con 

Inmunodeficiencias primarias en dos hospitales de EsSalud en Lima-

Perú durante la pandemia de la COVID-19. 

- Determinar la calidad de vida relacionada a salud según la dimensión 

emocional en los pacientes pediátricos con Inmunodeficiencias 
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primarias en dos hospitales de EsSalud en Lima-Perú durante la 

pandemia de la COVID-19. 

- Determinar la calidad de vida relacionada a salud según la dimensión 

social en los pacientes pediátricos con Inmunodeficiencias primarias en 

dos hospitales de EsSalud en Lima-Perú durante la pandemia de la 

COVID-19. 

- Determinar la calidad de vida relacionada a salud según la dimensión 

física en los pacientes pediátricos con Inmunodeficiencias primarias en 

dos hospitales de EsSalud en Lima-Perú durante la pandemia de la 

COVID-19. 

- Determinar la calidad de vida relacionada a salud según la dimensión 

escolar en los pacientes pediátricos con Inmunodeficiencias primarias 

en dos hospitales de EsSalud en Lima-Perú durante la pandemia de la 

COVID-19. 
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CAPÍTULO 2: MARCO TEÓRICO 

2.1 Marco Filosófico o Epistemológico de la Investigación 

Hay indicios que la noción de calidad de vida fue introducida por primera vez 

en un espacio público en 1964, cuando Lyndon Johnson, presidente de 

Estados Unidos, afirmó que a la gran sociedad le preocupa más la cantidad 

de bienes que la calidad de vida de sus miembros (Wallander & Koot, 2016).  

 

La ampliación del enfoque en la medición de la salud, aparte de los 

indicadores de salud tradicionales como la mortalidad y la morbilidad, ha 

permitido incluir medidas del impacto de la enfermedad y el deterioro en las 

actividades de la vida diaria, así como medidas de la salud percibida y de 

discapacidad. Estas medidas no evalúan la calidad de vida por sí misma; 

que es percibida como la “medida de la falta de la salud”. Aunque no existe 

una definición uniforme del concepto de la calidad en la salud y sobre lo que 

debe medirse, la Organización Mundial de la Salud la describe como: “La 

percepción de un individuo de su posición en la vida en el contexto de la 

cultura en la que se viven y en relación con sus metas, expectativas, 

estándares y preocupaciones” (World Health Organization, 2020). 
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Esta definición refleja la opinión de que la calidad de vida se refiere a una 

evaluación subjetiva, que está incrustada en un contexto cultural, social y 

ambiental. Como consecuencia, se utilizan muchos instrumentos diferentes 

para evaluarla. Estos instrumentos fueron desarrollados en base 

principalmente en consideraciones empíricas por lo que hay una falta de 

claridad conceptual sobre lo que significa la calidad de vida y sus 

mediciones, que pueden suponer una amenaza para la validez de 

investigación de calidad de vida (Haraldstad et al., 2019). 

 

 

La calidad de vida relacionada con la salud (CVRS) es un término que se 

refiere a los aspectos de salud de la calidad de vida, considerados como un 

reflejo del impacto de la enfermedad y el tratamiento en la discapacidad y el 

funcionamiento diario; también se ha considerado como el reflejo del impacto 

de la salud percibida en la vida de un individuo y su capacidad de vivir una 

vida plena (Wilson & Cleary, 1995).  

 

El término CVRS a menudo se describe como: “Un término que se refiere a 

aspectos de salud de la calidad de vida, generalmente considerados reflejar 

el impacto de la enfermedad y el tratamiento en la discapacidad y 

funcionamiento diario; también se ha considerado que refleja el impacto de 

la salud percibida en la capacidad de un individuo para vivir una vida plena. 

Sin embargo, más específicamente, la CVRS es una medida del valor 

asignado a la duración de la vida modificada por impedimentos, estados 

funcionales, percepciones y oportunidades, influenciados por enfermedades, 

lesiones, tratamientos y políticas” (Haraldstad et al., 2019). 
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La CVRS es una importante consideración al evaluar las intervenciones de 

atención de la salud y en la comprensión de la carga de la condición para la 

vida de los niños. Al principio, el interés en la calidad de vida de los niños se 

centró sobre los indicadores de supervivencia y resultados negativos 

objetivables, incluida la mortalidad, la enfermedad y los problemas sociales 

que afectan a los niños. Sin embargo, se limitada el concepto simplemente a 

la ausencia de experiencias negativas, por lo que se amplió a abarcar 

aspectos positivos de vida también. Además, la preocupación por la calidad 

de vida tenía que captar la propia conciencia de los niños, en cumplimiento 

del sentido subjetivo de bienestar para ser consistente con la Convención de 

las Naciones Unidas sobre el Derechos del Niño que establece que los niños 

tienen derecho a que se tenga en cuenta su opinión en los asuntos que les 

afectan (Wallander & Koot, 2016).  

 

La calidad de vida actual puede verse principalmente como una etiqueta 

general para describir una variedad de variables físicas y psicosociales que 

cubren una variedad de conceptos más específicos, como el funcionamiento, 

estado de salud, síntomas, condiciones de vida, circunstancias materiales, 

percepciones, comportamiento, bienestar, felicidad y estilo de vida. Se han 

desarrollado muchos instrumentos para medir la calidad de vida de los niños, 

aunque estos suelen enfocarse en las diferencias por países, realizando 

diferencias locales de cada uno de ellos. Sin embargo, cuando se estudia 

una condición de salud rara, la población de estudio puede ser reclutada de 

todo el mundo ya que los participantes a menudo provienen de muchos 

centros diferentes para lograr un tamaño de muestra suficiente para los 

ensayos clínicos (Haraldstad et al., 2019). 
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Dada la escasez de medidas específicas de la condición de CVRS en 

enfermedades raras, y producir tal medida requeriría validación en diversas 

regiones, los estudios suelen realizarse en medidas genéricas de CVRS que 

pueden tener normas específicas del país, pero no de datos globales. 

Cuando se obtienen los datos sobre medidas genéricas de CVRS, el análisis 

estadístico presenta problemas debido a la heterogeneidad de la población 

de estudio y a los diversos contextos culturales. Esto dificulta la 

interpretación de las puntuaciones de CVRS de condiciones pediátricas 

raras. Una estimación global de la CVRS sería útil en estas situaciones que 

surgen con condiciones pediátricas raras (Ow & Mayo, 2020).  

  

Finalmente, la comprensión de la calidad de vida es importante para mejorar 

el alivio de síntomas, la atención y rehabilitación de los pacientes. La calidad 

de vida también se utiliza para identificar la variedad de problemas que 

pueden afectar a los pacientes. Los instrumentos de medición de CVRS se 

enfocan en la calidad de vida "percibida" de los encuestados, por lo que no 

se espera que proporcione una medida detallada de los síntomas, 

enfermedades o condiciones, ni la discapacidad objetivamente, sino más 

bien los efectos percibidos de la enfermedad y las intervenciones de salud 

en la calidad de vida del individuo. Por lo tanto, es una evaluación de un 

concepto multidimensional que incorpora la percepción del individuo del 

estado de salud, el estado psicosocial y otros aspectos de la vida (World 

Health Organization, 2020). 

 

 

2.2 Antecedentes de Investigación 

2.2.1 Antecedentes internacionales (sin incluir Latinoamérica) 

 

Se ha encontrado en la literatura, diversos estudios que miden la calidad de 

vida relacionada a la salud en pacientes con IDP. Los más recientes, 

evalúan el impacto de la pandemia del COVID-19 en la CVRS de los 

pacientes con IDP. 
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Cekic et al (2021) en su estudio desarrollado en la división de Inmunología 

de un hospital de Turquía, evaluó la adhesión a las recomendaciones de 

distanciamiento e higiene, los niveles de ansiedad y la calidad de vida en 

pacientes con IDP que reciben inmunoglobulina endovenosa como terapia 

de reemplazo (endovenoso o subcutáneo) durante la pandemia del COVID-

19 mediante la encuesta de calidad de vida de la Organización Mundial de la 

Salud. La muestra fue no probabilística de 71 pacientes y 31 controles 

sanos, incluyendo niños y adultos. Se encontró que la calidad de vida fue 

similar en los pacientes con IDP y los controles sanos (p=0,771). Sin 

embargo, se encontró que el nivel de satisfacción relacionada con la salud 

en los pacientes con IDP era más bajo que en los controles (p = 0,01), 

aunque sus puntuaciones en cuanto a las relaciones personales fueron más 

altas que los controles (p = 0,031). 

 

Berg et al (2021), evaluó en la CVRS en una cohorte pediátrica de 30 

participantes en Noruega mediante la escala de PEDS-QL 4.0, los niños con 

deficiencia de anticuerpos presentaron peor CVRS en todas las escalas 

(cuestionario de pacientes: total 73,2 ± 12,1; dimensión física 70,6 ± 13,7; 

emocional 73 ± 19; social 85,9 ± 15,1; escolar 64,7 ± 18,1) en comparación 

con los niños sanos (puntaje total 89 ± 7,6; dimensión física 92,3 ± 6,5; 

emocional 83,2 ± 12,7; social 92,5 ± 7,7; escolar 86 ± 13). Los niños con 

deficiencia de anticuerpos tenían una CVRS general comparable a la de los 

niños trasplantados, pero puntuaciones más bajas en varias escalas, incluida 

la puntuación total de PedsQL, en comparación con los niños con leucemia 

en remisión. Los niños con deficiencia de anticuerpos tenían una mejor 

función social que los niños trasplantados según el informe de pacientes. 

Mientras que las madres del grupo con deficiencia de anticuerpos reportaron 

una puntuación total de CVRS y función emocional significativamente más 

bajas (t = 2,30, P = 0,037; y t = 2,91, P = 0,011, respectivamente) en 

comparación con el informe de los niños. 
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Can-Bostan et al (2021) evaluó la CVRS mediante un instrumento específico 

en 67 pacientes con angioedema hereditario (AEH) que se infectaron por 

SARS-CoV2 en Turquía. Las mediciones fueron al inicio de la pandemia, 

durante la infección por SARS-CoV-2, y tres meses luego de la infección. 

Diez de los 67 (14,9%) pacientes presentaron la infección; donde sólo 5 

presentaron ataques de angioedema; aquellos dos de ellos con AEH grave 

experimentaron un aumento significativo en la actividad del angioedema en 

comparación con sus puntuaciones de actividad basal. Cuatro (40%) 

tuvieron un aumento relativo de sus ataques durante el período de 

convalecencia. No hubo diferencia estadísticamente significativa entre los 

periodos pre-COVID-19, durante COVID-19 y post-COVID-19 en función, 

estado de ánimo, miedo y/o vergüenza, nutrición y puntuaciones totales 

aunque la dimensión de miedo fue relativamente más afectada (p = 0,06). 

 

Ridao-Manolellas et al. (2020) evaluó en una cohorte de España de 53 

pacientes pediátricos reportó que la media de CVRS, medida mediante la 

escala de PEDS-QL 4.0) fue de 66.1 ± 18,73, siendo las dimensiones más 

afectadas, la emocional y escolar. Se encontró que los pacientes varones 

tenían mejor calidad de vida (p=0,0012) y menos fatiga (p=0,0115) que las 

mujeres. Hubo correlación negativa entre el grado de dependencia y la 

CVRS, y entre la discapacidad (medida por escala ECOG) y la CVRS. El 

análisis multivariado mostró que la CVRS disminuyó al aumentar el grado de 

discapacidad, ajustado por edad y sexo. Así mismo, se confirmó que esta 

cohorte los varones presentaron mejor calidad de vida. 

 

 

Pulvirenti et al (2020), midió la CVRS de pacientes adultos con deficiencia 

primaria de anticuerpos durante la pandemia del COVID-19 en dos 

hospitales de referencia para IDP de Italia. Se utilizó un instrumento 

específico validado para CVRS en IDP en adultos llamado CVID-QoL para 

158 participantes no aleatorizados (75% del total de pacientes). La CVRS 

fue menor en las mujeres, aunque similar en los pacientes que cambiaron el 

lugar de administración de su tratamiento con inmunoglobulina de forma 

domiciliaria y en pacientes que continuaron su reemplazo habitual en el 
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hogar (p>0.05). Sin embargo, la calidad de vida fue peor en el grupo de 

pacientes adultos que estaban en riesgo de ansiedad o depresión en el 

momento del estudio (p<0,0001).  

 

Entre los estudios publicados en los últimos 10 años, principalmente se han 

enfocado en la comparación de la calidad de vida con respecto a la terapia 

recibida (Abd Hamid et al., 2018; Cole et al., 2013) o la vía de administración 

de medicamentos (Anterasian et al., 2019; Espanol et al., 2014). A 

continuación, se muestran los que evalúan la CVRS en pacientes con IDP de 

forma global o en comparación con pacientes sanos o con enfermedad 

crónica, de acuerdo a los objetivos del presente estudio.   

 

Peshko et al. (2019) realizó una revisión sistémica y meta-análisis sobre la 

CVRS en niños y adultos con IDP de 37 estudios. Se encontró que la CVRS 

era menor tanto en los pacientes adultos (diferencia de medias -24,46 

IC95% -34,57- -14.34) como en los niños (diferencia de medias -10,06 

IC95% -12,95- -7.17) comparado con la población de referencia o con otra 

condición crónica. En ninguno de los estudios incluidos se utilizó un 

instrumento específico para IDP. La mayoría de los estudios incluidos tenían 

calidad baja a moderada con limitaciones metodológicas. 

 

Barlogis et al. (2018) estudió de forma multicéntrica y prospectiva la 

magnitud en la cual las condiciones de salud en 956 niños con IDP impactan 

su calidad de vida relacionada a salud mediante el instrumento Vécu et 

Santé Perçue de l’Adolescent et de l’Enfant (VSP-A). En este estudio se 

evaluó la condición física de salud de acuerdo al sistema afectado; cardiaco, 

respiratorio, gastrointestinal, entre otros. Cada uno de ellos fue clasificado 

por el paciente en una escala de cuatro: leve, moderado, severo y 

discapacitante/riesgo de muerte. Se observó que los que presentaban al 

menos dos condiciones de salud en grado severo o discapacitante, eran más 

susceptibles de presentar una pobre CVRS. 
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Ataeinia et al. (2017) evaluó la CVRS mediante el instrumento PEDS-QL 4.0 

en 44 niños iraníes con deficiencia primaria de anticuerpos. Encontró que el 

valor del reporte de los pacientes era menor en el puntaje total (74,32 ± 17,13; 

p=0,004), y en los funcionamientos físicos (4,92 ± 24,01; p=0,045), emocional 

(70,12 ± 20,77; p=0,004) y escolar (68,5 ± 24,44; p=0,001). Los pacientes con 

tiempo de demora diagnóstica más largo tuvieron puntuaciones más bajas 

en el funcionamiento físico (Inmunodeficiencia común variable: p=0,023; 

agammaglobulinemia ligada al X: p=0,037). El mayor número de 

hospitalizaciones se correlacionó con puntajes más bajos de funcionamiento 

emocional (Síndrome de HiperIgM: p=0,049) y social (deficiencia primaria de 

anticuerpos: p=0,029). Los pacientes con un inicio más temprano de la 

enfermedad tenían puntuaciones de funcionamiento escolar más bajas 

(Síndrome de HiperIgM: p=0,005). No hubo correlación significativa entre 

sexo, edad y puntuaciones, ni entre grupos separados según el tipo de IDP. 

 

Routes et al (2016) evaluó la CVRS a 25 pacientes y 8 cuidadores, entre 

adultos (mediante el instrumento SF-36), niños y cuidadores de los niños con 

IDP predominante de anticuerpos (a través del Peds-QL). Se evaluó a los 

pacientes recientemente diagnosticados de 6 centros de Estados Unidos, 

Brasil y Reino Unido y luego de 12 meses de terapia con inmunoglobulina G. 

Se comparó con los puntajes para población general en Estados Unidos y 

para pacientes de otras enfermedades crónicas. Los niños con IDP tuvieron 

un menor PedsQL total (63,1 vs 82,7), en la dimensión física (64,5 vs 84,5), 

y en la dimensión psicológica (62,5 vs 81,7) en comparación con la 

población normal. 

 

Kuburovic et al (2014) evaluó la CVRS en 25 niños con IDP mediante el 

Peds-QL (reporte de los niños y los cuidadores) en comparación con niños 

con AIJ y sanos en el Instituto de Salud Madre-Niño de Serbia. Los niños 

con IDP tuvieron puntajes menores significativos en comparación con los 

niños con AIJ y sanos (p=0.02 en el reporte de los niños y p<0.001 en el 

reporte de los padres). Las dimensiones más afectadas fueron la emocional 

en comparación con los niños con AIJ, y la función social en comparación 
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con AIJ y los controles sanos. Así mismo, la dimensión escolar también fue 

significativamente menor (de acuerdo al reporte de los padres).  

 

Titman et al (2014) evaluó la calidad de vida en 68 niños con IDP, y sus 

respectivos padres, que se atendían en el Hospital Great Ormond Street de 

Londres mediante el instrumento Peds-QL y la comparó con las bases de 

datos estandarizados del PedsQL para población normal y con diabetes 

mellitus de Reino Unido. La calidad de vida fue peor que en los controles 

sanos, y también peor que en los niños afectados por la diabetes mellitus 

(p<0,05). Hubo variaciones en la calidad de vida en la dimensión psicológica 

entre grupos de diagnóstico específicos, siendo los niños con el diagnóstico 

de hipogammaglobulinemia transitoria de la infancia entre aquellos con las 

puntuaciones más bajas. Asimismo, las puntuaciones entre los padres y los 

niños estuvieron fuertemente correlacionada (r=0,79).  

 

Jorgensen et al. (2014) evaluaron la CVRS en 32 pacientes adultos con 

deficiencia de Inmunoglobulina A en comparación con 63 controles sanos 

mediante el instrumento SF-36 en un hospital de referencia de Islandia. Se 

realizó medición basal, a los 6 y a los 12 meses. Los puntajes del SF-36 

mostraron que los pacientes con IDP percibían menor CVRS, aunque no fue 

significativo. En el seguimiento, se observó menor puntaje en la dimensión 

física (p<0.01) a los 6 meses, menor salud en general (p<0,05) así como 

menor vitalidad a los 12 meses. 

 

Quinti et al. (2012) evaluó la CVRS en 96 pacientes adultos con 

inmunodeficiencia común variable de forma longitudinal (inicio y a los 6 

meses) mediante la encuesta SF-36 (del inglés 36-Item Short Form Survey) 

en un hospital de referencia en Italia. LA CVRS fue baja en comparación con 

el promedio de la población italiana sana tomada como referencia (p<0.05). 

La dimensión física fue la más afectada, en comparación con la dimensión 

mental (vitalidad, función social, rol emocional, salud mental) (p<0.05). Los 

puntajes más bajos se obtuvieron en pacientes con diarrea crónica y 

enfermedad pulmonar crónica (p<0.05) en comparación con los pacientes 
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sin enfermedades crónicas, mientras que la sinusitis crónica no tuvo efecto 

en la CVRS.  

 

2.2.2. Antecedentes internacionales en Sudamérica 

 

Entre los estudios realizados exclusivamente en Sudamérica, México 

destaca por su número de publicaciones. No se ha encontrado estudios 

peruanos donde evalúen la calidad de vida en pacientes con IDP fuera ni 

durante la pandemia del COVID-19. 

 

Muriel-Vizcaíno et al. (2016) evaluó de forma transversal la CVRS de 28 

pacientes pediátricos con IDP por defectos en la producción de anticuerpos y 

sus respectivos controles sanos mediante el instrumento Peds-QL en su 

versión español mexicano. El estudio fue realizado en dos hospitales de 

referencia pediátricos en México. El promedio de calidad de vida en los 

pacientes fue de 74.1 (DE ± 13.8) y de 83.3 (DE ± 10.1) para los controles (p 

= 0.005). La relación entre calidad de vida, retraso diagnóstico y presencia 

de complicaciones se analizó mediante un modelo lineal que fue descrito 

como marginalmente significativo (p = 0.056).  

 

Sánchez et al. (2015) evaluó la CVRS en 26 miembros de la primera familia 

identificada con angioedema hereditario tipo 1 en Colombia mediante el SF-

36 para adultos y el KIDSCREEN-27 para niños y adolescentes. En los 

niños, la puntuación más baja fue en el dominio de “bienestar psicológico” 

(37,2±1,55), y la más alta se obtuvo en el dominio de “entorno escolar” 

(57,2±12,9). En los adultos, la puntuación más alta se observó en el dominio 

de “función física” (87,1±20,4) y la más baja en el dominio de “desempeño 

emocional” (11,9±10,9).  

