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RESUMEN: Antecedentes. El principal objetivo de este trabajo ha sido evaluar la ca-
lidad de vida en nifios y jévenes con enfermedades raras y discapacidad intelectual, asi
como conocer la incidencia de determinadas variables (i. e., género, edad, nivel de disca-
pacidad intelectual, tipo de escolarizacién, tipo de enfermedad y comunidad auténoma)
en la variable criterio. Método. Para ello se ha utilizado la Escala KidsLife, elaborada
segun el modelo de ocho dimensiones de calidad de vida de Schalock y Verdugo. La
muestra estuvo formada por 103 participantes con enfermedades raras y discapacidad
intelectual, con edades comprendidas entre 3 y 21 afios, que recibian apoyos en alguna
organizacién proveedora de servicios educativos, sociales o sanitarios. Resultados. Las
puntuaciones mds altas se corresponden con la dimensidn bienestar fisico, mientras que
la dimensi6n inclusién social es la que obtiene puntuaciones més bajas. El nivel de disca-
pacidad intelectual y el de necesidades de apoyo dieron lugar a diferencias significativas
en la puntuacién total de la escala. El anilisis de cada una de las dimensiones muestra
diferencias segun el género, nivel de discapacidad intelectual y tipo de escolarizacién.
Conclusion. Los resultados abogan por el disefio de practicas que permitan la mejora de
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resultados personales de este colectivo en lo relativo a su autodeterminacion, inclusién y
relaciones interpersonales, principalmente.

PALABRAS CLAVE: enfermedades raras; discapacidad intelectual; calidad de vida; evaluacion.

ABSTRACT: Antecedents. The main objective of this study was to evaluate the quality
of life in children and young people with rare diseases and intellectual disability, as well
as to determine the incidence of certain predictors (i. e., gender, age, level of intellectual
disability, type of school, type of illness and autonomous community) in the criterion
variable. Method. The KidsLife Scale was applied, a questionnaire based on the eight
domain model of quality of life by Schalock and Verdugo. The sample comprised 103
participants with rare diseases and intellectual disability, aged between 3 and 21, who
received supports in any organization providing educational, social, or health services.
Results. The best scores were found in physical wellbeing, while the lowest were in so-
cial inclusion. The level of intellectual disability and support needs resulted in significant
differences for the total score of the scale. Analyses by domains showed differences by
gender, intellectual disability level, and type of schooling. Conclusions. The results argue
for designing practices aimed to improve quality of life-related personal outcomes with
regard to self-determination, inclusion, and interpersonal relationships.

KEYWORDs: rare diseases; intellectual disability; quality of life; assessment.

Introduccién

N NUESTRO PAIS, EL TOTAL DE PERSONAS CON DISCAPACIDAD, segin datos de la
Encuesta de Discapacidad, Autonomia personal y situaciones de Dependencia
(EDAD; Instituto Nacional de Estadistica, 2008), se sitda alrededor del 8.5%

de la poblacion, ascendiendo a 600 millones de personas cuando nos referimos a po-
blacién mundial. Conforme a dicha encuesta, en Espafia existen 60.400 nifios y nifias
con limitaciones, con edades comprendidas entre 0 y 5 afios, de los que el 60.3% son
nifios y el 39.7% nifias; y 78.300 nifios y nifias con algun tipo de discapacidad entre 6
y 15 afios, de los que el 64.6% son nifios y el 35.4% nifias. Para los nifios y las nifias con
edades comprendidas entre 16 y 18 afios no existen datos desglosados (Unicef, 2013a).
Cuando nos referimos al colectivo de personas afectadas por enfermedades raras
(ER) las cifras de prevalencia son mds bajas, aun asi en Espafia se estima que pue-
den afectar a tres millones de personas (Federacion Espaiiola de Enfermedades Raras,
FEDER, 2015). Como cabe imaginar, hay ER que afectan a un reducido niimero
de personas en el mundo, pero que de manera conjunta aquejan a mas de 30 millo-
nes de ciudadanos de la Unién Europea (European Union Committee of Experts on
Rare Diseases, 2014) y a un nimero similar en EE. UU. y América Latina. Por ello,
diversos autores (Lopez et al., 2012; Puente-Ferreras, Barahona-Gomariz y Ferndn-
dez-Lozano, 2011) consideran que las ER representan un problema de salud publica.
La mayoria de ellas son desconocidas para la poblacién, ya que afectan a menos de
5 de cada 10.000 personas. Ademds, algunas son frecuentes en una parte del mundo,
pero infrecuentes en otros lugares. Sin embargo, la Organizacién Mundial de la Salud
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(OMS) reconoce mas de 7.000 enfermedades denominadas raras, que afectan al 7% de
la poblacién mundial en sus capacidades fisicas, habilidades mentales y en sus destre-
zas sensoriales y de comportamiento (FEDER, 2015).

