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Resumen

Antecedentes/Objetivos: La epidermdlisis bullosa (EB) es una enfermedad rara hereditaria con un elevado
impacto en la calidad de vida relacionada con lasalud (CVRS). El objetivo de este estudio fue identificar los
cuestionarios de CV RS especificos para EB y evaluar sus propiedades de medicion establecidos por
COnsensus-based Standards for the selection of health Measurement INstruments (COSMIN) para PROM.

Métodos: Se realiz6 unarevision sistemética (RS), en base a protocolo previo publicado
(https://osf.io/lvrm87). Ademés, se buscaron las referencias de |os articul os seleccionados. Latabla de
extraccion se adapto alas variables halladas en los articulos y se describieron algunas caracteristicas. Para
cumplir la metodologia planteada por COSMIN en lospasos 5y 6 dela RS, se revisaron exhaustivamente los
estudiosy PROM aincluir, ademés de los criterios formativo y reflexivo delos CVRS.

Resultados: Seidentificaron un total de 119 articulos: (PubMed: 18, Web of Science: 47 y EMBASE: 54).
Después de larevision y seleccidn de articulos, 22 de ellos reunieron los criterios preestablecidos en laRS.
No se encontraron articul os adicionales en la busgueda de citas. El 40,9% de los estudios fueron realizados
en el ambito clinico, y €l 13,6% a partir de registros de pacientes. El 68,2% de |as publicaciones se realizo
entre 2019-2025. Se incluyen en la valoracion de riesgo de sesgo |os siguientes instrumentos: Quality of Life
Evauation in EB (QoLEB); Instrument for Scoring Clinical Outcome of Research for EB paciente (iscorEB-
p) y € Infant and Toddlers Dermatology Quality of Life (InToDermQoL-EB). El QoLEB destaca por su
mejor calidad (validez de contenido). Todos ellos fueron considerados dentro del model o formativo.

Conclusiones/Recomendaciones: Se dispone de evidencia de la utilidad de los criterios COSMIN para
evaluar lacalidad y limitaciones de los instrumentos de CVRS en EB y orientar su aplicacion tanto en la
investigacion como en el arealaclinicay Salud Publica. Esimportante priorizar aquellos con validez de
contenido y calidad metodol 6gica apoyados por la evidencia, promoviendo estudios de validacion mas
robustos y rigurosos, especialmente en el contexto de las enfermedades raras.
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