 

Félix et al. (2014) evaluó la CVRS luego de un entrenamiento muscular 

inspiratorio (EMI) en 11 pacientes con ataxia telangiectasia en un estudio 

longitudinal mediante el instrumento SF-36 validado para Brasil. Los 

pacientes fueron seleccionados de una cohorte de seguimiento de la 
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Universidad Federal de Sao Paulo. Se observó en el seguimiento post-EMI 

que hubo una mejoría significativa en los dominios de salud general (p= 

0,009), y vitalidad (p=0.014). Los altos puntajes en las áreas descritas en el 

instrumento de CVRS permitió inferir que el EMI podría haber contribuido en 

la mejoría de la calidad de vida.  

 

López-Pérez et al. (2014) evaluó la CVRS en 23 pacientes adultos con 

inmunodeficiencia común variable (IDCV), un tipo de deficiencia de 

anticuerpos, mediante el instrumento SF-36, validado para español de 

México. El estudio fue realizado en pacientes de un centro de referencia de 

Inmunología del Instituto Mexicano del Seguro Social. El mejor puntaje, más 

alto, fue en la dimensión emocional (83%). Las dimensiones más 

deterioradas en ambos sexos fueron salud global (54%), vitalidad (59%), y 

desenvolvimiento físico (72%). Se observaron peores puntajes según 

número igual o mayor de 3 comorbilidadades (hematológicas y pulmonares) 

(p=0,007). Las comorbilidades graves como neoplasias hematológicas y 

bronquiectasias severas presentaron menor puntaje en el desempeño físico 

(73%) y emocional (64%). 

 

Finalmente, Galindo-Pacheco et al. (2013) evaluó la CVRS 19 pacientes 

adultos con IDCV y bronquiectasias mediante la encuesta Saint George 

Respiratory Questionnaire (SGRQ) validada para México. Este estudio fue 

realizado en un centro de referencia mexicano. Las mujeres presentaron 

peor calidad de vida con puntajes más altos en todas las dimensiones del 

SGRQ (mujeres; 28.3 ± 25.18 vs. varones; 9.89 ± 8.14). Con respecto a las 

bronquiectasias, el grupo con grado leve presentó rango de puntaje de 0-

22,2 (media 11,1±15,6), mientras que los puntajes para los grados moderado 

y severo fue de 3,24-56,9 (media 25,5±21,76) y de 0-74,8 (media 24,1±28,5). 

 

Es importante precisar que no se han encontrado estudios previos de calidad 

de vida en pacientes con IDP a nivel nacional. 



 
18 

 

 

2.3 Bases Teóricas 

2.3.1 Definición y epidemiología de las inmunodeficiencias primarias 

(IDP) 

 

Las inmunodeficiencias primarias son un grupo de enfermedades 

heterogéneas (más de 450 desórdenes diferentes) causadas por defectos 

genéticos, generalmente monogénicos, del sistema inmunitario (Tangye 

et al., 2022). Los pacientes con IDP sin diagnóstico oportuno y tratamiento 

adecuado sufren de infecciones severas y recurrentes que conllevan a la 

falla de órganos y muerte (Raje & Dinakar, 2015). Además, también puede 

presentar neoplasias, atopía, trastornos autoinmunes y enfermedades 

inflamatorias (Modell et al., 2016). Se considera que las IDP disminuyen la 

calidad de vida y generan discapacidad en los pacientes, así como 

representan un alto costo que genera su manejo (Quinn et al., 2020). Se 

estima que el sistema de salud gasta 7090 dólares en promedio por cada 

paciente con IDP que ingresa a hospitalización (Gholami et al., 2017). 

 

Las IDP son consideradas “enfermedades raras”; sin embargo, estas se 

define como aquellas que presentan una prevalencia menor de 1-5 por 10 

000 (Posada de la Paz et al., 2008), resultando evidente que las IDP no 

forman parte de este grupo de acuerdo a las cifras referenciales actuales 

(Modell et al., 2016). La tendencia es hacia el aumento progresivo de estas 

cifras en medida de que aumenta el conocimiento de estas enfermedades, la 

diversificación global de sus medios de apoyo al diagnóstico y la sobrevida 

de los pacientes (Modell et al., 2016).  

 

Finalmente, enfocándonos en la situación sudamericana de las IDP. El grupo 

latinoamericano de sociedades de IDP (LASID) publicó en el año 1998 el 

primer registro de pacientes con IDP a nivel Latinoamericano (Condino-Neto 

et al., 2015). Actualmente presenta 9 306 casos registrados (LASID, 2022) 

que se actualiza mensualmente. 
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Perú aporta con 287 pacientes (3,08%), siendo el 47,73% reportado por los 

Hospitales de EsSalud Guillermo Almenara Irigoyen (HNGAI) (26 pacientes) 

y Edgardo Regabliati Martins (HNERM) (111 pacientes) (LASID, 2022). Por 

su parte, el HNGAI cuenta con dos reportes del perfil clínico epidemiológico 

de las IDP (Córdova Calderón, 2012; J. Pérez et al., 2009). Para el HNERM, 

la literatura describe principalmente casos clínicos (Aldave Becerra & 

Cachay Rojas, 2017; Aldave et al., 2013). Con respecto al Ministerio de 

Salud (MINSA), en la Unidad de Asma, Alergia e Inmunología del Instituto 

Nacional de Salud del Niño (UAAI) se ha reportado el perfil clínico de los 

pacientes registrados en este centro hasta el 2015 (Veramendi-Espinoza 

et al., 2017). Finalmente, se ha descrito un reporte breve del perfil clínico de 

los tres centros mencionados hasta el año 2017 (García-Gomero et al., 

2018). 

 

2.3.2 Etiología y Clasificación de las IDP  

 

Al ser enfermedades predominantemente genéticas, se atribuyen a 

mutaciones de novo, que poseen diferentes patrones de herencia; recesiva, 

dominante, de penetrancia variable, entre otras (Kobrynski et al., 2014). Las 

diferentes entidades están clasificadas en 10 grupos mayores de IDP según 

el comité de expertos en IDP de la Unión Internacional de Sociedades de 

Inmunología (IUIS por sus siglas en inglés): Inmunodeficiencias combinadas 

sin fenotipo no inmunológico, inmunodeficiencias combinadas con 

manifestaciones sindrómicas, deficiencia predominante de anticuerpos, 

disregulación autoinmune, defectos congénitos de los fagocitos, defectos de 

la inmunidad innata, desórdenes autoinflamatorios, deficiencias del 

complemento, fenocopias de IDP y falla medular (Tangye et al., 2022).  

 

La deficiencia predominante de anticuerpos es la más frecuente en todas las 

series con un porcentaje que varía del 40% al 60% (El-Helou et al., 2019a; 

Pedraza et al., 2018; N. Pérez et al., 2007; Shillitoe et al., 2018), incluida los 

reportes peruano (García-Gomero et al., 2018; Veramendi-Espinoza et al., 

2017, p.). Los siguientes grupos diagnósticos en frecuencia decreciente son 
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las inmunodeficiencias combinadas y los defectos congénitos de los 

fagocitos, dependiendo de la serie (Lugo Reyes et al., 2016; 

Mohammadzadeh et al., 2017; Nabavi et al., 2016; Poli et al., 2017; 

Subbarayan et al., 2011). 

 

2.3.3 Calidad de Vida relacionada a Salud en Población pediátrica y 

pacientes con IDP 

 

Las enfermedades crónicas tienen un impacto negativo en la calidad de vida 

de las pacientes que las padecen y en su entorno (Quiceno & Vinaccia, 

2013; Vélez & García García, 2012). En consecuencia, se ha observado 

gran interés en la investigación de este campo; por lo que, enfermedades 

como el asma (O’Laughlen et al., 2015), anemia falciforme (Panepinto et al., 

2017), entre otras cuentan con instrumentos específicos (Clarke & Eiser, 

2004; Wu et al., 2021) y validados al castellano (Cardona-Arias & Higuita-

Gutiérrez, 2014; Quiceno & Vinaccia, 2013). 

 

Se han diseñado dos instrumentos específicos para la calidad de vida en 

pacientes con IDP. Ambos diseñados para población adulta. Uno de ellos fue 

realizado en inglés para pacientes con desórdenes de deficiencia primaria de 

anticuerpos en general, constó de 16 preguntas y se comparó con el 

cuestionario SF-36 (Ballow et al., 2017). Por su parte, el otro cuestionario de 

32 preguntas, fue desarrollado en italiano e inglés sólo para los pacientes 

adultos con Inmunodeficiencia común variable (Quinti et al., 2016) y luego 

evaluado para los demás desórdenes de deficiencia primaria (Andersen 

et al., 2019). Dada la heterogeneidad de las IDP, no se ha desarrollado 

todavía un instrumento que las evalúe en general, dado que se requeriría 

validación en diversas regiones. En ese sentido, los estudios suelen 

realizarse en medidas genéricas de CVRS que pueden tener normas 

específicas del país, pero no de datos globales. Cuando se obtienen los 

datos sobre medidas genéricas de CVRS, el análisis estadístico presenta 

problemas debido a la heterogeneidad de la población de estudio y a los 
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diversos contextos culturales. Esto dificulta la interpretación de las 

puntuaciones de CVRS de condiciones pediátricas raras (Ow & Mayo, 2020). 

 

Diferentes instrumentos han evaluado la CVRS en edad pediátrica entre 

generales y específicos. Un estudio comparó cuatro instrumentos diseñados 

para medir la CVRS, entre ellos el Pediatric Quality of Life Inventory 

(PedsQL). Para ello, los autores encuestaron a 908 padres de niños entre 2 

a 19 años. Se encontró que ningún instrumento fue superior a otro en las 

difererentes propiedades psicométricas. El PedsQL fue desarrollado para 

evaluar el concepto de salud de la OMS basándose en los funcionamientos 

físico, emocional, social, más el escolar, y es el más breve de los otros tres 

en comparación (Kenzik et al., 2014). A nuestro conocimiento, el PedsQL en 

su versión 4.0 en el único de estos instrumentos que está validado al 

español peruano. Dicho instrumento comprende las dimensiones física, 

social, emocional y escolar.  

 

2.3.4. Factores involucrados en la CVRS de los pacientes con IDP  

 

La demora diagnóstica es uno de los factores más importantes en el impacto 

de la calidad de vida (Anderson et al., 2022). Un estudio publicado en 2012 

estimó que solo el 10% de los pacientes con IDP han sido diagnosticados a 

nivel mundial, siendo los adultos quienes presentan tiempo más prolongado 

sin diagnóstico (Bousfiha et al., 2013).  

 

La demora diagnóstica de las IDP contribuye a la administración tardía de 

tratamientos específicos, aumento de la morbilidad (infecciones recurrentes 

como neumonía o sinusitis), mala calidad de vida y mortalidad (Condino-

Neto et al., 2015; Dorna et al., 2016; Joshi et al., 2009). Esto se ha 

demostrado en diversos estudios como el de Aghamohammadi et al donde 

se evaluó este factor y su relación con el número de infecciones en 48 

pacientes, en el cual se asociaron de forma significativa (Aghamohammadi 

et al., 2011).  
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Este tiempo varía dependiendo del contexto clínico (desde centros de 

atención primaria a hospitales de referencia nacional) entre 1 y 4 años 

(Aghamohammadi et al., 2014; Condino-Neto et al., 2015; El-Helou et al., 

2019a, p.; Mellouli et al., 2015; Shillitoe et al., 2018). En Perú, el tiempo de 

demora diagnóstica oscila entre 1-6 años (Córdova Calderón, 2012; 

Veramendi-Espinoza et al., 2017). Los fenotipos heterogéneos de las IDP y 

la falta de sospecha (Kobrynski et al., 2014) también contribuye a este factor. 

 

Las complicaciones, de tipo infecciosa y no infecciosa, están asociadas a 

una mayor demora diagnóstica (Reisi et al., 2017), así como han sido 

identificadas como factores de riesgo independientes en una mala calidad de 

vida (Jiang et al., 2015; Tabolli et al., 2014). Las enfermedades respiratorias 

suelen ser las primeras y principales manifestaciones de las IDP (Reisi et al., 

2017; Yazdani et al., 2017). Éstas incluyen complicaciones de vía superior 

como sinusitis, otitis media, angioedema laríngeo; y de vía inferior como 

neumonía, bronquitis, bronquiectasias, enfermedades pulmonares 

intersticiales, neoplasias, hiperreactividad (Yazdani et al., 2017). Esto se 

observó en un estudio en 35 pacientes pediátricos con bronquiectasias no 

asociada a fibrosis quística de un hospital en Alemania. Se observó que 68% 

tenía un diagnóstico de base de IDP, con predominio de deficiencia de 

anticuerpos, y en el resto el diagnóstico más frecuente fue ciliopatías. En 

ambos grupos tuvieron menor CVRS, medido con un instrumento específico 

para fibrosis quística (Klemann et al., 2019). 

 

La enfermedad pulmonar crónica y la diarrea crónica también se han 

demostrado como factores de riesgo que conducen a una mala calidad de 

vida en pacientes con IDP (Quinti et al., 2012; Tabolli et al., 2014). 

Asimismo, aquellos pacientes con IDP y condición física severa o 

discapacitante de salud en al menos dos sistemas son más susceptibles de 

presentar una pobre CVRS (Barlogis et al., 2018).  
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En el Perú, cobra importancia la asociación de las IDP con la tuberculosis 

(Fekrvand et al., 2020), incluyendo la multidrogo resistente (Boisson-Dupuis 

et al., 2015). Con relación a las complicaciones no infecciosas, las 

neoplasias hematológicas pueden ser la primera o el único signo de IDP en 

la mayoría de grupos de la IUIS incluyendo la inmunodeficiencia común 

variable, síndrome linfoproliferativo autoinmune y en la deficiencia de GATA2  

(Duan & Grunebaum, 2018; van der Werff Ten Bosch & van den Akker, 

2016). 

 

La consanguineidad de los progenitores es un factor importante en el posible 

desarrollo de las IDP dado que el niño puede heredar ambas copias 

recesivas anormales si ambos padres con un ancestro común son 

portadores (Al-Mousa & Al-Saud, 2017; Hadizadeh et al., 2017). En efecto, 

se ha demostrado que la incidencia de las IDP en general fue mayor en la 

comunidad Musulmana-Beduina, altamente consanguínea, en comparación 

con una población judía no consanguínea (Broides et al., 2017). 

 

Asimismo, otros factores relacionados, que han sido identificados en 

pacientes con IDP, son el desempleo, las infecciones en más de cuatro 

órganos, la presencia de más de dos enfermedades adicionales, y haber 

experimentado más de dos episodios específicos de estrés en los últimos 2-

3 meses (Jiang et al., 2015; Sigstad et al., 2005). Por otro lado, el sexo 

femenino y la edad avanzada han sido identificados como factores de riesgo 

para mala calidad de vida (Tabolli et al., 2014). Con respecto al sexo 

femenino, esto ha sido relacionado por mayores niveles de estrés y ansiedad 

en dicha población; mientras que con respecto a la edad avanzada, ha sido 

relacionado con las mayores comorbilidades presentadas (Michniacki et al., 

2019). 

 

Aunque la información sobre la calidad de vida relacionada a salud en 

pacientes con IDP todavía es limitada, otros factores que se han identificado 

en enfermedades crónicas, y que han servido para determinar las variables 

de este estudio son: el tipo de tratamiento evaluado mediante el número de 

medicamentos también ha sido identificado como factor que afecta 
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negativamente la calidad de vida (Dimassi et al., 2021). Además, se ha 

identificado que a medida que aumenta la satisfacción con el tratamiento 

médico, también aumenta el puntaje de calidad de vida. 

 

Específicamente en población pediátrica, los factores más significativos que 

influyen en la calidad de vida relacionada a salud en niños con 

enfermedades neoplásicas son el tipo de diagnóstico, el sexo femenino, 

mayor edad al momento del diagnóstico, y factores familiares como la 

calidad de vida de las madres, la educación y estado civil de los padres, la 

depresión y ansiedad de los padres, el trabajo y las condiciones crónicas de 

salud de los padres, y el número de hermanos (Momani et al., 2016). Los 

estudios sugieren una amplia variabilidad en la identificación y reporte de los 

factores que influyen en la HRQoL en niños con enfermedades crónicas, por 

lo que se necesitan estudios diseñados con muestras grandes para 

comprender la naturaleza dinámica de la calidad de vida relacionada a salud. 

 

Con respecto a las dimensiones; bajos puntajes en el componente físico 

estás asociados a mayor número de infecciones y hospitalizaciones en los 

adultos con IDP. Por su parte, pacientes jóvenes con alto número de 

hospitalizaciones tienen menores puntajes en las escalas social y emocional, 

pero sin afectación de la dimensión física (Ataeinia et al., 2017). Esto sugiere 

que los pacientes jóvenes suelen estar más acostumbrados a sus 

limitaciones físicas, pero que esto impacta en su salud mental, así como el 

temor a la exposición a agentes infecciosos (Anderson et al., 2022). Estos 

hallazgos; sin embargo, son diferentes en la población pediátrica, donde a 

pesar de los puntajes bajos en la escala física, no se observa afectación en 

la dimensión social; un fenómeno que también se ha reportado en pacientes 

con enfermedades crónicas y neoplasias malignas (Barlogis et al., 2018).  

 

El tratamiento con Inmunoglobulina endovenosa afecta positivamente la 

calidad de vida relacionada a salud en general y en sus dimensiones física, 

social y emocional (Anterasian et al., 2019). Con respecto al trasplante de 

progenitores hematopoyéticos, no se ha observado diferencias en los 
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puntajes totales o escolares de CVRS, pero sí en los dominios físico, social y 

emocional (Cole et al., 2013).  

 

2.3.5. Factores involucrados en la CVRS de los pacientes con IDP 

durante la pandemia del COVID-19 

 

Durante la pandemia del COVID-19, la salud mental se ha visto fuertemente 

afectada con mayores prevalencia de ansiedad y depresión en la población 

general (Passos et al., 2020; Solomou & Constantinidou, 2020), tanto por el 

confinamiento como por la pérdida de la salud o familiares (Fiorillo et al., 

2020; Iob et al., 2020).  

 

A la fecha se disponen de limitados estudios que permitan establecer los 

factores asociados en la CVRS de los pacientes con IDP durante la 

pandemia del COVID-19. La ansiedad o preocupación por contraer o que un 

familiar cercano contraiga dicha enfermedad afecta cerca del tercio a dos 

tercios de los pacientes. Esta preocupación afectaba su habilidad para sus 

actividades diarias (Cekic et al., 2021; Napiórkowska-Baran et al., 2021a; 

Sowers & Galantino, 2021). La variación se relacionaba a la posibilidad de 

ser infectado con cualquier otro patógeno, el temor de dejar el hogar para 

trabajar, para hacer compras, estar en contacto con extraños, entre otros 

(Napiórkowska-Baran et al., 2021a). Entre los padres de pacientes 

pediátricos con IDP que iniciaron IVIG antes de la pandemia, los puntajes de 

ansiedad son significativamente más altos. Así mismo, se muestran 

puntuaciones más altas estadísticamente significativas en el inventario de 

depresión de Beck, mientras que el nivel de satisfacción relacionada a salud 

es menor (Cekic et al., 2021; Topal et al., 2021). 

 

Estos niveles de ansiedad y depresión pueden limitar la CVRS de los 

pacientes con IDP, dado que la CVRS es peor en el grupo de pacientes que 

estan en riesgo de ansiedad o depresión; asimismo, la ansiedad por 

quedarse sin medicamentos es un problema importante en esta población 
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(Pulvirenti, Sangerardi, et al., 2020). Sin embargo, en los estudios realizados 

hasta la fecha no se encontró diferencia en los puntajes totales de CVRS en 

comparación con la población de control (Cekic et al., 2021), así como en los 

periodos pre-COVID-19, durante COVID-19 y post-COVID-19 en función, 

estado de ánimo, miedo y/o vergüenza, nutrición y puntuaciones totales (Can 

Bostan et al., 2021). Asimismo, la CVRS fue similar en los pacientes que 

cambiaron el lugar de administración de su tratamiento con inmunoglobulina 

de forma domiciliaria y en pacientes que continuaron su reemplazo habitual 

en el hogar (Cekic et al., 2021; Pulvirenti, Cinetto, et al., 2020). 

 

La información sobre la calidad de vida relacionada a salud en pacientes con 

IDP durante la pandemia es limitada; sin embargo, en otras enfermedades 

crónicas, que requieren atención permanente y cuidados especiales, se ha 

identificado que el acceso limitado a la atención médica, la interrupción en la 

obtención de medicamentos, el aumento de la ansiedad y el estrés, los 

cambios en el estilo de vida y el aislamiento social son los principales 

factores que han contribuido a una peor calidad de vida (Çelik et al., 2023, 

2023; Firat et al., 2023; D. Guo et al., 2020; Yeni et al., 2022). Asimismo, los 

niveles altos de ansiedad coinciden con los identificados en población 

general (Klein et al., 2022). 