En términos generales, se entiende que las ER son en su mayoria enfermedades
crénicas que producen una elevada mortalidad y morbilidad prematura, ademds de
un alto grado de discapacidad y, por lo tanto, un gran deterioro de la calidad de vida
(CV) de los afectados debido al aislamiento, invisibilidad e impotencia (Caputo, 2014;
Lépez et al., 2012; Sprangers et al., 2000). En este sentido, la red epidemioldgica de
investigacion en enfermedades raras incorpord a la definicién la presencia de al menos
una de las siguientes caracteristicas: escaso conocimiento etioldgico, cronicidad, falta
de tratamiento curativo o de baja accesibilidad, importante carga de la enfermedad o
limitacién de la calidad de vida (Puente-Ferreras et al., 2011).

Desde esta perspectiva es importante sefialar las diferencias existentes entre con-
ceptos que, en ocasiones, pueden conducir a error si no se utilizan de forma adecuada.
No son pocas las ocasiones en que el término “enfermedad olvidada” se utiliza como
sinénimo de ER, cuando en realidad una enfermedad olvidada es aquella que estd
desdefiada por la industria farmacéutica ya que no es una prioridad de salud publica
(p. e., enfermedades infecciosas frecuentes en paises subdesarrollados, pero poco fre-
cuentes en nuestro medio). Las enfermedades olvidadas no son, por tanto, ER. Del
mismo modo que las “enfermedades huérfanas” incluyen tanto a las ER y a las enfer-
medades olvidadas. Se denominan asi por estar huérfanas de atencidn por parte de la
investigacion y de interés del mercado y politicas de salud publica (Puente-Ferreras et
al., 2011). Por dltimo, cabe destacar la diferencia que existe entre ER y enfermedades
crénicas. Aunque ambas pueden ser de origen genético, tener un curso crénico y de-
generativo, con consecuencias negativas a nivel socioeconémico, la diferencia radica
en el conocimiento médico y la identidad, que en el caso de las ER suele ser més tardio
y conllevar una mayor dificultad diagndstica en comparacién con las enfermedades
crénicas (Picci et al., 2015). En muchos casos no se conoce exactamente cudl es la cau-
sa de la enfermedad. En otros puede deberse a mutaciones de un tinico gen (80% de
los casos), factores medioambientales (dieta, tabaco, exposicién a agentes quimicos)
o agentes infecciosos. En la mayoria de los casos los sintomas de las ER aparecen al
nacer o durante la infancia, aunque existen ocasiones en las que los sintomas se hacen
visibles en la etapa adulta.

Como se ha mencionado anteriormente, la problemdtica asociada a las ER es va-
riada. En primer lugar, uno de los problemas de las familias es obtener un diagndstico,
que en ocasiones puede ser precoz si los sintomas son evidentes, pero que por norma
general suele ser tardio debido a la falta de especificidad clinica, su comienzo insidioso
y la afectacién multisistémica que desorienta al clinico.

En segundo lugar, otro problema al que se enfrentan las familias de nifios con ER
es la falta de informacidn sobre la enfermedad, asi como la insuficiente coordinacién
entre los diferentes profesionales y niveles asmtenaales implicados en la atencién de
sus hijos (Gaite, Garcia Fuentes, Gonzélez Lamuifio y Alvarez, 2008).