 

En general, los pacientes con enfermedades crónicas han enfrentado 

dificultades para acceder a la atención médica durante la pandemia, lo que 

ha llevado a un empeoramiento del control de la enfermedad y al aumento 

de la ansiedad y el estrés. Las restricciones en los desplazamientos, llevó a 

la interrupción o modificación de medicamentos críticos, lo que afecta 

negativamente el control de la enfermedad y el bienestar general (Çelik 

et al., 2023). 

 

La incertidumbre y el miedo asociados con la pandemia han llevado a un 

aumento significativo en los niveles de ansiedad y estrés en los pacientes 

con enfermedades crónicas. El temor a la infección por COVID-19, la 

preocupación por las complicaciones adicionales y las limitaciones en las 

actividades diarias han contribuido a un deterioro en la calidad de vida (Firat 
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et al., 2023). Las medidas de distanciamiento social y confinamiento han 

limitado la capacidad de los pacientes con enfermedades crónicas para 

mantener un estilo de vida saludable. La falta de actividad física, la 

alimentación inadecuada y el aumento del sedentarismo pueden tener un 

impacto negativo en el control de la enfermedad y la calidad de vida (Yeni 

et al., 2022). 
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CAPÍTULO 3: METODOLOGÍA 

3.1 Tipo y Diseño de Investigación  

Este es un estudio descriptivo- analítico, cuantitativo observacional, de corte 

transversal (Celentano & Szklo, 2020). El enfoque cuantitativo es debido a 

que usa la recolección de datos para probar la hipótesis sobre la base de la 

medición numérica y el análisis estadístico (Patel & Jordan, 2022). El tipo y 

diseño de este estudio evalúa simultáneamente la exposición y la 

enfermedad en una población definida en un momento determinado. Un 

aspecto muy importante es la selección de la muestra, que debe ser 

representativa de la población de referencia. Es crucial considerar que este 

diseño no permite conocer la secuencia temporal de los acontecimientos, 

asimismo, la posibilidad de sesgos de selección o de recuerdo es moderada 

a alta (Hernández, 2017).  

3.2 Unidad de Análisis 

Paciente pediátrico con IDP que reciben tratamiento en el HNERM y el 

HNGAI. 

 

3.3 Población de Estudio  

Pacientes con IDP que reciben tratamiento en el HNERM y el HNGAI de la 

edad de 2 a 17 años. No se realizó muestreo porque la población es 

pequeña (63 pacientes) y accesible. 
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Criterios de inclusión: 

- Paciente con IDP de 2 a 17 años de edad cuyo cuidador aceptó 

participar en el estudio mediante consentimiento informado. 

- Pacientes con IDP de la edad de 8 a 17 años que aceptó participar en el 

estudio mediante asentimiento informado. 

 

Criterios de exclusión: 

- Pacientes y/o cuidadores que no respondieron el cuestionario.  

- Pacientes y/o cuidadores que no llenaron adecuadamente el 

cuestionario.  

 

3.3.1 Población para comparar CVRS 

 

Se incluyó pacientes con asma bronquial porque es una enfermedad crónica 

prevalente en la edad pediátrica que afecta la calidad de vida relacionada a 

salud de los pacientes pediátricos. El diagnóstico de asma bronquial se 

reserva a niños mayores de 4 años, por lo que se incluyó a la población de 2 

a 4 años que presentaba síndrome de obstrucción bronquial (SOB). En 

ambos grupos se evaluará el control de síntomas de los pacientes con Asma 

bronquial o SOB (escala Asthma control test - ACTTM) (ver anexos).  

 

Criterios de inclusión: 

- Paciente con Asma Bronquial o Hiperreactividad bronquial (Síndrome de 

obstrucción bronquial) de 2 a 17 años de edad cuyo cuidador aceptó 

participar en el estudio mediante consentimiento informado. En aquellos 

pacientes de 8 a 17 años también se requerirá el asentimiento 

informado. 

 

Criterios de exclusión: 

- Pacientes y/o cuidadores que no respondieron el cuestionario. 

- Pacientes y/o cuidadores que no llenaron adecuadamente el 

cuestionario.  
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El Peds-QL mide la CVRS mediante un reporte del paciente pediátrico y de 

su cuidador. Es decir, las mediciones de la CVRS están acompañadas del 

reporte del cuidador; por lo que estos no se incluyeron como parte de la 

población en estudio.  

 

3.4 Tamaño de la Población  

En el rango de 2 a 17 años, en el HNERM se cuenta con 50 pacientes, en el 

HNGAI son 13 pacientes. 

 

3.5 Selección de Muestra  

No se realizó muestreo para la población de pacientes con IDP. Se trabajó 

con toda la población registrada en los dos hospitales participantes. La 

población censal de pacientes con SOB o Asma bronquial fue el doble del 

número de los incluidos como pacientes con IDP. 

 

3.6. Técnicas de Recolección de Datos 

La encuesta que evaluó la CVRS en la población del HNERM y HNGAI fue el 

Peds-QL 4.0 (Varni et al., 2001). Obtenido de forma gratuita mediante 

gestión con la compañía distribuidora MAPI®. A nuestro conocimiento, el 

Peds-QL es la única encuesta utilizada en IDP en la literatura que evalúa la 

CVRS que ha sido traducido al español peruano (PedsQL, 2020). La 

medición se realiza mediante un reporte de niños de 2 a 13 años y 

adolescentes de 14 a 17 años y del padre/cuidador (Varni et al., 2007). Se 

divide en 4 dimensiones: física, emocional, social y escolar (preescolar en el 

intervalo de 2 a 4 años) mediante 23 preguntas en escala Likert (ver 

anexos). El puntaje total puede variar de 0 a 100 puntos.  
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Está diseñada para evaluar la CVRS en pacientes sanos, con enfermedad 

aguda y crónica, aunque no para inmunodeficiencias primarias (Varni et al., 

2002). La última versión es la cuarta, por lo que también se le llama Peds-QL 

4.0 (Hullmann et al., 2011). Dada la heterogeneidad de la población 

pediátrica. Esta encuesta tiene 7 modelos según grupo etario, cuyos 

puntajes son comparables independiente de la edad y el estrato 

socioeconómico (Limbers et al., 2008a, 2008b).  

 

La validación al español peruano se ha realizado en 4 fases: paso 1 de 

adaptación (traducción al español peruano), paso 2 de traducción reversa 

(traducción al idioma original), paso 3 de revisión clínica (por experto), y 

paso 4 de revisión cognitiva (en campo). Las cuales se detallada a 

continuación (las encuestas se encuentran en anexos).  La puntuación va de 

0 a 100, valores menores indican peor CVRS, mientras valores mayores, 

indican mejor CVRS. No hay un punto de corte.  

 

Tabla 1. Pasos de validación de la encuesta al español peruano. 

 Reporte del 

paciente 

Reporte del cuidador 

Niños muy pequeños  

(2 a 4 años) 

-  Validación completa 

(paso 1 al 4) 

Niños pequeños 

(5 a 7 años) 

Validación completa Validación completa 

Niños (8 a 12 años) Validación completa Validación completa 

Adolescentes  

(13 a 18 años) 

Validación completa Validación completa 

 

Se recolectó la información de forma remota mediante envío de la encuesta 

por teléfono a los participantes, se coordinó con ellos una llamada o 

videollamada para el llenado de la encuesta guiado por la entrevistadora. Se 

realizó la siguiente secuencia: 
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● Se explicó al cuidador del participante el trabajo de investigación a 

realizar para su consentimiento informado.  

● Se explicó al paciente (rango de 8 a 17 años) acerca del estudio para 

su asentimiento informado.  

● Se envío la ficha de recolección de datos y la encuesta Peds-QL al 

cuidador mediante teléfono (Whatsapp). 

● Se coordinó una llamada o videollamada para que el entrevistado 

contestara la encuesta verbalmente de acuerdo a las instrucciones de 

cada cuestionario (ver Anexos).  La administración tomó 

aproximadamente 10 - 15 minutos.  

● Se brindó la asesoría para resolver cualquier duda durante la 

recolección de datos.   

● Se procedió a guardar el cuestionario en una carpeta digital con 

responsabilidad exclusiva del encuestador. 

Con respecto a las posibles variables intervinientes, se valoró la diferencia al 

momento de la entrevista que fue de llamada o videollamada. Las causas 

identificadas para la elección residieron en la disposición del participante y 

su calidad de conexión telefónica o de internet. En tal sentido, es importante 

aclarar que los participantes son usuarios de larga data de los servicios de 

salud de los hospitales Rebagliati y Almenara. Por ello, a pesar de que la 

entrevista fuera por llamada telefónica, ya se había establecido un vínculo de 

relación previo a los fines del estudio, por lo que se considera que ello 

disminuye la variabilidad entre los métodos.  

 

3.6.1 Prueba Piloto 

Se realizó una prueba piloto como parte del entrenamiento para la 

recolección de datos propiamente dicha. Así como para evaluar el tiempo 

que tomaría la entrevista, e identificar posibles errores al momento de la 

recolección de la información (Useche et al., 2019).  
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Se administró la encuesta a 12 participantes (3 para cada grupo) con 

enfermedades que no incluían IDP de la Unidad Funcional de Alergia, Asma 

e Inmunología del Instituto Nacional de Salud del Niño sede Breña de forma 

no aleatoria en el año 2018. Se escogió este grupo por las características 

demográficas similares con la población objetivo. Asimismo, los 12 

participantes representan el 24% de nuestra población final (50 

participantes), lo que es lo recomendable para las pruebas piloto (Useche 

et al., 2019). 

 

Los encuestados manifestaron comprensión del instrumento, tomándose 

aproximadamente para contestarla de 10 a 15 minutos en los niños 

pequeños, y de 7 a 10 minutos para los demás grupos. La edad no siguió 

distribución normal (ShapiroWilk Test p=0,4397), y su mediana fue 7,5 

(Intervalo intercuartilar 4-12). Se evaluó la normalidad para los puntajes de la 

encuesta de Peds-QL, donde las que seguían distribución normal (p>0.05) 

fueron para los pacientes; puntaje global y dimensión física, mientras que 

para los cuidadores fueron; dimensiones Emocional, Social y 

preescolar/escolar.  

 

Dentro de los resultados que se obtuvieron, se observó que la dimensión 

física tuvo mayor puntaje para calidad de vida, mientras que la dimensión 

escolar/preescolar fue la menor (Tabla 2). 

 

Tabla 2. Puntaje obtenido en la encuesta PedsQL según dimensiones 

n X DS 

PedsQL Dimensión física 76,95 10,06 

PedsQL Dimensión emocional 68,13 15 

PedsQL Dimensión social 75,41 19,3 

PedsQL Dimensión escolar/preescolar 65* 61,25* 

* Mediana y desviación intercuartilar. 
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Finalmente, se evaluó la correlación entre la percepción de los pacientes y la 

de los padres en los puntajes de la escala del PedsQL (Tabla 3). Se utilizó 

prueba de correlación de Spearman (rho) por la distribución no normal de las 

variables.  

 

Tabla 3. Correlación entre la percepción de los pacientes y la de los padres 

en los puntajes de la escala del PedsQL 

 

Puntaje rho p 

PedsQL Dimensión física 0,24 0,46 

PedsQL Dimensión emocional 0,25 0,43 

PedsQL Dimensión social 0,76 0,003 

PedsQL Dimensión escolar/preescolar 0,59 0,04 

Total 0,35 0,26 

 

Se observó que hubo correlación significativa entre los puntajes de los 

pacientes y padres. Sin embargo, sólo fue fuerte en la dimensión social, 

moderada en la dimensión escolar/preescolar, débil para el resto.  

3.7. Análisis e Interpretación de la Información  

Se recolectó y almacenó la información en una base de datos en el 

programa Excel Microsoft 2016 © para luego exportarla al programa STATA 

© versión 17. Los resultados se presentan en tablas de doble entrada y 

gráficos. El análisis estadístico se realizó en base a medidas de tendencia 

central, frecuencias absolutas, relativas y porcentajes. Se realizó el control 

de calidad de datos mediante revisión de valores inconsistentes. En caso de 

ser identificados, se revisó la encuesta en formato físico y/o la ficha de la 

historia clínica para realizar la corrección. 
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El análisis univariado de las variables cualitativas fue realizado mediante 

frecuencias absolutas y relativas. El análisis univariado de las variables 

cuantitativas fue realizado mediante análisis exploratorio por el gráfico de 

cajas y bigotes. Los resultados fueron presentados con la media y 

desviación estándar si la distribución es normal (a partir de la prueba de 

normalidad Kolgomorov-Smirnov). En caso contrario, se presentaron con 

medianas e intervalo intercuartilar.  

 

El análisis bivariado de las variables cualitativas se realizó mediante prueba 

de chi cuadrado o exacta de Fisher (dependiendo del cumplimiento de 

supuestos) y análisis de correspondencia. Se utilizó las pruebas de T-

student o ANOVA para el análisis bivariado de variables cuantitativas en dos 

o más de dos muestras independientes, respectivamente si la distribución de 

las variables es normal. En su defecto, se utilizó las pruebas U de Mann-

Whitney o Kruskal Wallis. 

 

Se realizó un análisis de Regresión de Poisson para estimar el efecto de los 

variables dependientes. Se llevó a cabo un modelamiento mediante GLM de 

familia binomial con enlace identity a fin de identificar las diferencias en los 

puntajes según las variables de interés. Es importante señalar que, debido a 

la reducida cantidad de muestra, el modelamiento tiene carácter exploratorio. 

Para todas las pruebas de comparación estadística el nivel de confianza 

será de 95% y el de significancia estadística se situó en 0,05. 

 

3.8 Aspectos Éticos 

Se respetó la autonomía del paciente mediante el asentimiento (para los 

niños con 8 años de edad o mayores) y consentimiento informado (dado por 

el cuidador del paciente) (ver anexos). Los datos fueron utilizados sólo con 

fines de la investigación. El estudio se realizó en concordancia a la 
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declaración de Helsinki (World Medical Association, 2013) y al reporte de 

Belmont (El Informe Belmont, 1978), así mismo se cumplió las normas de 

Buenas Prácticas Clínicas (European Medical Agency, 2016) y la Ley 

General de Salud (Ministerio de Salud, 1997), al respetar la anonimidad del 

paciente en estudio. Este protocolo de investigación fue aceptado por el 

comité de ética de investigación específico para COVID-19 previa a la 

ejecución de la investigación del IETSI (Anexo 15). 
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CAPÍTULO 4: RESULTADOS Y DISCUSIÓN 

4.1 Presentación de Resultados  

4.1.1 Características generales de los participantes 

La población total de estudio estuvo conformada por 63 pacientes y/o sus 

respectivos cuidadores. Se excluyó a 13 de ellos debido a que no pudieron 

ser contactados o no contestaron el cuestionario. De este modo, se trabajó 

con 50 pacientes con IDP y/o sus respectivos cuidadores que representa el 

79,37% de la población objetivo (tasa de respuesta). Asimismo, se incluyó 

102 pacientes con SOB o Asma bronquial y/o sus respectivos cuidadores 

como grupo comparador.  

 

De los pacientes con IDP, 40 de ellos (80%) se atendían en el HNERM al 

momento del estudio, mientras que el resto en el HNGAI. Por su parte, para 

los pacientes con SOB o Asma bronquial, 84 (82,4%) fueron enrolados en el 

HNERM, en tanto el resto en el HNGAI. La mayoría de los pacientes 

procedían de Lima (n=34, 68%), siendo Ancash la segunda procedencia más 

frecuente (n=3, 6%) (ver Tabla 4) 

 

Tabla 4. Descripción de la procedencia de los pacientes con IDP 

  n / N % 
Región de Procedencia   

Lima 34 / 50 68 
San Martín 1 / 50 2 
Huánuco 1 / 50 2 
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Ancash 3 / 50 6 
Junín 2 / 50 4 
Ucayali 2 / 50 4 
Cajamarca 2 / 50 4 
Ica 2 / 50 4 
Iquitos 2 / 50 4 
Tumbes 1 / 50 2 

Procedencia     
Capital (Lima) 34 / 50 68 
Regiones 16 / 50 32 

 

Las características clínicas nos muestran que la distribución de la edad tuvo 

una mediana de 9 años. Así mismo, el sexo masculino fue predominante en 

ambos grupos. No hubo deferencia significativa en la distribución del sexo ni 

la edad (p>0,05). Sin embargo, si se encontró diferencias de acuerdo a los 

grupos etarios (ver tabla 5).  

 

Tabla 5. Características de los participantes del estudio 

 
Pacientes 

con IDP 

(%) 

Pacientes con 

SOB o Asma 

bronquial (%) 

p-valor  

Edad* (en años) 9 (5 - 12) 9 (6 - 11) 0,654† 

Grupo Etario      

Niños muy pequeños: 2 a 4 

años 

12 (54,6) 10 (45,4) 0,018‡ 

Niños pequeños: 5 a 7 años 11 (29) 27 (71)  

Niños: 8 a 12 años 15 (22,7) 51 (77,3)  

Adolescentes: de 12 a 17 

años 

12 (46,1) 14 (53,9)  

Sexo (femenino) 16 (29,1) 39 (70,9) 0,452‡ 

*Mediana (rango intercuartílico), †Prueba U de Mann-Whitney, ‡Prueba 
Chi Cuadrado de Pearson 

 

Con respecto, al estado nutricional se observa que 11 (23%) de los 

pacientes con IDP presentan algún grado de malnutrición (desnutrición 

aguda, crónica o crónica reagudizada). Sin embargo, en los pacientes con 

SOB o Asma bronquial se observó que 28 (45,2%) presentaban ello 
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(sobrepeso u obesidad). La diferencia fue significativa entre estos grupos 

(p<0,05) (ver Tabla 6).               

      

 

Tabla 6. Estado nutricional de los participantes del estudio 

 
Pacientes 

con IDP (%) 

Pacientes con SOB o 

Asma bronquial (%) 

p-valor 

Desnutrición aguda 1 (2,1) - <0,001* 

Desnutrición crónica 7 (14,6) -  

Desnutrición crónica 

reagudizada 

3 (6,3) -  

No desnutrición 37 (77,1) 34 (54,8)  

Sobrepeso        - 20 (32,3)  

Obesidad - 8 (12,9)  

*Prueba Exacta de Fisher 
  

 

 

4.1.2. Características clínicas de los pacientes con IDP 

 

El inicio de síntomas compatibles con IDP tuvo un rango entre 0 a 90,5 

meses de edad. Se tuvo un rango de la demora diagnóstica entre 1,91 a 156 

meses, observándose que el 55,6% (n=25) presentó una demora de más de 

12 meses. Un total de 13 (26,0%) pacientes tuvieron un antecedente familiar 

y 3 (6%) de ellos, antecedente de consanguinidad. El diagnóstico según la 

IUIS más frecuente fue Deficiencias predominante de anticuerpos (n=16, 

32%), seguido por Otros síndromes de Inmunodeficiencias (n=8, 16%) (ver 

Tabla 7).  

 

Tabla 7. Descripción de los participantes del estudio con IDP 

Características n (%) 

Inicio de síntomas* (meses) 8 (3 - 13) 

Demora* (meses) 16 (6 – 60) 
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Menos de 6 meses 12 (26,7) 

De 7 a 12 meses 8 (17,8) 

Más de 12 meses 25 (55,6) 

Categoría IDP 
 

Inmunodeficiencias combinadas  4 (8) 

Otros síndromes de inmunodeficiencias 8 (16) 

Deficiencias predominantemente de anticuerpos 16 (32) 

Enfermedades de disregulación inmune 6 (12) 

Defectos del número y/o función del fagocito 4 (8) 

Defectos en la inmunidad innata 4 (8) 

Deficiencias del complemento 1 (2) 

Falla de la médula ósea 1 (2) 

No determinado 6 (12) 

*Mediana (rango intercuartílico) 
 

 

En la tabla 8 se observa la distribución del tiempo de inicio de síntomas y 

demora diagnóstica según grupo IUIS. Se observa que la mediana del 

tiempo de inicio de síntomas más temprano fue el de desregulación inmune 

(2,7 meses, RIQ 0,7;26,1); mientras el más tardío fue el de defectos del 

número/función de fagocitos (12 meses, RIQ 0;14). Así mismo, para la 

demora diagnóstica, la mediana más temprana fue para las 

inmunodeficiencias combinadas (4 meses, RIQ 2,8;13,7), mientras el más 

tardío fue para el defecto de número/función de fagocitos (108 meses, RIQ 

17;156).  