En tercer lugar, la disponibilidad de tratamiento fue uno de los elementos que ge-
nerd el movimiento asociativo relacionado con las ER ya que, en términos generales,
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las opciones terapéuticas son escasas y poco eficaces. Todo ello conduce a los deno-
minados “medicamentos huérfanos”, que son aquellos medicamentos que, aun siendo
de elevado interés terapéutico, no estin disponibles debido a que no se comercializan
0 no estan indicados para el problema especifico de salud. Segtin Puente-Ferreras et
al. (2011), este aspecto se relaciona directamente con la industria farmacéutica, ya que
antes de invertir en I+D para un producto debe calcular si se recuperard la inversién
con las ventas.

Por tltimo, dado que las ER no afectan sélo a la persona que padece la enfer-
medad, sino también a sus familiares, se producen numerosas dificultades asociadas,
como puede ser la carga econémica a afrontar que puede llegar a ser elevada, asi como
la dificultad de al menos uno de los padres para seguir manteniendo su empleo debi-
do a la demanda de atencién continuada. De este modo, los padres de nifios con ER
suelen ver reducida su CV y bienestar, lo que a su vez también puede repercutir en el
cuidado de sus hijos (Johansen, Dammann, Andresen y Fagerland, 2013).

En términos generales, a pesar de que las ER constituyen un grupo muy hetero-
géneo, colocan a los pacientes y sus familias ante un amplio abanico de necesidades:
incertidumbre en cuanto al diagnéstico, disponibilidad de tratamientos efectivos, ad-
ministracién de las medicaciones prescritas, alteraciones en su conducta social y la-
boral, impacto emocional de los sintomas a afrontar, discapacidad y riesgo de muerte
anticipada (Gaite ez al., 2008). Tal es asi, que durante las dos dltimas décadas los in-
vestigadores han destacado la necesidad de evaluar la CV de los nifios y nifias con ER,
con el objetivo de determinar el impacto que estas enfermedades y los tratamientos
tienen sobre sus vidas (Caliandro et al., 2007). Vivir con enfermedades y discapacidad
puede afectar a la vida diaria en muchos aspectos. Algunas personas con discapaci-
dad requieren atencién médica continuada y necesitan adaptaciones individuales y espe-
cificas en multiples dreas. Ademds, en el caso de los nifios, implica una reduccién de las
relaciones, debido a las dificultades que pueden tener para relacionarse con sus iguales,
asi como una disminucién de las actividades en las que pueden participar, lo que merma
significativamente su CV (Johansen ez al., 2013). Cuando a la presencia de una ER se
afiade la comorbilidad con discapacidad intelectual (DI), la independencia funcional
se encuentra limitada y las habilidades para la vida diaria se ven disminuidas en compa-
racién con sus pares sin discapacidad (Bendixen, Senesac, Lott y Vanderborne, 2012).

Todo lo anterior pone de relieve la importancia de la evaluacién e intervencién en
lo relativo a la CV en las personas con discapacidades multiples, severas y profundas,
cuyo estudio ain constituye un reto por abordar (Gémez et al., 2014). No obstante,
gracias a los avances en la operacionalizacién del constructo en los colectivos con ma-
yores niveles de funcionamiento, podemos operativizar el constructo en las personas
que necesitan mayor intensidad y calidad de apoyos. De este modo, la evaluacién de la
CV se esta convirtiendo en una forma interesante y novedosa de obtener informacién
acerca de la experiencia de la enfermedad, la eficacia de los tratamientos y de la nece-
sidad de cuidados y apoyos intensos, generalizados y complejos (Gémez et al., 2016a;
Mura, Krishna, Pisano, Licci y Carta, 2012).

El término CV es un concepto evolucionado en los tltimos afios desde una nocién
sensibilizadora hasta convertirse en un agente de cambio que guia las pricticas de

© Ediciones Universidad de Salamanca / CC BY-NC-ND
Siglo Cero, vol. 47 (3), n.° 259, 2016, julio-septiembre, pp. 7-27

-10 -



ENFERMEDADES RARAS Y DISCAPACIDAD INTELECTUAL: EVALUACION DE LA CALIDAD
DE VIDA DE NINOS Y JOVENES
ERICA GONZALEZ MARTIN, LAURA E. GOMEZ SANCHEZ Y M. ANGELES ALCEDO RODRIGUEZ

profesionales y servicios preocupados por las personas en riesgo de exclusién social
(G6mez, Verdugo, Arias y Navas, 2010a). Antes de los afios 60, sélo existian conceptos
relacionados con la CV que hoy consideramos lejanos por basarse tinicamente en
medidas objetivas y normativas (p. e., “renta per cipita”, “nivel de vida”). Desde ese
momento, el concepto fue experimentando una evolucién que implicé, a su vez, in-
troducir la perspectiva de satisfaccién con la vida, bienestar y los sentimientos de
felicidad, de forma que se orientaba més hacia una perspectiva centrada en la persona.
Después, durante los afios 80, se produjeron numerosos avances en este campo, en
gran medida por el auge de los movimientos en defensa de los derechos humanos y el
creciente interés reflejado en la legislacién por promover la calidad. Posteriormente,
ya en la década de los 90, el trabajo se centr6 principalmente en la especificacién, me-
dicién e integracion del constructo de CV en las pricticas profesionales.

Esencialmente, es el cardcter dindmico del constructo el que hace que su concep-
tualizacién sea un reto dificil, ya que no existe una definicién undnime de CV, sino
mds de un centenar de definiciones y de un millar de instrumentos de evaluacién
(Alcedo, Aguado, Arias, Gonzdlez y Rozada, 2008; Gémez, Verdugo y Arias, 2010b).
Actualmente, y dado que el objetivo por conseguir una deﬁn1c1on ampliamente con-
sensuada que sea aceptada por todos s1gue siendo un reto atin no logrado, la comu-
nidad cientifica ha optado por la creacién de un marco conceptual que unifique las
dimensiones y los indicadores de una vida de calidad. De esta forma, surgen los mo-
delos operativos, cuyo objetivo es facilitar la comprensién de la CV mediante la iden-
tificacién de factores centrales o dimensiones de CV (G6émez, 2010).

En este sentido, son varios los modelos que han tratado de operativizar el cons-
tructo de CV. En primer lugar, el modelo comprehensivo de CV de Cummins, que
aporta una definicién operativa para evaluar este constructo desde una perspectiva
objetiva y subjetiva a través de siete dimensiones relevantes: (a) bienestar material; (b)
salud; (c) productividad; (d) intimidad; (e) seguridad; (f) presencia en la comunidad; y
(g) bienestar emocional. Estas dimensiones se consideran aplicables a todas las perso-
nas, tengan o no discapacidad. Cummins (2000) propone que estas variables objetivas
y subjetivas sean ponderadas en funcién de la importancia o valor que la persona
otorga a cada dimensién, de tal modo que, aunque los factores contextuales ejerzan
presion sobre el componente afectivo y cognitivo de la persona, la valoracién sub]e—
tiva se mantendrd estable gracias a un proceso de homeostasis, que sélo se modificard
si existe un acontecimiento contextual suficientemente aversivo.

En segundo lugar, el modelo propuesto por Felce y Perry (1995) trata de integrar
la descripcion objetiva de las condiciones de vida y la evaluacion subjetiva de la satis-
faccién con la Vlda, con una tercera dimensidn: las aspiraciones personales (“impor-
tancia”). Para ello, proponen un modelo con cinco dimensiones (a) bienestar fisico;
(b) bienestar material; (c) bienestar social; (d) desarrollo y actividad; y (e) bienestar
emocional. La relacién entre las tres variables y las influencias externas (economia,
variables politicas y sociales) son las que determinan la CV de una persona.

En tercer lugar el modelo de Petry, Maesy Viaskamp (2005) consiste en una adap-
tacién del anterior modelo de Felce y Perry a personas con DI profunda y mltiple.
Los resultados de su investigacion pusieron de manifiesto que los indicadores de las
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dimensiones bisicas diferfan de las de otros colectivos, ya que emergian indicadores
que no aparecian en el modelo original y que, sin embargo, eran importantes para las
personas con discapacidades multiples y profundas debido a su limitacién y depen-
dencia en esas dreas. Ademds, aunque el contenido de las dimensiones de CV era el
mismo para las personas con discapacidades leves que para aquellas con discapacida-
des profundas y multiples, estas tltimas no podian alcanzarlo sin otros apoyos.