 

Tabla 8. Inicio de síntomas y demora diagnóstica según grupo IUIS (tiempo 

en meses) 

  Inicio de Síntomas Demora Diagnóstica 

  n Mediana (RIQ) n Mediana (RIQ) 

Inmunodeficiencias combinadas 3 6 (2; 13) 3 4 (2,8; 13,7) 

Otros síndromes de 

inmunodeficiencias 

10 7,5 (0; 36) 10 18,5 (6; 60) 

Deficiencias predominantemente 15 9 (5,4; 13,1) 15 16 (8; 72,1) 
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de anticuerpos 

Enfermedades de desregulación 

inmune 

4 2,7 (0,7; 26,1) 4 6,3 (3,2; 22,1) 

Defectos del número y/o función 

del fagocito 

3 12 (0; 14) 3 108 (17; 156) 

Defectos en la inmunidad innata 2 6 (4; 8,1) 2 28 (8; 48) 

Deficiencias del complemento --- ---- 1 90 (90; 90) 

Falla de la médula ósea 1 6,1 (6,1; 6,1) 1 16,7 (16,7; 16,7) 

No determinado 6 7,5 (3,6; 12) 6 27,5 (6; 48) 

 

Las comorbilidades más frecuentes fueron en orden descendente; las 

citopenias (n=27, 54%), bronquitis (n=23, 46%) y retardo general del 

desarrollo (n=20, 40%). Por su parte, los sistemas más afectados en orden 

descendente fueron; el respiratorio (n=31, 62%), el tegumentario (n=18, 

36%) y digestivo (n=16, 32%) (ver tabla 9).   

 

Tabla 9. Compromiso según comorbilidades y sistemas de los participantes 

del estudio con IDP 

Compromiso n (%) 

Comorbilidades  

Citopenias 27 (54) 

Bronquitis 23 (46) 

Retardo general del desarrollo 20 (40) 

Enfermedad Intestinal Inflamatoria 13 (26) 

Desnutrición  11 (22) 

Enfermedad autoinmune 8 (16) 

Leucemia/miolodisplasia 6 (12) 

Neoplasia tejido sólido 2 (4) 

Sistemas  

Respiratorio 31 (62) 

Tegumentario 18 (36) 

Digestivo 16 (32) 

Nervioso 13 (26) 
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Linfático 8 (16) 

Muscular 6 (12) 

Óseo 6 (12) 

Circulatorio 5 (10) 

Endocrinológico 3 (6) 

Renal 3 (6) 

Reproductor 0 (0) 

 

 

Se dividió la afectación por número de comorbilidad y números de sistemas 

comprometidos en tres escalas; ninguna, 1 a 2, y 3 a más, lo cual se observa 

en la tabla 10. La mayoría presentó 1 a 2 comorbilidades (n=29, 58%), 

mientras sólo el 6% (n=3) no presentaron ninguna comorbilidad al momento 

de la recolección de datos. Así mismo, el 64% (n= 31) presentó 1 a 2 

sistemas comprometidos, mientras el 4% (n=2) presentó ningún sistema 

involucrado.  

 

Tabla 10. Compromiso según número de comorbilidades y  

sistemas de los participantes del estudio con IDP 

  n / N % 

Número de Comorbilidades     

Ninguna Comorbilidad 3 / 50 6 

1 a 2 Comorbilidades 29 / 50 58 

3 a más Comorbilidades 18 / 50 36 

Número de Sistemas Comprometidos     

Ningún Sistema Afectado 2 / 50 4 

1 a 2 Sistemas Afectados 31 / 50 62 

3 a más Sistemas Afectados 17 / 50 34 

 

 

Con respecto al tratamiento recibido, 4 (8%) habían recibido Trasplante de 

progenitores hematopoyéticos (TPH), mientras que 35 (70%) recibían 

Inmunoglobulina endovenosa (IVIG por sus siglas en inglés). De estos, 21 
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(42%) lo recibían en el HNERM, 4 (8%) en el HNGAI, y 10 (20%) en otro 

hospital nacional. Durante la pandemia, un total de 32 (64%) recibió atención 

mixta (presencial y teleconsultas) y 18 (36%) recibió atención por 

teleconsulta. 

 

Sobre el diagnóstico de COVID-19, 22 (44%) tuvieron un contacto familiar y 

11 pacientes (22%) tuvieron infección por COVID-19. De estos, 2 fueron 

asintomáticos, 7 desarrollaron síntomas leves y 2 síntomas moderados. En 

la tabla 11 se observa que la mayoría de aquellos con cuadros leves se 

encontraron en el grupo de Otros síndromes de inmunodeficiencias (n=4, 

40%). Por su parte, los dos pacientes con cuadros asintomáticos estuvieron 

en los grupos de Inmunodeficiencias combinadas y Otros síndromes de 

inmunodeficiencias. Finalmente, los dos pacientes con cuadros moderados 

pertenecían a los Defectos de la inmunidad innata e inmunodeficiencia no 

identificada. No hubo diferencia significativa entre los grupos.  

 

 

Tabla 11. Distribución de Severidad de Covid-19 según grupo IUIS 

  No Covid-19 Sin síntomas Leve Moderado P-Valor 
  n/N %   n/N %   n/N %   n/N %  
Inmunodeficiencias 
combinadas  

2/3 66,7   1/3 33,3   0/3 0   0/3 0 0,145† 

Otros síndromes de 
inmunodeficiencias 

5/10 50  1/10 10  4/10 40  0/10 0  

Deficiencias de 
anticuerpos 

15/16 93,8   0/16 0   1/16 6,3   0/16 0   

Desregulación 
inmune 

4/5 80  0/5 0  1/5 20  0/5 0  

Defectos del 
número y/o función 
del fagocito 

4/4 100   0/4 0   0/4 0   0/4 0   

Defectos en la 
inmunidad innata 

2/4 50  0/4 0  1/4 25  1/4 25  

Deficiencias del 
complemento 

1/1 100   0/1 0   0/1 0   0/1 0   

Falla de la médula 
ósea 

1/1 100  0/1 0  0/1 0  0/1 0  

No determinado 5/6 83,3   0/6 0   0/6 0   1/6 16,7   
†Prueba exacta de Fisher 
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Durante el periodo de recolección de datos, 3 pacientes fallecieron (6%), dos 

de ellos por complicaciones relacionadas a la progresión de la enfermedad, y 

uno de ellos por complicaciones relacionadas al TPH. Ninguno de ellos 

presentó el diagnóstico de COVID-19.  

 

Por último, con relación a la población para comparar la CVRS, un total de 

89 (87,25%) presentaron datos para la evaluación de la severidad del asma. 

De estos, 62 (69,7%) presentó asma controlado según la escala ACT TM.  

4.1.3. Calidad de vida relacionada a salud  

 

Con relación a la variable principal del estudio (CVRS), el cuestionario 

respondido con más frecuencia fue el de los padres. Los motivos, aunque no 

son materia de investigación, fueron la falta de disponibilidad del niño o 

cuidador al momento de la aplicación del cuestionario, y el retardo tanto en 

el lenguaje como en el desarrollo de los niños que no hacían posible la 

aplicación del instrumento. Asimismo, se observa que, acorde a la 

evaluación de los padres, la proporción de los pacientes con IDP que no 

respondieron la dimensión escolar es mayor que la de los pacientes con 

SOB y Asma bronquial en todos los rangos, como se observa en la tabla 12.  

 

Tabla 12. Distribución de la proporción de No respuesta de la dimensión 

escolar según grupo etario.  

  Niños muy 
pequeños: 2 

a 4 años 

Niños 
pequeños: 
5 a 7 años 

Niños: 8 a 
12 años 

Adolescentes: 
de 12 a 17 

años 
  n % n % n % n % 
Total                
  D. escolar 16 / 22 72,7 6 / 38 15,8 4 / 66 6,1 6 / 26 23,1 
Paciente con Asma bronquial y/o SOB    
  D. Escolar 6 / 10 60 4 / 27 14,8 2 / 51 3,9 3 / 14 21,4 
Pacientes con IDP                  
  D. Escolar 10 / 12 83,3 2 / 11 18,2 2 / 15 13,3 3 / 12 25,0 
 

 

Se realizó una determinación promedio de CVRS de los puntajes obtenidos 

de los padres y pacientes; en aquellos en los que sólo se tenía el puntaje de 
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uno de ellos, se consideró dicho valor para el análisis. La mediana de la 

CVRS total del promedio del puntaje de los pacientes con IDP y sus padres 

fue 72,7 (RIQ 57,8;82,2). Se observa diferencia significativa en todas las 

dimensiones en mayor puntaje de los pacientes con SOB o Asma bronquial 

que en los pacientes con IDP, así como en los puntajes totales (ver Tabla 

13). Es decir, los pacientes con Asma Bronquial o Síndrome de Obstrucción 

Bronquial presentaron mejor calidad de vida relacionada a salud que los 

Pacientes con IDP, según el cuestionario PedsQL. 

 

Tabla 13. Calidad de vida de los participantes del estudio 

  Pacientes con IDP Pacientes con Asma   

  n mediana (RIQ) n mediana (RIQ) p valor 

Evaluación de los padres 
   

Físico 46 67,2 (50 – 84,4) 98 100 (93,8 - 100) <0,001 

Emocional 45 70 (50 - 90) 97 90 (80 - 100) <0,001 

Social 46 80 (60 - 95) 96 100 (100 - 100) <0,001 

Escolar 33 65 (40 - 80) 87 95 (80 - 100) <0,001 

Total 47 64,6 (54,1 - 85) 98 94,5 (85 – 98,4) <0,001 

Evaluación de los pacientes 
   

Físico 23 71,9 (59,4 – 93,8) 41 100 (96,9 - 100) <0,001 

Emocional 23 80 (60 - 100) 41 100 (80 - 100) 0,0178 

Social 23 90 (65 - 100) 41 100 (100 - 100) <0,001 

Escolar 22 70 (55 - 80) 41 100 (85 - 100) <0,001 

Total 23 79,7 (59,7 - 88) 41 95,6 (91,3 - 100) <0,001 

Prueba de U de Mann-Whitney 
   

 

En los siguientes gráficos de cajas y bigotes, se puede observar la diferencia 

en los puntajes totales y por cada dimensión, según el cuestionario de los 

padres, pacientes y el promedio de ellos (ver Gráficos 1 al 3). 
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Gráfico 1. Gráfico de cajas y bigotes para el puntaje CVRS total y por 

dimensiones según el cuestionario de pacientes. 

 

Gráfico 2. Gráfico de cajas y bigotes para el puntaje CVRS total y por 

dimensiones según el cuestionario de padres. 
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Gráfico 3. Gráfico de cajas y bigotes para el puntaje CVRS total y por 

dimensiones según el promedio del cuestionario de pacientes y padres 

 

Se evaluó la relación bivariada entre la CVRS con las siguientes variables de 

interés en los pacientes con IDP: demora diagnóstica, grupo diagnóstico de 

IDP, comorbilidades y afectación por sistemas. Con respecto a la demora 

diagnóstica, no se observó diferencias entre los tres grupos de rangos de 

tiempo (ver Tabla 14).  

 

Tabla 14. CVRS según rangos de Demora diagnóstica  

  Menos de 6 m De 7 a 12 meses Más de 12 meses 
P-Valor† 

  n Mediana (RIQ) n Mediana (RIQ) n Mediana (RIQ) 
Paciente               

Físico 2 46,9 (15,6; 78,1) 1 68,8 (68,8; 68,8) 16 68,8 (56,3; 82,8) 0,717 
Emocional 2 65,0 (65,0; 65,0) 1 50,0 (50,0; 50,0) 16 85,0 (55,0; 90,0) 0,403 
Escolar 2 90,0 (80,0; 100,0) 1 90,0 (90,0; 90,0) 16 77,5 (60,0; 100,0) 0,654 
Social 2 77,5 (55,0; 100,0) 1 35,0 (35,0; 35,0) 15 70,0 (55,0; 80,0) 0,408 
Total 2 69,8 (69,5; 70,2) 1 60,9 (60,9; 60,9) 16 76,0 (55,1; 84,1) 0,847 

Padre               
Físico 12 60,9 (48,4; 75,0) 8 75,0 (46,9; 85,9) 22 65,6 (43,8; 75,0) 0,712 
Emocional 12 65,0 (57,5; 82,5) 8 70,0 (50,0; 90,0) 22 67,5 (45,0; 90,0) 0,928 
Escolar 12 75,0 (52,5; 95,0) 8 85,0 (80,0; 97,5) 23 70,0 (50,0; 90,0) 0,165 
Social 5 65,0 (40,0; 80,0) 6 80,0 (58,3; 85) 19 55,0 (40,0; 80,0) 0,250 
Total 12 65,1 (53,6; 76,9) 8 74,0 (58,8; 91,5) 23 62,0 (53,1; 77,3) 0,384 
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Promedio               
Físico 12 64,1 (48,4; 75,0) 8 75,0 (50,0; 85,9) 25 67,2 (46,9; 75,0) 0,766 
Emocional 12 65,0 (57,5; 82,5) 8 70,0 (51,3; 90,0) 25 80,0 (57,5; 90,0) 0,617 
Escolar 12 75,0 (52,5; 95,0) 8 87,5 (80,0; 97,5) 25 70,0 (57,5; 95,0) 0,278 
Social 6 72,5 (47,5; 95,0) 6 80,0 (58,3; 85,0) 21 57,5 (52,5; 70,0) 0,243 
Total 12 71,0 (57,2; 76,9) 8 74,0 (54,6; 91,5) 24 66,8 (56,3; 82,1) 0,705 

†Prueba H de Kruskal-Wallis. 

 

En la tabla 15 se observa la variación del puntaje de CVRS según el grupo 

diagnóstico de IDP. El reporte de los pacientes informa mejor CVRS total en 

el grupo de Enfermedades de desregulación inmune (n=2, 96,1 RIQ 

95,9;96,3), mientras que peor puntaje total se observó en las 

inmunodeficiencias combinadas (n=1, 59,7 puntos). Por su parte, el reporte 

de los padres informó mejor CVRS en el grupo de Falla medular (n=1, 96,7), 

mientras que peor puntaje lo obtuvo el grupo de Defectos en el número y/o 

función del Fagocito (n=4, 55,4 RIQ 50,8;74,2). Finalmente, en el promedio, 

se reportó mejor CVRS en el grupo de Falla medular (n=1, 96,7), mientras 

que peor puntaje lo obtuvo el grupo de Otros síndromes de 

inmunodeficiencias (n=9, 57,8 RIQ 54,7;72,3).  

 

Tabla 15. CVRS según grupo diagnóstico de IDP  

IDP 
Físico Emocional Social Escolar Total 

n Mediana (RIQ) n Mediana (RIQ) n Mediana (RIQ) n Mediana (RIQ) n Mediana (RIQ) 
Pacientes                     

Inmunodeficiencias 
combinadas  

1 68.8 (68.8; 68.8) 1 50 (50; 50) 1 60 (60; 60) 1 60 (60; 60) 1 59.7 (59.7; 59.7) 

Otros síndromes de 
inmunodeficiencias 

4 65.6 (34.4; 82.8) 4 85 (65; 90) 4 57.5 (47.5; 72.5) 3 60 (55; 80) 4 62.6 (51.5; 77.6) 

Deficiencias de 
anticuerpos 

10 68.8 (62.5; 81.3) 10 67.5 (60; 100) 10 95 (75; 100) 10 67.5 (55; 75) 10 74.9 (61.9; 82.3) 

Enfermedades de 
desregulación 
inmune. 

2 96.9 (93.8; 100) 2 100 (100; 100) 2 100 (100; 100) 2 87.5 (85; 90) 2 96.1 (95.9; 96.3) 

Defectos del número 
y/o función del 
fagocito 

2 84.4 (71.9; 96.9) 2 85 (80; 90) 2 97.5 (95; 100) 2 87.5 (75; 100) 2 88.6 (88; 89.2) 

Defectos en la 
inmunidad innata 

2 75 (53.1; 96.9) 2 95 (90; 100) 2 67.5 (40; 95) 2 47.5 (25; 70) 2 71.3 (52; 90.5) 

Deficiencias del 
complemento 

0 ------ 0 ------ 0 ------ 0 ------ 0 ------ 

Falla de la médula 
ósea 

0 ------ 0 ------ 0 ------ 0 ------ 0 ------ 

No determinado 2 53.1 (34.4; 71.9) 2 57.5 (35; 80) 2 92.5 (85; 100) 2 55 (10; 100) 2 64.5 (41.1; 88) 
Padres           

Inmunodeficiencias 
combinadas  

3 75 (46.9; 100) 3 55 (30; 85) 3 80 (50; 100) 1 50 (50; 50) 3 58.8 (50.6; 95) 

Otros síndromes de 
inmunodeficiencias 

9 56.3 (43.8; 75) 9 55 (45; 65) 10 60 (25; 80) 9 58.3 (40; 70) 10 57.2 (35.9; 72.3) 

Deficiencias de 
anticuerpos 

13 62.5 (43.8; 75) 13 65 (50; 80) 13 80 (65; 90) 10 55 (40; 80) 13 64.6 (55; 75.6) 

Enfermedades de 
desregulación 
inmune 

5 87.5 (68.8; 87.5) 5 75 (60; 85) 5 80 (65; 100) 2 85 (85; 85) 5 69.6 (63.5; 89.4) 
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Defectos del número 
y/o función del 
fagocito 

4 43.8 (34.4; 73.4) 3 90 (45; 90) 3 75 (50; 95) 2 65 (55; 75) 4 55.4 (50.8; 74.2) 

Defectos en la 
inmunidad innata 

4 89.1 (76.6; 95.3) 4 75 (52.5; 90) 4 92.5 (85; 95) 4 82.5 (75; 87.5) 4 86 (75.9; 88.3) 

Deficiencias del 
complemento 

1 90.6 (90.6; 90.6) 1 90 (90; 90) 1 90 (90; 90) 1 80 (80; 80) 1 87.7 (87.7; 87.7) 

Falla de la médula 
ósea 

1 100 (100; 100) 1 90 (90; 90) 1 100 (100; 100) 0 ------ 1 96.7 (96.7; 96.7) 

No determinado 6 57.8 (50; 75) 6 82.5 (70; 100) 6 67.5 (60; 100) 4 35 (7.5; 67.5) 6 69.1 (53.1; 78.3) 
Promedio                     

Inmunodeficiencias 
combinadas 

3 71.9 (46.9; 100) 3 55 (40; 85) 3 70 (50; 100) 1 55 (55; 55) 3 59.4 (50.6; 95) 

Otros síndromes de 
inmunodeficiencias 

10 53.1 (46.9; 75) 10 65 (55; 90) 10 61.3 (52.5; 80) 9 58.3 (50; 65) 9 57.8 (54.7; 72.3) 

Deficiencias de 
anticuerpos 

16 69.5 (51.6; 73.4) 16 70 (58.8; 96.3) 16 82.5 (70; 100) 14 66.3 (47.5; 80) 16 72.7 (61.2; 81) 

Enfermedades de 
desregulación 
inmune 

5 87.5 (68.8; 90.6) 5 75 (60; 92.5) 5 80 (65; 100) 2 86.3 (85; 87.5) 5 69.6 (63.5; 89.7) 

Defectos del número 
y/o función del 
fagocito 

4 49.2 (34.4; 78.9) 4 85 (62.5; 90) 4 85 (62.5; 97.5) 3 75 (55; 100) 4 67.1 (55.4; 78.6) 

Defectos en la 
inmunidad innata 

4 89.1 (72.7; 95.3) 4 75 (66.3; 90) 4 92.5 (75; 95) 4 77.5 (61.3; 87.5) 4 83.1 (62.9; 86) 

Deficiencias del 
complemento 

1 90.6 (90.6; 90.6) 1 90 (90; 90) 1 90 (90; 90) 1 80 (80; 80) 1 87.7 (87.7; 87.7) 

Falla de la médula 
ósea 

1 100 (100; 100) 1 90 (90; 90) 1 100 (100; 100) 0 ------ 1 96.7 (96.7; 96.7) 

No determinado 6 60.2 (50; 75) 6 82.5 (75; 100) 6 77.5 (70; 100) 4 56.3 (30; 68.8) 6 76.4 (62; 78.3) 

 

Por otro lado, con relación a la afectación por sistemas, no se observa 

diferencia significativa con la presencia ni el número de afectación (ver Tabla 

16). Sin embargo, sí se observa tendencia a peor puntaje de CVRS según 

aumenta la afectación tanto en la evaluación de los pacientes, padres y en el 

promedio.  

 

Tabla 16. CVRS según presencia y número de Sistemas Afectados  

  
Ningún Sistema 

Afectado 
1 a 2 Sistemas 

Afectados 
3 a más Sistemas 

Afectados P-
Valor† 

  n Mediana (RIQ) n Mediana (RIQ) n Mediana (RIQ) 
Evaluación de los Pacientes           

Físico 1 93,8 (93,8; 93,8) 14 70,3 (62,5; 84,4) 8 73,4 (26,6; 87,5) 0,507 
Emocional 1 100 (100; 100) 14 85 (50; 100) 8 67,5 (62,5; 90) 0,239 
Social 1 100 (100; 100) 14 97,5 (65; 100) 8 80 (67,5; 90) 0,344 
Escolar 1 90 (90; 90) 14 67,5 (60; 75) 7 75 (40; 80) 0,496 
Total 1 95,9 (95,9; 95,9) 14 82,3 (60,9; 88) 8 69,8 (55,1; 81,3) 0,169 

Evaluación de los Padres            
Físico 2 70,3 (53,1; 87,5) 28 71,9 (57,8; 87,5) 16 53,1 (37,5; 75) 0,160 
Emocional 2 92,5 (85; 100) 27 70 (45; 90) 16 65 (52,5; 80) 0,286 
Social 2 70 (40; 100) 27 80 (65; 95) 17 65 (50; 80) 0,280 
Escolar 2 70 (55; 85) 20 75 (55; 82,5) 11 40 (25; 75) 0,043 
Total 2 75,7 (62; 89,4) 28 71 (59.4; 86) 17 57,8 (49,4; 68,1) 0,096 

Promedio               
Físico 2 71,9 (53,1; 90,6) 31 71.9 (60,9; 87,5) 17 50 (37,5; 71,9) 0,108 
Emocional 2 96,3 (92,5; 100) 31 80 (55; 92.5) 17 65 (62,5; 80) 0,166 
Social 2 70 (40; 100) 31 90 (70; 100) 17 70 (52,5; 80) 0,191 
Escolar 2 71,3 (55; 87,5) 24 67,5 (57,9; 82,5) 12 51,3 (32,5; 77,5) 0,190 
Total 2 75,9 (62; 89,7) 31 76,3 (60,3; 85,9) 16 58,5 (52,7; 76) 0,129 
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En la tabla 17 se observa la distribución con respecto a las comorbilidades, 

en la cual sí se observó diferencia significativa para el promedio de CVRS. 

En la dimensión física, se observó peor CVRS con la presencia de 1 a 2 

comorbilidades comparado con ninguna comorbilidad (68,8 RIQ 50;79,7 vs 

100 RIQ 93,8;100), esta diferencia era aún mayor en el grupo con 3 a más 

comorbilidades (63,3 RIQ 46,9;84,4). Si bien en las demás dimensiones, no 

se encontró diferencias, se observó cierta tendencia en el puntaje CVRS 

total (valor p 0,051) 

 

Tabla 17. CVRS según presencia y número de Comorbilidades  

  Ninguna Comorbilidad   
1 a 2 

Comorbilidades   
3 a más 

Comorbilidades   P-
Valor† 

  n Mediana (RIQ)   n Mediana (RIQ)   n Mediana (RIQ)   
Evaluación de los Pacientes                 

Físico 1 100 (100; 100)  13 68,8 (59,4; 81,3)  9 78,1 (68,8; 93,8)  0,199 
Emocional 1 100 (100; 100)   13 90 (50; 100)   9 70 (65; 90)   0,327 
Social 1 100 (100; 100)  13 90 (60; 100)  9 85 (80; 100)  0,505 
Escolar 1 65 (65; 65)   12 65 (57,5; 72,5)   9 80 (55; 85)   0,625 
Total 1 91,3 (91,3; 91,3)  13 72,3 (59,7; 85,3)  9 79.7 (69,5; 88)  0,359 

Evaluación de los 
Padres                   

Físico 2 96,9 (93,8; 100)  26 68,8 (50; 84,4)  18 60,9 (46,9; 81,3)  0,114 
Emocional 2 77,5 (70; 85)   25 75 (45; 90)   18 65 (50; 80)   0,838 
Social 2 95 (90; 100)  26 80 (60; 90)  18 67,5 (55; 95)  0,337 
Escolar 1 90 (90; 90)   18 70 (55; 80)   14 47,5 (30; 85)   0,167 
Total 2 90,5 (85,9; 95)  27 65,9 (58,8; 78,3)  18 59,2 (50,6; 85)  0,149 

Promedio                     
Físico 3 100 (93,8; 100)  29 68,8 (50; 79,7)  18 63,3 (46,9; 84,4)  0,037 
Emocional 3 85 (70; 100)   29 80 (57,5; 92,5)   18 65 (55; 80)   0,375 
Social 3 100 (90; 100)  29 80 (62,5; 95)  18 76,3 (55; 95)  0,208 
Escolar 2 77,5 (65; 90)   21 65 (55; 80)   15 57,5 (40; 85)   0,560 
Total 3 91,3 (85,9; 95)   28 71,2 (59,7; 80)   18 67,2 (54,7; 82,1)   0,051 

†Prueba H de Kruskal-Wallis 
RIQ: Rango Intercuartil 

 

Finalmente, para los pacientes con asma bronquial o síndrome de 

obstrucción bronquial, se observó diferencia entre los grupos en la 

dimensión física y en el puntaje total en la evaluación de los padres. Siendo 

mayor la CVRS en el grupo con control de Asma según el cuestionario 

ACTTM.  

 

Tabla 18. CVRS en el grupo con asma u obstrucción bronquial según control 

de asma mediante ACTTM 

  Controlado 
  

No controlado P-Valor 
 n Mediana (RIQ) n Mediana (RIQ)  
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Evaluación de los Pacientes     
Físico 25 100 (96,9; 100)   14 98,4 (87,5; 100) 0,156 
Emocional 25 100 (85; 100)  14 92,5 (80; 100) 0,544 
Social 25 100 (100; 100)   14 100 (100; 100) 0,677 
Escolar 25 100 (90; 100)  14 100 (85; 100) 0,965 
Total 25 96,7 (92,2; 100)   14 94,6 (85; 99,2) 0,257 

Evaluación de los Padres     
Físico 61 100 (96,9; 100)   24 95,3 (78,1; 100) 0,004 
Emocional 61 95 (80; 100)  23 90 (70; 100) 0,290 
Social 61 100 (100; 100)   22 100 (85; 100) 0,037 
Escolar 61 95 (80; 100)  22 90 (80; 100) 0,331 
Total 61 95 (90,9; 99,2)   24 91,2 (78,4; 95) 0,021 

 

 

4.2 Prueba de Hipótesis  

 

La hipótesis de este estudio fue que las variables evaluadas en este estudio 

están asociadas a la calidad de vida relacionada a salud de los pacientes 

pediátricos con inmunodeficiencias primarias durante la pandemia de la 

COVID-19 atendidos en dos hospitales de EsSalud de Lima-Perú. Se realizó 

la determinación de factores asociados a la variable dependiente en la 

muestra general de pacientes con IDP, mediante un modelamiento general 

linealizado de familia Poisson con enlace identity, de forma cruda; no siento 

posible llevar a cabo un modelo ajustado debido a que existieron datos 

perdidos, muchas veces discordantes entre las variables de interés.  

 

En la tabla 19 se observa que las siguientes variables presentaron relación 

de forma significativa con peor CVRS (puntaje total): el sexo femenino 

(disminución de la CVRS de 6,9 puntos IC 95% -12.1;-1.8, p=0,008), la 

población de niños de 8 a 12 años, y los adolescentes de 13 a 17 años, 

presencia de comorbilidad, consanguineidad y haber recibido TPH.  

 

La relación con el sexo femenino no es significativa en la dimensión social 

(p=0,354). Con respecto a los grupos etarios, tampoco hay relación 

significativa para los niños de 8 a 12 años con respecto a la dimensión física 
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ni social. Por su parte, en los adolescentes, no hay relación en la dimensión 

emocional. Con respecto a la presencia de comorbilidades, no estuvo 

relacionado en la dimensión emocional. La variable de consanguineidad no 

presentó relación en la dimensión emocional. Finalmente, haber recibido 

TPH no estaba relacionada en la dimensión escolar (p>0,05).  

 

Con respecto a las demás variables, se presentaron las siguientes 

relaciones significativas en las dimensiones de CVRS (p<0,05): la 

desnutrición crónica presentó relación con peor CVRS de forma significativa 

en la dimensión social, mientras la desnutrición crónica reagudizada la 

presentó en las dimensiones emocionales y social.  Así mismo, el grupo sin 

desnutrición presentó mejor CVRS en las dimensiones física, pero peor en la 

social. La variable de presencia de afectación por sistemas reportó relación 

con peor CVRS en las dimensiones emocional y social.  

 

Tabla 19. Modelo crudo para grupo de pacientes con IDP (puntaje CVRS 

promedio) 

  Físico (n=43) 
Emocional 

(n=43) Social (n=43) Escolar (n=31) Total (n=43) 

 Coef. P-
Valor Coef. P-

Valor Coef. P-
Valor Coef. P-

Valor Coef. P-
Valor 

Sexo                     
Masculino Referencia Referencia Referencia Referencia Referencia 

Femenino -6,1  
(-11; -1,2) 

0,015 
-9,8  

(-15; -
4,6) 

<0,0
01 

-2,5  
(-7,9; 
2,8) 

0,354 
-9,4  

(-14,9; -
3,9) 

0,001 
-6,9  

(-12,1; 
-1,8) 

0,008 

Grupo Etario          
Niños muy  
pequeños: 2 
a 4 años 

Referencia Referencia Referencia Referencia Referencia 

Niños   
pequeños: 5 
a 7 años 

-3,9  
(-10,9; 3,1) 0,273 

-0,4  
(-8; 7,1) 0,914 

-2,8  
(-10,2; 

4,6) 
0,461 

-14,5  
(-28,2; -

0,8) 
0,038 

-4,9 
(-12,1; 

2,4) 
0,188 

Niños: 8 a 
12 años 

-0,3  
(-6,7; 6,2) 0,937 

-12,4  
(-19; -
5,8) 

<0,0
01 

2,1  
(-4,7; 
8,9) 

0,547 
-20,3  

(-33,3; -
7,3) 

0,002 
-11,1  

(-17,6; 
-4,7) 

0,001 

Adolescente
s: de 13 a 
17 años 

-17,8 
(-24,3; -11,3) <0,001 

-3,5  
(-10,9 ; 

4) 
0,361 

-5,9  
(-13,2; 

1,4) 
0,111 

-22,8  
(-36; -
9,5) 

0.001 
-8  

(-15,4; 
-0,6) 

0,033 

Procedencia          
No Lima Referencia Referencia Referencia Referencia Referencia 

Lima 3,6  
(-1,4; 8,6) 0,155 4,1  

(1,3; 9,4) 0,134 
-8,7  

(-14,2; 
-3,1) 

0,002 
-8,6  

(-14,6; -
2,6) 0,005 

0,7  
(-4,6; 
5,9) 

0,802 

Estado Nutricional          
D. aguda Referencia Referencia Referencia -------- Referencia 

D. crónica 10,9  
(-4,3; 26,1) 

0,158 
-9,2  

(-28,5; 
10,2) 

0,354 
-31,7  

(-52,4; 
-11) 

0,003 Referencia 
-9,9  

(-28,4; 
8,7) 

0,298 

D. crónica 
reagudi-
zada 

-12,5 (-28; 3) 0,114 
-26,7  

(-46,7; -
6,6) 

0,009 
-26,7  

(-48,5; 
-4,8) 

0,017 8,1  
(-5,8; 22) 

0,253 
-17,3  

(-36,8; 
2,2) 

0,082 

No 15,9  0,028 -13,3  0,156 -26,7  0,008 -2  0,629 -11,2  0,211 



 
53 

 

 

desnutrido (1,7; 30) (-31,6; 5) (-46,5; 
-6,9) 

(-10,3; 
6,2) 

(-28,8; 
6,4) 

Comorbilidades                   
No  Referencia Referencia Referencia -------- Referencia 

Si presenta 
-38,1  

(-57,8; -18,3) <0,001 
-13,6  

(-31,9; 
4,6) 

0,143 
-27,4  

(-47,1; 
-7,6) 

0,007 -------- 
-28,5  

(-47,8; 
-9,3) 

0,004 

Afectación de Sistemas          
Sin 
afectación Referencia Referencia Referencia Referencia Referencia 

Con 
afectación 

9,9  
(-4,6; 24,4) 0,179 

-29  
(-48,8;  
-9,2) 

0,004 
34 

(21,4; 
46,7) 

<0,001 
5,9  

(-8,9; 
20,7) 

0,431 
5,2  

(-10,4; 
20,9) 

0,512 

inicio_IDP 
0,1  

(-0,1; 0,2) 0,406 
-0,1  

(-0,2; 0) 0,204 
0,2  

(0; 0,3) 0,024 
0  

(-0,1; 
0,1) 

0,969 
0  

(-0,1; 
0,1) 

0,838 

Demora_dx 
IDP_total 0 (-0,1; 0) 0,523 

0  
(-0,1; 0) 0,37 

0 
(-0,1; 
0,1) 

0,944 
0  

(-0,1; 0) 0,199 
0  

(-0,1; 
0) 

0,22 

Demora_dx IDP_rangos          
< 6 meses Referencia Referencia Referencia Referencia Referencia 

< 12 meses -9  
(-18,3; 0,4) 0,060 

11,9  
(2,2; 
21,5) 

0,016 
21 

(11,6; 
30,5) 

<0,001 
20,5  
(5,2; 
35,8) 

0,009 
13,6 
(4,3; 
23) 

0,004 

> 12 meses  1,1  
(-7,2; 9,5) 0,787 

12,3  
(4,1; 
20,5) 

0,003 
20,5 

(12,6; 
28,3) 

<0,001 
12,3  
(-1,5; 
26,2) 

0,081 
11,5 
(3,5; 
19,4) 

0,005 

Consaguineidad                   
No Referencia Referencia Referencia Referencia Referencia 

Sí -8,8  
(-17,5; 0) 

0,049 
-32,3  
(-40; -
24,5) 

<0,0
01 

1  
(-9,1; 
11,1) 

0,849 
-20,8  

(-30,2; -
11,5) 

<0,00
1 

-16,5  
(-25,1; 

-8) 
<0,001 

Infección por SARS-CoV-2         
No Referencia Referencia Referencia Referencia Referencia 

Sí 
8,7  

(3,1; 14,3) 0,002 
7,2  

(1,3; 
13,1) 

0,017 
8,8 

(2,7; 
14,8) 

0,004 
3,2  

(-2,9; 
9,4) 

0,298 
1,3  

(-4,4; 
6,9) 

0,661 

TPH                  
No Referencia Referencia Referencia Referencia Referencia 

Sí -10,7  
(-18,3; -3,1) 0,006 

-10,1  
(-18,3; -

1,9) 
0,015 

-13,2  
(-21,4; 
-5,1) 

0,001 2,3  
(-9; 13,7) 0,69 

-8,3  
(-16,3; 
-0,3) 

0,042 

 

4.3 Discusión de Resultados 

Las variables de sexo femenino, población de niños de 8 a 12 años, y los 

adolescentes de 13 a 17 años, la presencia de comorbilidad, 

consanguineidad y haber recibido TPH presentaron relación de forma 

significativa con peor CVRS (puntaje total).  

 

Con respecto a las dimensiones, en la física, se encontró que los factores 

asociados a peor puntaje fueron el sexo femenino, el grupo de los 

adolescentes, la presencia de comorbilidades, y la consanguineidad. En esta 

dimensión, se identificó como factor asociado a mejor puntaje de CVRS, a la 

categoría de No desnutrido. Con respecto a la dimensión emocional, se 
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encontró que los factores asociados a peor puntaje fueron el sexo femenino, 

el grupo de los niños de 8 a 12 años, la desnutrición crónica reagudizada, la 

afectación de sistemas, y la consanguineidad. En relación con la dimensión 

social, se encontró que los factores asociados a peor puntaje fueron la 

desnutrición crónica, la presencia de comorbilidades, y la afectación de 

sistemas. Finalmente, con respecto a la dimensión escolar, se encontró que 

los factores asociados a peor puntaje fueron el sexo femenino, la edad de 5 

a 17 años, con mayor afectación de los adolescentes de 13 a 17 años, y la 

consanguineidad.  

 

La identificación del sexo femenino como factores asociados para peor 

calidad de vida se ha reportado en la literatura (Tabolli et al., 2014), lo que 

se ha relacionado por mayores niveles de estrés y ansiedad en dicha 

población (Michniacki et al., 2019). Es importante señalar que el sexo 

masculino es el predominante en la mayoría de las cohortes descritas de 

IDP a nivel mundial (El-Helou et al., 2019b; García-Torres et al., 2020; 

Mukhina et al., 2020; Poli et al., 2017; Subbarayan et al., 2011), incluidas las 

peruanas (Córdova Calderón, 2012; García-Gomero et al., 2018; Veramendi-

Espinoza et al., 2017). Esto suele explicarse por la condición hereditaria de 

algunas IDP a través del cromosoma X como en los grupos más prevalentes 

de deficiencia de anticuerpos (agammaglobulinemia ligada al X o 

Enfermedad de Bruton). El efecto de lionización hace posible el estado de 

portadoras en los descendientes femeninos; y afectados en los 

descendientos masculinos. Sin embargo, en un registro de Reino Unido 

publicado el 2018, se observó una ligera mayor frecuencia de pacientes de 

sexo femenino (n=2399, 50,42%) (Shillitoe et al., 2018).  

 

La distribución de la edad de la población del presente estudio difiere de los 

estudios previos peruanos, aunque esto puede estar sujeto a la población 

que atiende cada institución, asimismo que esta investigación sólo ha 

incluido el rango de edad de 2 a 17 años por los criterios asociados a la 

aplicación del instrumento de medición de la CVRS. En registro más reciente 

publicado de los pacientes con IDP de los diferentes hospitales del país, 

incluyeron a 116 sujetos menores de 18 años y 16 adultos. En la población 
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pediátrica, la edad mediana fue de 6 años (RIC 0,05-15) (García-Gomero 

et al., 2018). Por otro lado, un estudio realizado en el 2012 en el HNGAI que 

describe la cohorte de 18 pacientes con IDP desde el año 2000 a 2010, el 

promedio de edad de su población fue 22 años, aunque incluyeron tanto 

pediátrica como adultos (Córdova Calderón, 2012). Por otro lado, no se ha 

descrito previamente la distribución de edad en el HNERM.  

 

Respecto a las comorbilidades, la cohorte de esta investigación reporta a las 

citopenias como el tipo más frecuente, que incluye a la anemia, neutropenia 

y plaquetopenia. Esto ha sido reportado en relación a los desórdenes de 

desregulación inmune (Amaya-Uribe et al., 2019; Fischer et al., 2017). 

Aunque ha sido menos reportado en la cohorte mexicana con solo 11,67% 

(n=7) (García-Torres et al., 2020, p.). Mientras tanto, la bronquitis ha sido 

reportada como la segunda más frecuente, lo que es consistente con las 

publicaciones previas tanto nacionales como internacionales (Córdova 

Calderón, 2012; García-Torres et al., 2020, p.; Klemann et al., 2019; Quinti 

et al., 2012).  

 

Asimismo, el sistema tegumentario fue el segundo más reportado en nuestra 

cohorte. Sin embargo, con respecto a este sistema, el diagnóstico de 

dermatitis fue reportado sólo en el 13,3% (n=8) de la cohorte Mexicana 

(García-Torres et al., 2020). Otro hallazgo importante de nuestro estudio, es 

que el sistema digestivo fue el tercer sistema afectado en orden de 

frecuencia, así como la enfermedad inflamatoria intestinal fue la cuarta 

comorbilidad más reportada. Esta enfermedad se caracteriza por diarrea 

crónica, lo que en la literatura se ha asociado con puntajes más bajos de 

CVRS (Quinti et al., 2012). 

 

En nuestro estudio, no se observó asociación del número de comorbilidades 

o afectaciones por sistema con peor CVRS; sin embargo, la mayoría 

presentó de 1 a 2 comorbilidades, lo cual, en la literatura se ha observado 

que los niños que presentaban al menos dos condiciones de salud en grado 

severo o discapacitante, eran más susceptibles de presentar una pobre 

CVRS (Barlogis et al., 2018). 
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En relación a la consanguineidad, en la cohorte peruana del HNGAI se 

presentó menor en proporción, pero no en números absolutos (n=3, 6,0% vs 

n=3, 17,0%) (Córdova Calderón, 2012). Por su parte, en la cohorte mexicana 

no se reportó ningún (García-Torres et al., 2020), El registro alemán reportó 

8% (n=186) de consanguineidad (El-Helou et al., 2019b). Mientras tanto que 

en Reino Unido, fue de 2,9% (n=118) (Shillitoe et al., 2018).  

 

Con relación al TPH, que es el tratamiento curativo en varios tipos de IDP, 

los resultados fueron contradictorios dado que se encontró que los pacientes 

que presentaron TPH tuvieron peor CVRS. Esto puede deberse a que el 

acceso es todavía escaso y tardío. A pesar que el HNERM cuenta con el 

servicio de Médula ósea, se reporta que una baja cantidad de nuestros 

pacientes han accedido al TPH (n=4, 8%). Esta cifra es similar a la reportada 

en el registro peruano publicado en el 2018 donde sólo el 6,4% (n=17) 

médicos habían indicado o gestionado TPH en su institución (Mendoza-

Quispe et al., 2017). Con respecto a la cohorte mexicana unicéntrica, se 

reportó que aunque en su centro no realizaban TPH, cuatro (6,6%) de sus 

pacientes se encontraban en protocolo de TPH (García-Torres et al., 2020). 