Por tltimo, el modelo propuesto por Schalock y Verdugo (2002/2003, 2007) de-
fine la CV como un estado de bienestar personal que: (a) es multidimensional; (b)
tiene propiedades universales y propiedades ligadas a la cultura; (c) tiene compo-
nentes objetivos y subjetivos; y (d) estd influenciado por caracteristicas personales
y factores ambientales. En este sentido, los autores defienden que este constructo
hace referencia al grado en que las personas tienen experiencias vitales que valoran;
refleja las dimensiones que contribuyen a una vida interconectada; tiene en cuenta
el contexto fisico, social y cultural que es importante para las personas, e incluye
experiencias humanas comunes y experiencias vitales dinicas (Schalock, Verdugo y
Goémez, 2011).

Ante esta pluralidad de modelos, y dado que la evaluacién de la CV requiere estar
sustentada en un marco tedrico que defina bien el constructo a medir y las conductas
observables ligadas al mismo mediante definiciones operativas (Gémez et al., 2010a),
en este trabajo adoptamos el modelo de CV de ocho dimensiones de Schalock y Ver-
dugo (2002/2003). Este modelo, ademds de ser el mds utilizado en el contexto espaiiol
por los proveedores de servicios sociales y educativos, es uno de los mds citados en
la literatura especializada y de los que cuentan con mayores evidencias empiricas de
validez (Gémez, Verdugo, Arias y Arias, 2011; Wang, Schalock, Verdugo y Jenaro,
2010). Asimismo, refleja los objetivos de integracion en los programas de atencidn;
ofrece una visién de las personas con discapacidad en términos de autodeterminacion,
capacitacion e igualdad; hace hincapié en los productos y los resultados, y coincide
con las expectativas de los receptores de los servicios, quienes deseaban que influye-
ran significativa y positivamente en su bienestar. De este modo, el modelo facilita la
mejora del bienestar de las personas en sus contextos culturales y retne los criterios
que un modelo tedrico 1til debe cumplir, proporciona una perspectiva amplia frente
a otros que se centran en aspectos concretos de la persona y proporciona indicaciones
sobre su utilidad y aplicacién para evaluar y mejorar los resultados personales relacio-
nados con la CV (Gémez et al., 2010b).

El modelo se operativiza en torno a ocho dimensiones, sus correspondientes in-
dicadores centrales y resultados personales. Las dimensiones de CV propuestas son:
(a) bienestar emocional, (b) relaciones interpersonales, (c) bienestar material, (d) de-
sarrollo personal, (e) bienestar fisico, (f) autodeterminacién, (g) inclusién social y
(h) derechos. Estas dimensiones se entienden como factores que determinan el bien-
estar personal y se concretan a través de una serie de indicadores centrales, es decir,
percepciones, conductas o condiciones especificas de las dimensiones que reflejan el
bienestar de una persona (Schalock y Verdugo, 2002/2003: 34). Del mismo modo, los
resultados personales reflejan la evaluacion de la situacién personal o de las aspira-
ciones de la persona. Asimismo, estos resultados personales son medidas importantes
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en dreas como la educacién, cuidado de la salud y servicios sociales que sirven no sélo
para mejorar el bienestar de la persona, sino también para determinar la efectividad
de los programas de intervencién (Verdugo, Gémez, Arias, Navas y Schalock, 2014).

En lo que se refiere a la estructura del modelo, se han encontrado dificultades en
la validacién de su estructura factorial y ain se considera una cuestiéon que debe se-
guir siendo investigada. Wang et al. (2010) sefialan la posibilidad de que el concepto
presente una estructura jerarquica, donde la CV es un constructo formado por ocho
dimensiones de primer orden y uno de segundo orden, mientras Gémez et al. (2011),
tras realizar una comparacién del ajuste de d1ferentes soluciones jerdrquicas con el
modelo inicial, concluyen que es el modelo de ocho dimensiones de primer orden
el que ofrece un mejor ajuste en comparacién con soluciones mds complejas de segundo
orden. Del mismo modo, la importancia relativa de las dimensiones varia de unas
personas a otras, e incluso a lo largo de la vida de una persona, aunque existe cierto
consenso internacional sobre su importancia y estructura (Gémez et al., 2010a; Jena-
ro et al., 2005; Schalock et al., 2005).

Por dltimo, cabe sefialar que aunque el modelo ha tenido grandes implicaciones en
el ambito de la DI, progresivamente se estd extendiendo a personas con otro tipo de
discapacidades y personas en riesgo de exclusion social y con necesidades de apoyo,
como, por ejemplo, personas mayores, personas con problemas de salud mental, per-
sonas con drogodependencias, VIH o SIDA (Gémez et al., 2010a).