Otros registros reportan mayor cantidad de pacientes trasplantados; así en 

Alemania, 12% (n=300) recibieron al menos un TPH durante su vida (El-

Helou et al., 2019b). Mientras tanto, el registro ruso reportó 16% (n=342) 

pacientes trasplantados (Mukhina et al., 2020). Así mismo, el registro de 

Reino Unido reportó 14,27% pacientes trasplantados (n=679 desde el año 

1973) (Shillitoe et al., 2018). 

 

Con respecto a las demás variables evaluadas que no mostraron asociación 

con la CVRS, se encontraron características de importancia a discutir en el 

presente trabajo; 

 

La relación entre pacientes tanto del HNERM como del HNGAI es similar a la 

descrita en la cohorte reportada al LASID; 4:1 respectivamente para este 

estudio, mientras de 4,26:1 en la cohorte LASID (LASID, 2022). Por otro 

lado, se observa que la mayoría de los pacientes proviene de la capital; 
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aunque no ha sido objetivo de esta investigación, esto podría deberse a 

inmigración dada la escasez del Servicio de Inmunología y Alergia en los 

hospitales fuera de Lima. 

 

La proporción de pacientes con desnutrición crónica (incluyendo la 

reagudizada) en los pacientes con IDP fue de 20,9% (n=10), cifra menor al 

33% (n=6) descrita en la cohorte del HNGAI (Córdova Calderón, 2012), 

donde observamos una diferencia de más de 10 años entre los resultados de 

ambos estudios. Sin embargo, es ligeramente mayor en comparación con 

otras cohortes de otros países. Tal es el caso de la cohorte pediátrica de 

Polonia (n=185, 18%) (Pieniawska-Śmiech et al., 2020). Aunque esta 

cohorte fue recolectada al momento de hospitalizarse, donde diversos 

factores pueden influir en el estado nutricional (McCarthy et al., 2019). En 

nuestro estudio, la proporción de pacientes con IDP que presentaron algún 

grado de malnutrición (desnutrición aguda, crónica o crónica reagudizada) 

fue similar (23%) a demás cohortes, como en Irán en 38 pacientes de 2 a 18 

años de edad que presentaron 21.1% (Kouhkan et al., 2004), e Italia con 

23% en 40 adultos con inmunodeficiencia común variable (Muscaritoli et al., 

2001).  

 

Por otro lado, en los pacientes con SOB o Asma bronquial no se presentó 

desnutrición, sino otro tipo de malnutrición como es el sobrepeso o la 

obesidad. Aunque no es parte de los objetivos del estudio, la literatura apoya 

esta relación del sobrepeso/obesidad con asma (Hay & Henrickson, 2021). 

Un estudio multicéntrico en Estados Unidos realizado en 507 496 niños con 

asma y en 19 581 972 controles, se determinó que el sobrepeso tenía un 

riesgo relativo ajustado de 1,17 (IC 95% 1,1-1,25), mientras que para la 

obesidad era de 1,26 (IC 95% 1,18-1,34%) (Lang et al., 2018).  

 

El inicio de síntomas compatibles con IDP tuvo una mediana de 8 meses 

(RIC 3-13) de edad. Cifra ligeramente menor a la mediana de inicio de 

síntomas de 10,4 meses (RIC 2-25,6) de la cohorte de 45 paciente del INSN-

Breña (Veramendi-Espinoza et al., 2017). Una cohorte mexicana presentó 

inicio de síntomas de 17,4 (DS 22,3) meses (García-Torres et al., 2020). 
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Otros estudios más recientes clasifican el inicio de acuerdo al grupo de IDP 

que puede variar en nuestra cohorte debido a las particularidades propias de 

cada población que reciba cada institución, así como a que sólo se 

incluyeron pacientes de 2 a 17 años.  

 

La demora diagnóstica es uno de los factores más importantes en el impacto 

de la calidad de vida (Anderson et al., 2022). Sin embargo, a diferencia de lo 

que reporta la literatura; en nuestro estudio, la demora diagnóstica no estuvo 

asociada con mejor o peor CVRS. Esto puede deberse al número escaso de 

pacientes por grupo diagnóstico que no permiten realizar una valoración 

adecuada de la tendencia. En nuestro estudio, se obtuvo una mediana de 16 

(RIC 6-60) meses de demora diagnóstica, lo cual fue mayor a los 12.2 (RIC 

5,1-30,3) meses de la cohorte del INSN-Breña (Veramendi-Espinoza et al., 

2017). En comparación con reportes recientes de otros países, la cohorte 

mexicana unicéntrica de 60 pacientes publicada en el 2018 describió una 

demora diagnóstica de 43,7 (RIC 3,6-48,2) meses (García-Torres et al., 

2020). Mientras la cohorte rusa, de pacientes pediátricos y adultos, se 

encontró una demora diagnóstica de 2 años (rango 0 a 68 años) (Mukhina 

et al., 2020). Es importante destacar que se mantiene la tendencia de reducir 

la demora diagnóstica, ya que el estudio realizado en el HNGAI entre 1997 y 

2008 reportaba una demora de 6,58 (Min-Máx 1-36) años (J. Pérez et al., 

2009). Así mismo, otros reportes más antiguos internacionales reportan una 

demora diagnóstica mayor como una cohorte de Estados Unidos de 31 años 

(1976 a 2006) donde la mediana fue de 4,7 años, aunque fue menor en los 

últimos diez años donde fue de 2,7 años (Joshi et al., 2009).  

 

Se reitera que esta diferencia en nuestra cohorte también puede atribuirse a 

la selección de nuestros casos de 2 a 17 años que puede aumentar la 

demora al haber excluido niños menores. Se reporta, por ejemplo, que los 

pacientes con el diagnóstico de inmunodeficiencia combinada severa (SCID 

por sus siglas en inglés) de la cohorte más reciente publicada en Reino 

Unido, presentaron demora diagnóstica de 60 (RIC 1-121) días (Shillitoe 

et al., 2018).  
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Con relación a los antecedentes familiares, la proporción de pacientes con 

un familiar con diagnóstico o sospecha de IDP es mayor (n=13, 26%) que la 

reportada en la cohorte más reciente del HNGAI (n=2, 11%) (Córdova 

Calderón, 2012). De forma similar, la proporción de antecedentes en nuestra 

cohorte fue mayor a la mexicana (n=4, 6%) (García-Torres et al., 2020). El 

registro alemán reportó 21% (n=521) de antecedentes familiares (El-Helou 

et al., 2019b). Mientras tanto que en Reino Unido, fue de 24,4% (n=968) 

(Shillitoe et al., 2018).  

 

El diagnóstico de IDP más frecuente, de acuerdo a la última clasificación de 

la IUIS del 2019, fue el de Deficiencias predominante de anticuerpos, lo que 

está en concordancia con reportes previos peruanos tanto antiguos como los 

más recientes (Córdova Calderón, 2012; García-Gomero et al., 2018, p.; 

Veramendi-Espinoza et al., 2017).  Así mismo, esta predominancia es similar 

en las demás cohortes internacionales de Chile, México, Alemania, Rusia y 

Reino Unido (El-Helou et al., 2019b; García-Torres et al., 2020, p.; Mukhina 

et al., 2020; Poli et al., 2017; Shillitoe et al., 2018). 

 

Con respecto al tratamiento recibido, 35 (70.0%) recibían inmunoglobulina 

humana (IH). Esta proporción es similar a la cohorte mexicana unicéntrico 

que reporta 40 pacientes (67,6%) (García-Torres et al., 2020, p.). Sin 

embargo, con respecto al registro alemán, ellos reportan que 49% (n=1203) 

del total de sus pacientes recibieron IH (El-Helou et al., 2019a) , proporción 

similar a la cohorte rusa con 52% (n=843) (Mukhina et al., 2020) y 59,6% 

(n=2836) en la cohorte inglesa (Shillitoe et al., 2018). Esto puede atribuirse a 

que estos países tienen acceso a otras terapias incluso curativas como el 

TPH. Todos nuestros pacientes recibían la IH en forma endovenosa (IVIG); a 

pesar de que en otros países también tienen disponible la forma subcutánea 

(SCIG por sus siglas en inglés) que puede auto administrarse en domicilio. 

En los reportes citados de los países fuera de Latinoamérica, la mayoría de 

sus pacientes reciben la IH de forma subcutánea, excepto Rusia.  

 

La literatura sugiere que la SCIG en domicilio conlleva ventajas como la 

liberación sostenida del medicamento, menores reacciones adversas, mejor 
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calidad de vida, entre otros (Y. Guo et al., 2018; Sarı et al., 2021; Shrestha 

et al., 2019). Aunque otro estudio señala que no hay diferencia en la calidad 

de vida cuando la IVIG también se administra en domicilio (Anterasian et al., 

2019). Durante la pandemia, un estudio realizado en el 2020 para evaluar la 

CVRS en pacientes con inmunodeficiencia común variable, mostró que si 

bien la pandemia del Covid-19 tuvo un impacto negativo en estos pacientes, 

no hubo diferencias entre los pacientes que fueron forzados a cambiar la 

atención presencial (IVIG) a remota en comparación con los que ya recibían 

la SCIG en domicilio antes de la pandemia (Cekic et al., 2021; Pulvirenti, 

Cinetto, et al., 2020).  

 

Finalmente, es importante mencionar que 10 pacientes (20%) de nuestra 

cohorte recibían la IVIG en otros hospitales fuera de Lima. Este resultado es 

optimista dado que de acuerdo a una encuesta realizada en el 2017 en 13 

hospitales peruanos, se reportó que sólo el 36,4% (n=83) de los médicos 

reportó que su institución contaba con dicho medicamento (Mendoza-Quispe 

et al., 2017). Sin embargo, también debe considerarse el envío de IH de los 

hospitales de Lima hacía las otras provincias.  

 

 

El tipo de atención recibido por parte de los pacientes con IDP durante la 

pandemia también ha sido evaluado. En Estados Unidos, se envió una 

encuesta a pacientes adultos con IDP para evaluar el impacto de la 

pandemia del Covid-19, un total de 557 respondieron con 495 encuestas 

completas. En una escala de Likert de 5 puntos, se observó que el 30,9% 

(n=158) y 33,2% (n=170) estuvieron extremadamente y muy preocupados, 

respectivamente, por contraer o que un familiar cercano contraiga Covid-19. 

Esta preocupación afectaba su habilidad para sus actividades diarias en un 

16,8% (n=86), 22,3% (n=114), y 24,5% (n=125); constantemente, muy 

frecuente y frecuentemente, respectivamente (Sowers & Galantino, 2021).  

 

La ansiedad y temor por el riesgo de contagio y la falta de medicamentos 

durante la pandemia fue propia de los pacientes y cuidadores(Napiórkowska-

Baran et al., 2021b; Topal et al., 2021), así como del personal médico, 
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quienes hicieron que se brinde la opción de atención por teleconsulta en 

numerosas instituciones (Quinti et al., 2021). En nuestra cohorte, un total de 

32 (64.0%) recibió atención mixta (presencial y teleconsultas) y 18 (36.0%) 

recibió sólo atención por teleconsulta. En el estudio de Estados Unidos 

mencionado previamente, un total de 56,6% (n=289) pacientes participaron 

de teleconsultas, mientras 32,1% (n=164) acudieron a consultas 

presenciales (Sowers & Galantino, 2021). Mientras tanto, en el estudio de 

Polonia, al brindarse la opción tanto de atención por teleconsulta y que otra 

persona autorizada recoja los medicamentos, los pacientes evaluaron 

positivamente dichas alternativas en 62,5% (n=53) y 74% (n=63), 

respectivamente. Sin embargo, sólo 22,5% (n=19) llegaron a tomar la opción 

de atención remota, mientras que 32% (n=27) optaron por autorizar a otra 

persona para recoger sus medicamentos  (Napiórkowska-Baran et al., 

2021b). 

 

Sobre el diagnóstico de COVID-19 en pacientes con IDP, inicialmente era 

poco claro si las IDP eran un factor predisponente o más bien uno protector 

(Quinti et al., 2021). Dado que el estado de hiperinflamación agrava el perfil 

clínico de pacientes con Covid-19 y está asociada a fatalidad, en los casos 

de IDP que carecen intrínsecamente de linfocitos B podría constituir una 

ventaja en el desarrollo de inflamación (Babaha & Rezaei, 2020). A medida 

que se fue publicando información de los casos positivos en pacientes con 

IDP, se hizo posible realizar una revisión de series y reportes de casos. Se 

recolectó información de 649 pacientes, para los cuales tener IDP no 

constituyó un factor de riesgo independiente para Covid-19 severo. Además, 

se reiteró el hallazgo de que algunos grupos de IDP pueden ser protectores 

por la alteración en la inflamación que conllevaba menor daño tisular 

colateral (Bucciol et al., 2021).  

 

En nuestro estudio, 22 (44.0%) tuvieron un contacto familiar y 11 pacientes 

(22.0%) tuvieron infección por COVID-19. Esta cifra es similar a la 

encontrada en un estudio en España, donde se seleccionó 76 pacientes con 

IDP moderada a severa, donde 65 aceptaron participar. En esta cohorte se 

confirmó que, al momento del reclutamiento, el 10,7% (n=7) presentaron el 
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diagnóstico de Covid-19 mediante serología. Mientras que en el seguimiento 

hasta el acceso a las vacunas (enero 2021), se obtuvo un total de 15 

(23,08%) pacientes contagiados (2 por PCR y 13 mediante serología con o 

sin PCR positivo) (Deyà-Martínez et al., 2021). En la cohorte de Estados 

Unidos; solo 1,4% (n=7) reportaron diagnóstico positivo de Covid-19; 8,8 % 

(n=45) reportaron tener en ese momento síntomas compatibles con Covid-19 

pero con prueba pendiente o sin acceso a prueba diagnóstica; el 13,3% 

(n=68) reportó ausencia de síntomas compatibles, pero haber estado 

expuesto al virus. Mientras que el 76,5% (n=391) reportó ausencia de 

síntomas y de exposición conocida (Sowers & Galantino, 2021). 

 

En la cohorte de España, el 46,67% (n=7) de los casos positivos presentaron 

clínica leve (Deyà-Martínez et al., 2021). Mientras que en México se reportó 

una serie de casos de 31 pacientes adultos y pediátricos con IDP e infección 

de SARS-Cov2 en un estudio retrospectivo desde marzo 2020 a febrero 

2021. En ese estudio, el 48% (n=15) de los pacientes fueron hospitalizados, 

26% (n=8) requirió cuidados intensivos, y 19% (n=6) fallecieron, de ellos 4 

niños y dos adultos. En la población pediátrica, fallecieron por 

hiperinflamación no controlada (n=3) y por infección no controlada por CMV 

(n=1) (Castano-Jaramillo et al., 2021). Así mismo, en un estudio 

multicéntrico transversal de centros de referencia de IDP y TPH a nivel 

internacional pertenecientes a la IUIS, se reclutó a 121 pacientes con 

diagnóstico de IDP pediátricos y adultos, donde 17,35% (n=21) fueron 

asintomáticos, 54,55% (n=66) casos leves, y 0,83% (n=1) desarrolló 

síndrome inflamatorio multisistémico (MIS-C) (Goudouris et al., 2021).  

 

En un estudio realizado en un hospital de Turquía en 71 pacientes con IDP 

pediátricos y adultos que recibían terapia de reemplazo con IH, se observó 

que 12,7% (n=9) tuvo historia de contacto con un individuo positivo a SARS-

Cov2. Se realizó hisopado a 22 pacientes por historia de contacto o 

sospecha clínica, donde sólo 2 fueron positivos (Cekic et al., 2021). Otro 

estudio en el registro iraní de IDP, 2754 pacientes fueron evaluados 

mensualmente, realizándose pruebas Covid19 en los que presentaban la 

triada de tos, fiebre y disnea. A la fecha del reporte, 19 pacientes 
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presentaron PCR positivo (incidencia de 1:144 vs 1:178 en la población 

general), mientras tanto 15,8% de estos pacientes presentaron historia de 

exposición a un miembro familiar infectado por SARS-Cov2 previo a su 

admisión hospitalaria (Delavari et al., 2021).  

 

Nuestro estudio no reportó ningún fallecido por Covid-19; de forma similar al 

registro israelí que no  reportó ningún desenlace fatal en los 20 pacientes 

con IDP e infección por Sars-CoV2 diagnosticados durante las primeras dos 

olas (Marcus et al., 2020). Sin embargo, en la cohorte del registro iraní, la 

proporción de fallecidos ascendió a 42,1% (n=8) que indicaba un riesgo de 

10 veces de mayor mortalidad en comparación con población general. Los 

casos fatales se describieron en los grupos de inmunodeficiencia celular y 

disregulación inmune (Delavari et al., 2021). Esta cifra es bastante superior a 

otras cohortes. Sin embargo, hay que considerar que sólo se realizó la 

prueba a los casos sintomáticos.  

 

En la cohorte multicéntrica internacional de 121 pacientes de instituciones 

pertenecientes a la IUIS, la tasa de fatalidad fue de 5% (n=6) (Goudouris 

et al., 2021), mientras en otra de 94 pacientes también de tipo multicéntrica 

internacional, fue de 10% (n=9) (Meyts et al., 2021). La revisión de series y 

reportes de casos de 649 pacientes con IDP y Covid-19 reportados a IUIS 

encontró una tasa de fatalidad de 9%; mientras que en la población 

pediátrica era de 10% (n=18), donde el 44,4% (n=8) tenían 

inmunodeficiencia combinada (Bucciol et al., 2021). En general, el desenlace 

de la enfermedad de Covid-19 en pacientes con IDP es leve en la mayoría 

de pacientes, pero la tasa de fatalidad por casos es mayor que en la 

población general (Goudouris et al., 2021).  

 

Con relación a la variable principal del estudio (CVRS), una de las 

limitaciones fue que la evaluación principalmente fue a partir de los 

cuestionarios respondidos por los padres. Mientras que el estudio piloto de 

este estudio nos mostró buena correlación entre los cuestionarios de los 

padres y los pacientes; en la literatura se reportan resultados diversos 

utilizando el Peds-QL. Shah et al, no encontró diferencias entre los puntajes 
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de ambos formularios en un estudio en 68 pacientes con síndrome de 

Wiskott Aldrich y Trombocitopenia ligada al X en el 2019 (Shah et al., 2019). 

En este estudio; sin embargo, la distribución de los cuestionarios 

respondidos fue diferente: 18 respondieron el formato para padres, 21 

respondieron el formato para pacientes, mientras 29 respondieron ambos 

formatos. Por su parte, una cohorte en España de 53 niños tampoco 

encontró diferencias entre los puntajes de padres y niños (Ridao-Manonellas 

et al., 2020). 

 

Sin embargo, en un estudio iraní realizado en 44 niños en 2017, el reporte 

de los pacientes con deficiencia primaria de anticuerpos tenía menores 

valores en el puntaje total (p=0,004), y en los funcionamientos físicos 

(p=0,045), emocional (p=0,004) y escolar (p=0,001) que la población control. 

Mientras que en el reporte de los padres, sólo el puntaje total (p=0,02) y 

escolar (p=0,04) eran estadísticamente diferente de la población control 

(Ataeinia et al., 2017). Por su parte, un estudio en 19 pacientes pediátricos 

de Enfermedad Granulomatosa Crónica (EGC) de la Red italiana para IDP 

(IPINet) no registró ninguna diferencia significativa en los puntajes de los 

pacientes o cuidadores en los que se sometieron TPH y aquellos que fueron 

manejados de forma conservadora. Sin embargo, para los receptores de 

TPH, los padres registraron mejor CVRS en el funcionamiento emocional, 

social,  escolar y total, mientras que los pacientes sólo registraron mayor 

puntaje en el funcionamiento social y escolar (Pulvirenti, Sangerardi, et al., 

2020). Así mismo, en otro estudio en 26 niños de Noruega con deficiencia 

primaria de anticuerpos y que recibían SCIG en domicilio comparados con 

controles sanos y niños con transplante renal o leucemia linfoblástica aguda 

en remisión; los puntajes fueron consistentes entre el informe del niño como 

el de la madre en el grupo con IDP versus el de leucemia en remisión. Así 

mismo, no se observaron diferencias significativas entre los informes de los 

padres y el de los niños en el grupo de IDP (Berg et al., 2021).  

 

En nuestro estudio, todos los puntajes en los pacientes con IDP fueron 

menores a los pacientes con SOB o Asma bronquial de forma significativa, 

es decir, los pacientes con IDP presentaron peor calidad de vida relacionada 
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a salud según el cuestionario PedsQL. Tal como se mostró en la tabla 14; el 

puntaje total del cuestionario de pacientes fue de 79,7 con RIQ 59,7-88; el 

puntaje total del cuestionario de los padres, 64,6 con RIQ 54,1-85; y el 

puntaje total promedio fue de 72,7 con RIQ 57,8-82,2.  

 

Diversos estudios alrededor del mundo han demostrado resultados similares 

independientemente del instrumento utilizado. Estos estudios han sido 

descritos tanto en comparación con controles sanos o población general 

(Abd Hamid et al., 2018; Berg et al., 2021; Cole et al., 2013; Jörgensen et al., 

2014; Kuburovic et al., 2014; Mozaffari et al., 2006; Pulvirenti, Sangerardi, 

et al., 2020; Quinti et al., 2012; Routes et al., 2016; Shah et al., 2019; Titman 

et al., 2014; Zebracki et al., 2004) como en comparación con grupos con otra 

enfermedad crónica como artritis idiopática y diabetes mellitus (Kuburovic 

et al., 2014; Titman et al., 2014; Zebracki et al., 2004). Aunque el estudio de 

CVRS en pacientes italianos con EGC se encontró que, en comparación con 

los niños con enfermedades crónicas, los pacientes con EGC tenían mejor 

puntuación total PEDS-QL que los niños con enfermedad reumática, cáncer 

y diabetes mellitus tipo 1 (83,4±8,7 frente a 71,0±18,5, p=0,0012, 69,7±19,2, 

p=0,0006 y 76,6±14,3, p=0,040, respectivamente). También se vieron menos 

afectados en el aspecto físico (p<0,0012) y dimensiones emocionales 

(p<0,0007) (Pulvirenti, Sangerardi, et al., 2020). Hay que tener presente que 

según una revisión sistemática publicada en 2019, la mayoría de los 

estudios presentan una calidad metodológica baja a moderada (Peshko 

et al., 2019). Con respecto a nuestro grupo control, se ha comparado con 

pacientes con enfermedad pulmonar obstructiva crónica tanto en adultos 

como niños (Routes et al., 2016; Tabolli et al., 2014), así como con asma en 

adultos coreanos (Kim et al., 2021). 

 

 

Nuestro estudio reportó, de forma exploratoria, que todas las dimensiones 

fueron respondidas de forma comparable en los pacientes con IDP y por los 

pacientes con SOB o Asma bronquial, excepto en la dimensión escolar de la 

evaluación de los padres; lo cual sugiere inasistencia al colegio. A nuestro 

conocimiento, esto ha sido poco evaluado en los pacientes con IDP. En otra 
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enfermedad crónica como es la enfermedad renal crónica, se observó 

ausentismo crónico escolar, definida como ausencia mayor de 18 días por 

año) presente en un 17,3% (n=105) en comparación con el 2.7% en la 

cohorte general de niños en Estados Unidos (RR=6,2, IC 95% 4,6-8,4) 

(Richardson et al., 2018). Por su parte, un estudio evaluó la percepción en el 

personal de salud acerca de la CVRS y el impacto de la enfermedad, entre 

otros aspectos, en la neurocognición y asistencia escolar. El personal de 

salud señaló que, en la población pediátrica, en una escala de Likert (0 a 4 

en menor o mayor afectación), percibía una media de 3,04. Mientras que, en 

los puntajes separados, se reportó una media de 2,38 de disminución en la 

memoria; 2,71 en disminución en la atención y concentración; y 3,38 en 

desempeño escolar. Así mismo, el 60% creían que los pacientes con IDP no 

asistían a clases frecuente o casi siempre debido a su enfermedad o 

tratamiento asociado (Michniacki et al., 2019).   

 

El conocimiento de los factores asociados a la CVRS en los pacientes con 

IDP nos permite una ventana de oportunidad de brindar mejor atención. Sin 

embargo, la mejoría de la calidad no sólo viene desde la atención que se 

brinda al paciente, sino también del conocimiento que él puede tener de su 

propia enfermedad. En 27 pacientes adultos con IDP en Alemania, se evaluó 

como un programa de empoderamiento durante un fin de semana podría 

tener algún tipo de impacto en su CVRS con mediciones al inicio y 6 meses 

luego del programa. Este programa consistía en módulos generales como 

construcción de equipo, estrategias de afrontamiento, y transferencia de las 

estrategias aprendidas; y específicos como educación en enfermedades 

crónicas-IDP, competencias para la terapia de largo plazo, y manejo de 

situaciones agudas. Se encontró que la mediana de la escala visual análoga 

para estado de salud presente aumentó significativa de 68 a 76 (p=0,002). El 

componente mental de instrumento SF-36 mejoró significativamente de 36 a 

43 (p=0,042), así como la dimensión de vitalidad (p=0,025). Así mismo, la 

mediana obtenida mediante el instrumento de Life Quality Index (LQI) mostró 

un aumento de 77 a 86 (p=0,008) (Fasshauer et al., 2021).  

 



 
67 

 

 

Se presentan muchos retos en el diagnóstico y tratamiento de las IDP en el 

Perú. En el 2014 se publicaron los 6 principios del cuidado de las 

Inmunodeficiencias primarias (Primary Immunodeficiencies principles of 

care) como el estándar de oro en el cuidado de los pacientes con IDP para el 

acceso a una atención apropiada y adecuada calidad de vida. Estos 

principios son: diagnóstico, tratamiento, cobertura de salud universal, centros 

especializados, organizaciones de pacientes nacionales y registros (Chapel 

et al., 2014). Este año se publicó los resultados, donde sólo siete países de 

Latinoamérica participaron; Perú no registro información (Solís et al., 2022). 

Sin embargo, esta información nos permitiría conocer a qué nivel nuestro 

país está preparado para la atención de pacientes con IDP.  

 

El diagnóstico temprano requiere acceso a pruebas de laboratorio que 

incluyen analítica de rutina, estudios funcionales de dosaje de marcadores o 

enzimas, tipificación de poblaciones celulares, estudios genéticos más 

rápidos como los paneles de genes analizados mediante NGS (next-

generation sequence por sus siglas en inglés) y el despistaje neonatal (NBS) 

mediante TRECs (Newborn Screening por sus siglas en inglés). El acceso 

involucra que sea parte de una cobertura universal de la salud (Meyts et al., 

2020). Estas nuevas tecnologías aún son inaccesibles para la mayoría de 

peruanos. La pandemia del Covid-19 ha aumentado la fragilidad de nuestros 

sistemas de salud, haciendo más vulnerable la atención de las 

enfermedades crónicas como son las IDP. Sin embargo, también ha 

aumentado el interés sobre el riesgo de contraer una Infección; 

desarrollándose investigaciones sobre cómo individuos previamente 

aparentemente sanos desarrollaban enfermedad severa por el Sars-Cov2. 

Esta pregunta es parte del abordaje diagnóstico continuo de los médicos 

involucrados en el cuidado de las IDP durante muchas décadas y puede 

ayudar a mejorar la comprensión de enfermedades del sistema inmunitario, 

como las IDP (Meyts et al., 2020).  

 

En resumen, los factores asociados identificados en este estudio coinciden 

con lo reportado en la literatura excepto el haber recibido trasplante 

hematopoyético, lo cual se puede explicar por el acceso tardío a este 
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procedimiento cuando el paciente presenta mayor comorbilidad y peor 

pronóstico. Las características clínicas de nuestra cohorte deben 

interpretarse con cuidado dado que se incluyó a pacientes con rango de 

edad de 2 a 17 años por los criterios asociados a la administración del Peds-

QL. Sin embargo, a pesar de ello, guarda similitudes con los estudios previos 

descriptivos realizados en el país, en relación a la distribución de la edad y 

sexo, demora diagnóstica, grupo de IDP más frecuente y comorbilidades.  

 

A diferencia de lo que reporta la literatura, la demora diagnóstica, que es uno 

de los factores más importantes en el impacto de la calidad de vida, no 

presentó asociación con mejor o peor CVRS en nuestro estudio. Esto puede 

deberse al número escaso de pacientes por grupo diagnóstico que no 

permiten realizar una valoración adecuada de la tendencia. Asimismo, puede 

atribuirse a la selección de los casos de 2 a 17 años que puede aumentar la 

demora al excluir a los niños menores.  

 
Este estudio tiene diversas limitaciones como ser de tipo transversal, el 

tamaño reducido de la muestra, el uso de un instrumento para medir CVRS 

no específico para IDP y la poca respuesta de los reportes de pacientes a 

diferencia de los reportes de los padres. Ello conlleva limitaciones en el 

análisis estadístico que se han explicado en la discusión. Sin embargo, se 

considera que la información obtenida es valiosa y sirve de base para futuros 

estudios.  Asimismo, esta investigación fue realizada a partir de la segunda 

mitad de la segunda ola hasta antes del inicio de la tercera ola de la 

pandemia de Covid-19 en el Perú. A pesar que nuestro país fue fuertemente 

afectado por la esta enfermedad, como se observa con casi la mitad de 

nuestros pacientes con un contacto familiar, sólo se pudo comprobar 

infección en menos de un cuarto de ellos y ninguno con desenlace fatal. 

Aunque debemos tener en cuenta el limitado acceso a pruebas diagnósticas 

por lo que se incluyeron a los casos positivos mediante prueba molecular, 

serológica y antigénica. 
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CONCLUSIONES 

- Los factores asociados de forma significativa en el impacto de la calidad de 

vida relacionada a salud (CVRS) de los pacientes con IDP (puntaje total) 

fueron el sexo femenino, la edad de 8 a 17 años, presencia de 

comorbilidades, consanguineidad y haber recibido Trasplante 

hematopoyético. 

 

- De acuerdo a la dimensión física de la CVRS, se encontró que los factores 

asociados a peor puntaje fueron el sexo femenino, el grupo de los 

adolescentes, la presencia de comorbilidades, y la consanguineidad. En 

esta dimensión, se identificó como factor asociado a mejor puntaje de 

CVRS, a la categoría de No desnutrido. 

 

- Con respecto a la dimensión emocional de la CVRS, se encontró que los 

factores asociados a peor puntaje fueron el sexo femenino, el grupo de los 

niños de 8 a 12 años, la desnutrición crónica reagudizada, la afectación de 

sistemas, y la consanguineidad. 

 

- En relación con la dimensión social de la CVRS, se encontró que los 

factores asociados a peor puntaje fueron la desnutrición crónica, la 

presencia de comorbilidades, y la afectación de sistemas.  

 

- De acuerdo a la dimensión escolar de la CVRS, se encontró que los 

factores asociados a peor puntaje fueron el sexo femenino, la edad de 5 a 

17 años, con mayor afectación de los adolescentes de 13 a 17 años, y la 

consanguineidad.  
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- En general, los puntajes totales y según dimensiones en los pacientes 

pediátricos con IDP fueron menores que en la población que presentaba 

asma o síndrome de obstrucción bronquial de forma estadísticamente 

significativa.  

 

- Este estudio aporta datos novedosos con relación a datos clínicos como la 

frecuencia de comorbilidades como desnutrición, citopenias, retardo global 

del desarrollo y enfermedad intestinal inflamatoria inespecífica. Así mismo, 

describe que la mayoría de nuestra cohorte recibió inmunoglobulina 

humana, cuya administración no se interrumpió durante la pandemia, 

siendo a su vez, gran parte de nuestros pacientes atendidos de forma 

mixta, es decir, presencial y a distancia.  
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RECOMENDACIONES 

- Orientar con enfoque en los factores identificados asociados para la 

atención brindada en los servicios de Inmunología, con el fin de reducir las 

brechas a la calidad de vida para la población con IDP femenina, para los 

escolares y adolescentes, y la prevención terciaria de las complicaciones 

de las comorbilidades. 

 

- En ese sentido, se debe concientizar a los servicios de Hematología 

pediátrica, Pediatría y Enfermería, para brindar el acceso más temprano al 

Trasplante de Progenitores Hematopoyéticos que requiere el manejo 

multidisciplinario del paciente.  

 

- Implementar estrategias que mejoren la calidad de vida relacionada a salud 

en los pacientes pediátricos con IDP en todas las dimensiones física, 

emocional, social, y escolar, enfocando ello en los factores identificados. 

Estas estrategias puede realizarse a través del mejoramiento del acceso a 

alimentación adecuada, tratamiento remoto o en sus localidades, así como 

en el entrenamiento de los propios pacientes y cuidadores en 

conocimientos y habilidades con respecto a la enfermedad. 

 

- Es importante realizar mediciones periódicas de las características 

demográficas y clínicas de la población peruana con IDP en la población 

pediátrica, así como en la adulta. Ello para orientar los recursos hacia las 

áreas de salud más afectadas. Este es el primer estudio de la evaluación 

de la CVRS en Perú y puede servir de medición base para futuros estudios 

en el área de la Inmunología y enfermedades crónicas en general.  
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- Que se considere el acceso a la inmunoglobulina subcutánea con 

administración en domicilio. Esto podría hacer posible su administración de 

forma más accesible en pacientes fuera de Lima. El Perú es un país con 

sólo dos centros Essalud con servicios de Inmunología clínica. En el 

Ministerio de Salud, sólo lo presentan los hospitales del niño Breña y San 

Borja. Mientras tanto en las Fuerzas Armadas tanto el Hospital Militar y el 

Hospital de Policía cuenta con dicha especialidad. Todos estos hospitales 

ubicados en Lima.  

 

- Realizar estudios de validación de instrumentos específicos para IDP para 

una medición más efectiva de las variables evaluadas. Estos instrumentos 

inclusive nos podrían permitir hacer una evaluación clínica periódica de los 

pacientes para valorar su estado de salud.  
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ANEXOS 

1. Operacionalización de Variables 

Variable Definición Tipo de 
variable  

Escala de 
medición 

Categoría y valores 

Sexo  Características 
fenotípicas de un 
genotipo XX o XY. 
descrito como 
masculino y 
femenino 

Cualitativa, 
independiente 

Nominal  
dicotómica 

0=mujer 1= varón 

Edad  La diferencia entre 
la fecha de 
nacimiento y la 
fecha actual 

Cuantitativa  
continua 
independiente 

Razón Años 

Procedencia Ciudad en la que 
vive habitualmente 
el paciente 

Cualitativa 
independiente 

Nominal 
politómica 

Ciudad y 
departamento 

Estado 
nutricional 

Categorización de 
acuerdo a relación 
peso para la edad, 
peso para la talla, y 
talla para la edad.  

Cualitativa 
independiente 

Ordinal 1= Desnutrición aguda  
2= Desnutrición 
crónica 
3= Desnutrición 
crónica reagudizada 
4= Desnutrición global  
5= no desnutrición  
6= sobrepeso 
7=obesidad 

Comorbilidad
es/ 
antecedentes 

Antecedentes 
personales 
patológicos/comorb
ilidades del 
paciente 

Cualitativa, 
independiente 

Nominal  Asma bronquial, 
Atresia esofágica, 
Bronquiectasias, 
Leucemias, etc. 
Descrito para cada 
uno: 
0=Ausencia 
1=Presencia 

Inicio de 
síntomas de 
Inmunodefici
encia 
primaria 

Momento en el que 
se hace patente 
signos o síntomas 
de la enfermedad. 

Cuantitativa 
independiente 
continua 

Razón  Meses 

Demora 
diagnóstica 
de inmuno-
deficiencia 
primaria 

Tiempo 
transcurrido desde 
el inicio de 
síntomas hasta el 
diagnóstico de IDP 

Cuantitativa 
independiente 
continua 

Razón  Meses 

Afectación Compromiso Cualitativa, Nominal  Sistema tegumentario, 
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por sistemas nosológico a causa 
de la evolución de 
la IDP en los 
sistemas del 
9cuerpo humano 

independiente respiratorio, 
circulatorio 
neurológico, urinario, 
digestivo, endocrino, 
muscular, óseo, 
linfático, reproductor. 
0=Ausencia 
1=Presencia 

Diagnóstico 
clínico de 
IDP 

Diagnóstico clínico 
específico 
registrado en la 
historia clínica 
según clasificación 
en las 10 
categorías del 
IUIS. 

Cualitativa, 
independiente 

Nominal  Linfohisticitosishemofa
gocítica familiar, 
Inmunodeficiencia 
común variable, 
HiperIgM, 
HIpogammaglobuline
mia transitoria infantil, 
etc 

Antece- 
dentes 
familiares de 
IDP 
 

Historia familiar de 
enfermedades 
relacionadas 
(incluye 
fallecimiento) o 
diagnóstico de IDP.  

Cualitativa, 
independiente 

Nominal  
dicotómica 

Sí=0, No=1 

Consangui-
neidad de los 
padres 
 

Descendencia 
entre personas con 
grado de 
parentesco 
consanguíneo.  

Cualitativa, 
independiente 

Nominal  
dicotómica 

Sí=0, No=1 

Infección por 
SARS-COV2 

Resultado de 
la prueba existente 
en cada institución 
hospitalaria. 

Cualitativa 
independiente 

Nominal  Negativo=0, positivo=, 
no 
Confirmado= 2 

Severidad de 
infección por 
SARS-COV2 

Severidad del 
cuadro clínico 
producido por la 
infección por 
SARS-COV2 

Cualitativa 
independiente 

Nominal 
politómica 

Asintomático= 0, 
leve=1, moderado=2, 
severo=3. 

Contacto 
familiar con 
infección por 
SARS-COV2 

Persona infectada 
por SARS-COV2 
dentro de domicilio 
del paciente 

Cualitativa 
independiente 

Nominal 
dicotómica 

Sí=0, No=1 

Atención 
durante 
pandemia  

Tipo de atención 
brindada por el 
servicio de Alergia 
e Inmunología del 
HNERM o el 
HNGAI durante la 
pandemia. 

Cualitativa 
independiente 

Nominal 
politómica 

Ninguna=0, 
Presencial= 1, 
Teleconsulta=2, 
Mixta=3 

Uso de 
Inmunoglo-
bulina 
endovenosa 

Infusión 
endovenosa de 
inmunoglobulina 
endovenosa como 
parte de 

Cualitativa 
independiente 

Nominal 
dicotómica 

Sí=0, No=1 
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tratamiento regular 
de IDP 

Lugar de 
infusión de 
inmunoglo-
bulina 
endovenosa 

Institución donde 
paciente acude 
para infusión de 
inmunoglobulina 
endovenosa 

Cualitativa 
independiente 

Nominal 
politómica 

HNERM=0, HNGAI=1, 
otro hospital=2 

Control del 
asma 

Grado de control 
de asma en el 
paciente control de 
acuerdo al 
tratamiento 
indicado 

Cuantitativa 
discreta 
independiente 

Intervalo Medición de acuerdo a 
test de control de 
asma (Asthma control 
test-ACT)  
- 4-12 años:  
<= 19 puntos: mal 
control de asma 
- > 12 años:  
<= 23 puntos: asma no 
controlada 
20-24 puntos: buen 
control de asma 
25 puntos: control total 
de asma 

Calidad de 
vida 
relacionada a 
salud 

Percepción que un 
individuo tiene de 
su lugar en la 
existencia, en el 
contexto de la 
cultura y del 
sistema de valores 
en los que vive y 
en relación con sus 
objetivos, sus 
expectativas, sus 
normas y sus 
inquietudes en el 
marco de su salud. 

Cuantitativa 
discreta 
dependiente 

Intervalo Medición de acuerdo 
de la encuesta 
validado para español 
peruano PedsQL 
según sus 4 
dimensiones: física, 
social, emocional y 
escolar. 
Escala Likert (0= 
Nunca a 4=Casi 
Siempre) 
Los valores serán 
transformados a la 
inversa. 
0=100, 1=75, 2=50, 
3=25, 4=0. 
Los valores finales 
serán los puntajes 
obtenidos. Se suma el 
puntaje total y se 
divide entre el número 
de preguntas 
respondidas.  
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2. Cuestionario Peds QL 4.0 para Niños Muy Pequeños (Informe 

de los Padres) 

Id #   

Fecha:    

 

PedsQLTM 

Cuestionario Pediátrico 

 sobre la Calidad de Vida 
Versión 4.0 – Español del Perú 

 

INFORME de los PADRES sobre los NIÑOS MUY PEQUEÑOS (2-4 años) 

 

INSTRUCCIONES 

     En la página siguiente hay una lista de cosas que pudieran ser un problema 

     para su hijo(a). Por favor, díganos cuánto problema han sido estas cosas 

     para él o ella durante el mes que ha pasado hasta hoy (UN mes). Por favor, 

     marque con una X el número de su respuesta: 

0 si nunca es un problema  

1 si casi nunca es un problema  

2 si algunas veces es un problema  

3 si con frecuencia es un problema  

4 si casi siempre es un problema  

 

     No hay respuestas correctas o incorrectas. 

     Si Ud. no entiende una pregunta, por favor pida ayuda. 