Asi, el objetivo general de este trabajo consiste en analizar la CV de nifios y jéve-
nes con ER y DI, con el fin de aproximarnos a una realidad que anteriormente hemos
calificado como huérfana de atencién por parte de la investigacion y carente de interés
para el mercado y las politicas de salud publica. Asimismo, como sefialan Gémez et
al. (2013), la investigacién sobre CV y discapacidad durante la infancia y adolescencia
apenas ha tenido desarrollo, ya que los pocos estudios existentes sobre CV en este
colectivo se realizan con poblacién adulta y las escalas existentes para evaluar CV en
infancia y adolescencia (CCVA y CVI-CVIP) se dirigen a personas con altos niveles
de funcionamiento (Gémez-Vela y Verdugo, 2009; Sabeh, Verdugo, Prieto y Contini,
2009). También interesa conocer la incidencia de determinadas variables predictoras
(género, edad, nivel de DI, tipo de escolarizacién, tipo de enfermedad y comunidad
auténoma) en la variable criterio (Gémez, Pefia, Arias y Verdugo, 2016).

Método

Participantes

En este estudio se contd con la participacion de 103 nifios y jévenes con DI y ER
asociadas, que recibfan atencién en un total de 47 centros, tanto ptblicos como pri-
vados, proveedores de servicios a personas con discapacidad. Los criterios para poder
formar parte de la muestra eran: (a) tener discapacidad intelectual; (b) tener una edad
1gual o inferior a 21 afios; y (¢) estar recibiendo servicios o apoyos en alguna organi-
zacién de tipo social o educativo.
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En cuanto al género, mds de la mitad eran hombres 54.4% (7 = 56) y el 45.6% res-
tante mujeres (7 = 47). El rango de edad oscilaba entre 3 y 21 afios (M = 12.97; DT =
5.09). Respecto a su distribucién en funcién del nivel de DI, el 6.8% (72 = 7) tenia una
discapacidad leve, el 29.1% (n = 30) moderada, el 46.6% (7 = 48) severa y un 17.5%
(n = 18) profunda. Todas las personas evaluadas presentaban ademds otras condicio-
nes asociadas, consideradas enfermedades raras, tal y como se muestra en la Tabla 1,
siendo la mds prevalente el sindrome de X-Fragil (12.6%).

TaBLA 1. Porcentajes y frecuencia de la ER en la muestra
Enfermedad Frecuencia Porcentaje

X-Fragil 13 12.6
Otros sindromes raros 12 11.7
Otras cromosomopatias 12 11.7
Sindrome de West 12 11.7
Sindrome de Rett 9 8.7
Sindrome de Angelman 7 6.8
Sindrome de Williams 5 4.9
Esclerosis tuberculosa 4 3.9
Sindrome Cri Du Chat 3 2.9
Sindrome Dandy Walker 3 2.9
Sindrome Idic15 3 2.9
Sindrome de Lennox-Gastaut 3 2.9
Sindrome de Opitz 3 2.9
Sindrome de Turner 3 2.9
Agenesia del cuerpo calloso 2 1.9
Sindrome de Arnold Chiari 2 1.9
Sindrome de Dravet 2 1.9
Sindrome de Steinert 2 1.9
Sindrome de Prader-Willi 1 1

Sindrome de Klinefelter 1 1

Sindrome de George 1 1

En lo relativo a la procedencia geogréfica de los participantes, casi una tercera par-
te de la muestra procedia de Andalucia (29.1%). Un porcentaje considerable de per-
sonas procedia de Galicia (11.7%), Principado de Asturias (11.7%), Canarias (9.7 %),
Comunidad Valenciana (8.7%), Extremadura (7.8%), Cantabria (6.8%) y Castilla la
Mancha (4.9%). Aragén, Catalufia, Comunidad de Madrid y Pais Vasco estuvieron
representadas con el 1.9% (cada regién), mientras el 2% restante se distribuy6 entre
Castilla y Leén y La Rioja.