 

 

 

En EL MES que ha pasado hasta hoy (UN mes), cuánto problema ha 

tenido su hijo(a) con … 
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FUNCIONAMIENTO FÍSICO 

(problemas con…) 

Nunca Casi 

nunca 

Algunas 

veces 

Con 

frecuencia 

Casi 

siempre 

1. Caminar 0 1 2 3 4 

2. Correr 0 1 2 3 4 

3. Participar en juegos activos o 

en ejercicios. 
0 1 2 3 4 

4. Levantar algo pesado 0 1 2 3 4 

5. Bañarse 

 
0 1 2 3 4 

6. Ayudar a recoger sus 

juguetes 
0 1 2 3 4 

7. Tener dolores o molestias 0 1 2 3 4 

8. Tener poca energía 0 1 2 3 4 

 

FUNCIONAMIENTO EMOCIONAL 

(problemas con…) 

Nunca Casi 

nunca 

Algunas 

veces 

Con 

frecuencia 

Casi 

siempre 

1. Sentirse asustado(a) o con 

miedo 

 

0 1 2 3 4 

2. Sentirse triste o decaído(a) 0 1 2 3 4 

3. Sentirse enojado(a) 0 1 2 3 4 

4. Tener dificultades para 

dormir 
0 1 2 3 4 

5. Preocuparse 0 1 2 3 4 

 

FUNCIONAMIENTO SOCIAL 

(problemas con…) 

Nunca Casi 

nunca 

Algunas 

veces 

Con 

frecuencia 

Casi 

siempre 

1. Jugar con otros niños 0 1 2 3 4 

2. Que otros niños no quieran 

jugar con él o ella 

0 1 2 3 4 

3. Que otros niños se burlen de 

él o ella 

0 1 2 3 4 

4. No poder hacer cosas que 

otros niños de su edad pueden 

hacer 

0 1 2 3 4 
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 5. No poder mantenerse al igual 

que otros niños cuando juega 

0 1 2 3 4 

 

 

 

*Por favor, complete esta sección si su niño(a) asiste a la escuela, al nido o a 

la guardería 

FUNCIONAMIENTO 

PREESCOLAR (problemas 

con…) 

Nunca Casi 

nunca 

Algunas 

veces 

Con 

frecuencia 

Casi 

siempre 

1. Hacer las mismas actividades 

preescolares que sus 

compañeros. 

0 1 2 3 4 

2. Faltar a la 

escuela/nido/guardería porque 

no se siente bien. 

0 1 2 3 4 

3. Faltar a la 

escuela/nido/guardería para ir 

donde el doctor o al hospital. 

0 1 2 3 4 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 
PedsQL 4.0 – Parent (2-4)   

PedsQL4-Core-PT-perq.doc 

JUNE 2003    

Copyright © 1998 JW Varni, Ph.D. Todos los derechos reservados 

Prohibida su reproducción sin permiso  

  



 
105 

 

 

3. Cuestionario Peds QL 4.0 de los Niños Pequeños (Informe de 

los Niños) 

 

Id #   

Fecha:    

PedsQLTM 

Cuestionario Pediátrico 

sobre la Calidad de Vida 
Versión 4.0 - Español del Perú 

INFORME de los NIÑOS PEQUEÑOS (5-7años) 

 

Instrucciones para el entrevistador: 

Te voy a hacer unas preguntas acerca de cosas que pueden ser un 

problema para algunos niños. Quisiera saber cuánto problema pudieran ser 

estas cosas para ti. 

Muéstrele al niño(a) las figuras y señale las respuestas mientras las lee. 

Si esto para nada es un problema para ti, señala la carita sonriente. 

Si esto a veces es un problema para ti, señala la carita del medio. 

Si esto es mucho problema para ti, señala la carita enojada. 

Te voy a leer cada pregunta. Señala las figuras para enseñarme cuánto 

problema es esto para ti. Vamos a practicar primero. 

 

 Para 

nada 

A veces Mucho  

Se te hace difícil hacer sonar los dedos ☺   
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Pídale al niño(a) que chasquee los dedos para determinar si la pregunta fue 

contestada correctamente o no. Repita la pregunta si el niño(a) muestra una 

respuesta diferente a su acción.  

Piensa en cómo te ha ido en las últimas semanas. Por favor escucha 

cuidadosamente cada oración y dime cuánto problema es cada cosa para ti. 

Después de leer cada oración, muestre las caritas. Si el niño(a) duda o no 

parece entender cómo responder, lea las opciones de respuesta mientras le 

muestra las caritas. 

Funcionamiento Físico (PROBLEMAS CON…) Para 

nada 

A 

veces  

Mucho 

1. Se te hace dificil caminar 0 2 4 

2. Se te hace difícil correr 0 2 4 

3. Se te hace difícil practicar deportes o hacer 

ejercicios 

0 2 4 

4. Se te hace difícil levantar cosas grandes 0 2 4 

5. Se te hace difícil bañarte en la tina o la ducha 0 2 4 

6. Se te hace difícil hacer cosas en la casa 

(como recoger tus juguetes) 

0 2 4 

7. Tienes dolores o molestias 

(¿Dónde?____________) 

0 2 4 

8. Te sientes demasiado cansado(a) para jugar 
0 2 4 

Recuerda, dime cuánto problema ha sido cada cosa para ti en las últimas 

semanas. 

Funcionamiento Emocional (PROBLEMAS CON…) Para 

nada 

 A 

veces 

Mucho 

1. Te sientes asustado(a) 0 2 4 

2. Te sientes triste 0 2 4 

3. Te sientes molesto(a) 0 2 4 

4. Tienes problemas para dormir 0 2 4 

5. Te preocupas por lo que te vaya a pasar 0 2 4 
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Funcionamiento Social (PROBLEMAS CON…) Para 

nada 

A 

veces  

Mucho 

1. Se te hace difícil llevarte bien con otros niños 0 2 4 

2. Los otros niños te dicen que no quieren jugar 

contigo 
0 2 4 

3. Los otros niños se burlan de ti 0 2 4 

4. Los otros niños pueden hacer cosas que tú 

no puedes hacer 
0 2 4 

5. Se te hace difícil estar igual que los otros 

niños cuando juegas con ellos 
0 2 4 

 

Funcionamiento Escolar (PROBLEMAS CON…) Para 

nada 

 A 

veces 

Mucho 

1. Se te hace difícil poner atención en la 

guardería, el nido o la escuela 
0 2 4 

2. Se te olvidan las cosas 0 2 4 

3. Se te hace difícil mantenerte al día con las 

actividades de la guardería, del nido o la 

escuela 

0 2 4 

4. Faltas a la guardería, al nido o a la escuela 

porque no te sientes bien 
0 2 4 

5. Faltas a la guardería, al nido o a la escuela 

para ir donde el doctor o al hospital 
0 2 4 

Cartilla a mostrar: 

 

 

 

 

 

 

 

 

PedsQL 4.0 – (5-7)   

PedsQL4-Core-YC-perq.doc 

JUNE 2003  

Copyright © 1998 JW Varni, Ph.D. Todos los derechos 

reservados 

Prohibida su reproducción sin permiso  
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4. Cuestionario Peds QL 4.0 de los Niños Pequeños (Informe de 

los Padres) 
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5. Cuestionario Peds QL 4.0 de los Niños (Informe de los Niños) 
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6. Cuestionario Peds QL 4.0 de los Niños (Informe de los Padres) 
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7. Cuestionario Peds QL 4.0 de los Adolescentes (Informe de los 

Adolescentes) 
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8. Cuestionario Peds QL 4.0 de los Adolescentes (Informe de los 

Padres) 
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9. 10 Signos de Alarma para IDP según Jefrey Modell (2016) 
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10. Formato de Consentimiento Informado 

Factores asociados a calidad de vida relacionada a salud en pacientes 

pediátricos con Inmunodeficiencias primarias durante la pandemia del 

COVID-19 en dos hospitales EsSALUD. Lima-Perú. 2020 

Estimado Señor(a). Se invita a Ud. y a su menor hijo(a)/apoderado(a) a 

participar en este trabajo de investigación. Usted debe decidir si desea 

participar o no.  

Sírvase tomarse su tiempo para llegar a una decisión. Lea a continuación y 

consulte con el investigador/encuestador responsable del estudio sobre 

cualquier duda que pueda tener. 

¿Por qué se está realizando el estudio? 

Se ha diseñado este estudio con el objetivo de determinar los factores 

asociados a la calidad de vida relacionada a salud de los pacientes con 

inmunodeficiencias primarias durante la pandemia del COVID-19. 

¿Quiénes deben participar? 

Participarán los/las niños de 2 a 13 años y adolescentes de 14 a 17 años 

con diagnóstico de inmunodeficiencia primaria de acuerdo a la base de datos 

proporcionada por el servicio de Inmunología y Alergia.  

Así mismo, participarán los/las niños de 2 a 13 años y adolescentes de 14 a 

17 años con diagnóstico de síndrome de hiperreactividad bronquial/asma 

bronquial de los servicios de Inmunología y Alergia/Pediatría. 

¿Qué me pedirán que haga? 

El niño y su cuidador (quien asuma como apoderado en el momento de la 

evaluación) deberán llenar esta encuesta siguiendo las instrucciones 

establecidas. En el caso de los niños, el investigador realizará las preguntas. 

En caso, de los adultos, se le entregará la encuesta para su llenado. Puede 

realizar consultar al encuestador en cualquier momento si lo considera 

necesario.  

¿Qué beneficio puedo esperar? 

El presente estudio beneficiará a los pacientes con diagnóstico de IDP ya 

que permitirá conocer su calidad de vida y su relación con demora 

diagnóstica, además de otras variables como edad, sexo, procedencia, 

antecedentes familiares y enfermedades coexistentes.  
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¿La información que será recolectada será confidencial? 

Sí, se le identificará utilizando el número de su ficha. 

¿Puedo rehusarme a participar del estudio? 

Su participación en el estudio es voluntaria. Usted puede no participar del 

mismo sin que le produzca ningún perjuicio por ello. 

¿Qué hacer si tengo preguntas sobre el estudio? 

Si usted tuviera preguntas sobre el estudio y desea más información sobre 

este, puede comunicarse con Liz Veramendi Espinoza al teléfono 965-375-

543 o al correo eliana.veramendi@gmail.com . 

 

Declaración y firmas:  

 

He leído el documento, y declaro haber recibido una explicación satisfactoria sobre los 

objetivos, procedimientos y finalidad del estudio. Se han respondido todas mis dudas y 

preguntas. Comprendo que mi decisión de participar es voluntaria y conozco mi derecho a 

retirar mi consentimiento cuando lo desee, sin que esto perjudique mi atención en EsSalud y 

con la única obligación de informar mi decisión al médico responsable del estudio. 

 

   

Nombre del participante Firma Fecha (dd/mm/aaaa) 

   

Nombre del testigo o representante 

legal 

Firma Fecha (dd/mm/aaaa) 

   

Nombre del Investigador Firma Fecha (dd/mm/aaaa) 

 

Nota: La firma del testigo o representante legal es obligatoria cuando el paciente tiene 

alguna discapacidad que le impida firmar o imprimir su huella o en el caso de no saber leer y 

escribir. 

 

Se incluye la información de los dos Comités de Ética que autorizan este estudio 

por cualquier pregunta sobre sus derechos como participante de la investigación.   
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- Comité Institucional de Ética en Investigación del Hospital Nacional 

Edgardo Rebagliati Martins 

Presidente: Dr. Julio César Alfaro Mantilla 

Teléfono: 2654901 anexo 3080 

Correo electrónico: cei.rebagliati@gmail.com 

  

- Comité de Ética en Investigación Específico para COVID-19 

Presidente: Dr. Jorge García Mostajo 

Teléfono: 2656000 anexo 1955 

Correo electrónico: etica.ietsi@gmail.com 

 

mailto:cei.rebagliati@gmail.com
mailto:etica.ietsi@gmail.com
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11. Modelo de Asentimiento Informado 

 

 

 

 

Hola, mi nombre es Liz Veramendi Espinoza, soy médico residente del 

Hospital Nacional Edgardo RebagliatiMartins (HNERM). Estoy realizando un 

estudio para conocer acerca de los factores asociados a Calidad de vida de 

los pacientes con Inmunodeficiencias primarias y para ello quiero pedirte que 

me apoyes.   

Tu participación en el estudio consistiría en responder un cuestionario de 23 

preguntas acerca de qué cosas pueden ser problemas para ti.  

Tu participación en el estudio es voluntaria, es decir, aun cuando tus papá o 

mamá hayan dicho que puedes participar, si tú no quieres hacerlo puedes 

decir que no. Es tu decisión si participas o no en el estudio. También es 

importante que sepas que si en un momento dado ya no quieres continuar 

en el estudio, no habrá ningún problema, o si no quieres responder a alguna 

pregunta en particular, tampoco habrá problema.  

Esta información será confidencial. Esto quiere decir que no diremos a nadie 

tus respuestas (o resultados de mediciones), sólo lo sabrán las personas 

que forman parte del equipo de este estudio. Esta encuesta no tiene nota de 

aprobado o desaprobado. Simplemente es marcar lo que más se adecue a ti.  

 

Si aceptas participar, te pido que por favor pongas una (X) en el cuadrito de 

abajo que dice “Sí quiero participar” y escribe tu nombre.  

Si no quieres participar, no pongas ninguna (X), ni escribas tu nombre. 

         Sí quiero participar 

Nombre: __________________________________________ 

 

Nombre y firma de la persona que obtiene el asentimiento:  

____________________________________________________________ 

 

Fecha:  _______ de ______________ de ____. 

Factores asociados a calidad de vida relacionada a salud en pacientes 
pediátricos con Inmunodeficiencias primarias durante la pandemia del 

COVID-19 en dos hospitales EsSALUD. Lima-Perú. 2020 
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11. Ficha de Recolección de Datos (aparte de Cuestionario de 

CVRS) 

Id: 

Fecha: 

Sexo:   Edad: 

Peso:  Talla:   

 

● Diagnóstico clínico de IDP: 

● Fecha de inicio de síntomas: 

● Fecha de diagnóstico de IDP: 

● Antecedentes familiares de IDP: Sí ____  No _____ 

● Consanguineidad de los padres: Sí ____  No _____ 

● Comorbilidades: 

Detallar:  

● Afectación de IDP por sistemas: 

Detallar:  

● Infección por SARS-Cov2: Sí ____  No _____    

● Severidad de cuadro de infección por SARS-Cov2: Leve / Moderado / Severo 

● Contacto intradomiciliario con infección por SARS-Cov2: 

● Tipo de atención durante pandemia: 

Detallar: 

● Uso de inmunoglobulina endovenosa: Sí ____  No _____ 

● Lugar de administración de inmunoglobulina endovenosa: 
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13. ACT Pediátrico (4-12 Años) 

Siglas en inglés para Test del Control del Asma. Menor puntuación de ≤19 indica un 

mal control de asma (23). 
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14. ACT Adultos (Mayores De 12 Años) 
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15. Permiso del Comité de Ética del IETSI
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16. Matriz de Consistencia 

FORMULA-
CIÓN 

OBJETIVOS HIPÓTESIS VARIABLE METODOLOGÍA 

¿Cuáles son 
los factores 
asociados a 
la calidad de 
vida 
relacionada 
en salud en 
los pacientes 
pediátricos 
con 
Inmunodefici
encias 
primarias 
(IDP) en dos 
hospitales 
de EsSalud 
en Lima-
Perú durante 
la pandemia 
de la 
COVID-19?  

GENERAL 
Determinar los 
factores asociados 
a la calidad de vida 
relacionada a salud 
de los niños con 
inmunodeficiencias 
primarias atendidos 
durante la 
pandemia de la 
COVID-19 en dos 
hospitales de 
EsSalud. 
 
ESPECÍFICOS 
-Identificar los 
factores asociados 
a la calidad de vida 
relacionada a salud 
en los pacientes 
pediátricos con 
Inmunodeficiencias 
primarias en dos 
hospitales de 
EsSalud en Lima-
Perú durante la 
pandemia de la 
COVID-19. 
 
-Determinar las 
características 
clínicas en los 
pacientes 
pediátricos con 
Inmunodeficiencias 
primarias en dos 
hospitales de 
EsSalud en Lima-
Perú durante la 
pandemia de la 
COVID-19. 
 
-Identificar la CVRS 
según dimensiones 
en los pacientes 
pediátricos con 
Inmunodeficiencias 
primarias en dos 
hospitales de 
EsSalud en Lima-
Perú durante la 
pandemia de la 
COVID-19. 
 
-Determinar la 
calidad de vida 

HIPÓTESIS 
GENERAL 
Las variables 
evaluadas en 
este estudio 
están 
asociadas a la 
calidad de vida 
relacionada a 
salud de los 
pacientes 
pediátricos 
con inmunode-
ficiencias 
primarias 
durante la 
pandemia de 
la COVID-19 
atendidos en 
dos hospitales 
de EsSalud. 
Lima-Perú. 
2021. 
 
HIPÓTESIS 
ESPECÍFICA 
Este estudio 
no presenta 
hipótesis 
específica ya 
que los 
objetivos 
específicos 
son 
descriptivos.   

VARIABLE 
DEPENDIENTE 
Calidad de vida 
relacionada a 
salud. 
 
VARIABLE 
INDEPENDIEN-
TE–FACTORES 
ASOCIADOS 
 
Características 
clínicas en 
pacientes con 
IDP:  
  
•Edad 
•Sexo 
•Procedencia 
•Estado 
nutricional 
•Diagnóstico 
clínico de IDP 
•Edad al inicio 
de síntomas.  
•Demora 
diagnóstica de 
IDP 
•Afectación por 
sistemas. 
•Comorbilidades 
•Antecedentes 
familiares 
•Consanguineid
ad de los padres 
•Infección por 
SARS-COV2 
•Severidad de 
infección por 
SARS-COV2 
•Contacto 
familiar con 
infección por 
SARS-COV2 
•Tipo de 
atención 
durante 
pandemia  
•Uso de 
Inmunoglobulina 
endovenosa 
(IVIG) 
•Lugar de 
infusión de IVIG 
  
Características 

TIPO Y DISEÑO DE 
INVESTIGACIÓN  
Observacional, 
analítico, transversal. 
 
POBLACIÓN DE 
ESTUDIO  
 
Pacientes con IDP 
que reciben 
tratamiento en el 
HNERM y el HNGAI 
de la edad de 2 a 17 
años. No se realizó 
muestreo porque la 
población es 
pequeña (73 
pacientes) y 
accesible. 
 
Población para 
comparar CVRS: Se 
incluyó pacientes 
con asma bronquial 
porque es una 
enfermedad crónica 
prevalente en la 
edad pediátrica que 
afecta la calidad de 
vida relacionada a 
salud de los 
pacientes 
pediátricos. El 
diagnóstico de asma 
bronquial se reserva 
a niños mayores de 
4 años, por lo que se 
incluirá a la 
población de 2 a 4 
años que presente 
síndrome de 
obstrucción 
bronquial.  
Se incluirá 
evaluación de control 
de síntomas de los 
controles (escala 
ACT), pero no será 
criterio de exclusión 
(ver anexos).  
Teniendo en cuenta 
que la encuesta 
Peds-QL mide la 
CVRS mediante un 
reporte del paciente 
pediátrico y de su 
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relacionada a salud 
según la dimensión 
emocional en los 
pacientes 
pediátricos con 
Inmunodeficiencias 
primarias en dos 
hospitales de 
EsSalud en Lima-
Perú durante la 
pandemia de la 
COVID-19. 
 
-Determinar la 
calidad de vida 
relacionada a salud 
según la dimensión 
social en los 
pacientes 
pediátricos con 
Inmunodeficiencias 
primarias en dos 
hospitales de 
EsSalud en Lima-
Perú durante la 
pandemia de la 
COVID-19. 
 
-Determinar la 
calidad de vida 
relacionada a salud 
según la dimensión 
física en los 
pacientes 
pediátricos con 
Inmunodeficiencias 
primarias en dos 
hospitales de 
EsSalud en Lima-
Perú durante la 
pandemia de la 
COVID-19. 
 
-Determinar la 
calidad de vida 
relacionada a salud 
según la dimensión 
escolar en los 
pacientes 
pediátricos con 
Inmunodeficiencias 
primarias en dos 
hospitales de 
EsSalud en Lima-
Perú durante la 
pandemia de la 
COVID-19. 

clínicas en 
pacientes con 
Asma:  
 
•Edad 
•Sexo 
•Estado 
nutricional 
•Severidad de 
asma 

cuidador. Es decir, 
las mediciones de la 
CVRS irán 
acompañadas del 
reporte del cuidador; 
sin embargo, esto no 
lo constituye como 
parte de la población 
en estudio. 
 
TAMAÑO DE LA 
POBLACIÓN  
En el rango de 2 a 
17 años, en el 
HNERM se cuenta 
con 59 pacientes, en 
el HNGAI son 14 
pacientes. 
 
SELECCIÓN DE 
MUESTRA  
No se realizará 
muestra para la 
población de 
pacientes con IDP. 
Se trabajará con 
toda la población 
registrada en los dos 
hospitales 
participantes. Para la 
población de 
pacientes con SOB o 
Asma bronquial será 
el doble del número 
de los incluidos 
como pacientes de 
IDP. 