Las evaluaciones de CV de estos participantes fueron realizadas por 57 respon-
dientes que los conocian suficientemente, pues o bien eran profesionales o familiares.
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Los requisitos para poder completar la escala consistian en: (a) conocer a la persona
evaluada desde hacia al menos seis meses y (b) tener oportunidades de observar a la
persona evaluada durante periodos prolongados de tiempo en diversos contextos. En
este trabajo, el 51.5% de los respondientes eran profesores, el 19.4% madres, el 11.7%
psicologos/as, el 4.9% padres, el 3.9% cuidadores, el 1.9% trabajadores sociales y el
3% restante se distribuye entre directores de centros, orientadores escolares y logo-
pedas. Estos evaluadores manifestaron conocer a la persona evaluada en un tiempo
que fluctuaba entre 6 meses y 20 afios (M = 6.38; DT = 5.75). El rango de edad de los
respondientes oscilaba entre 24 y 61 afios (M = 43.24; DT =7.25).

En lo que concierne a los 47 centros en los que estaban escolarizados los partici-
pantes, el 75.7% pertenecian al dmbito urbano y el 24.3% restante al dmbito rural. En
cuanto al tipo de organizacidn, el 72.8% era concertada, el 20.4% privada y el 6.8%
publica. En funcién del servicio que prestan estos centros, el 84.5% correspondian a
servicios educativos, el 14.6% servicios sociales y el 1% servicios sanitarios.

Instrumento

El instrumento utilizado ha sido la escala KidsLife, que evalta resultados perso-
nales relacionados con la CV de menores de 21 afios con DI, siempre y cuando se
encuentren en el sistema educativo. Esta escala se ha disefiado para la evaluacién de
personas con discapacidades significativas, pero también puede aplicarse a personas
con niveles altos de funcionamiento que cumplan dos requisitos fundamentales: (a)
tener DI y (b) una edad inferior a 21 afios (Gémez et al., 2016b).

El instrumento consta de un total de 156 {tems organizados en torno a ocho di-
mensiones: inclusién social (IS), autodeterminacién (AU), bienestar emocional (BE),
bienestar fisico (BF), bienestar material (BM), derechos (D), desarrollo personal (DP)
y relaciones interpersonales (RI). Los items estdn enunciados en tercera persona y el
formato de respuesta es una escala de frecuencia de cuatro puntos (nunca, a veces,
frecuentemente, siempre). Su cumphmentac1on oscila entre 20 y 40 minutos.

La escala también contiene una presentacién que especifica sus caracteristicas, la po-
blacién diana y los posibles respondientes, una declaracién de consentimiento informa-
do en el que los tutores legales autorizan la participacién del menor en el estudio para
el desarrollo de la escala y se comprometen a colaborar, datos del informador principal
(sexo, fecha de nacimiento, relacién con la persona evaluada, tiempo que hace que cono-
ce a la persona y frecuencia de contacto con la misma), datos de la organizaciéon (nom-
bre completo, acrénimo, e-mail, localidad, provincia, comunidad auténoma, tamafio del
centro, tipo de organizacién, ambito y tipo de servicio), datos de la persona evaluada
(sexo, fecha de nacimiento, nivel de discapacidad y de dependencia, porcentaje de disca-
pacidad, afio de expedicidn, otras condiciones de la persona evaluada, tipo de escolari-
zacion, provincia de residencia y comunidad auténoma) y un apartado final para afiadir
cualquier informacion o sugerencia que pueda ser relevante para la evaluacién.

Las evidencias de fiabilidad obtenidas en la validacién de la escala, con una mues-
tra de 1.074 personas, en la que han participado mds de un centenar de organizaciones

© Ediciones Universidad de Salamanca / CC BY-NC-ND
Siglo Cero, vol. 47 (3), n.° 259, 2016, julio-septiembre, pp. 7-27

-15 -



ENFERMEDADES RARAS Y DISCAPACIDAD INTELECTUAL: EVALUACION DE LA CALIDAD
DE VIDA DE NINOS Y JOVENES
ERICA GONZALEZ MARTIN, LAURA E. GOMEZ SANCHEZ Y M. ANGELES ALCEDO RODRIGUEZ

espafiolas proveedoras de servicios y apoyos a personas con discapacidad, avalan la
consistencia interna de la escala KidsLife, con un alpha de Cronbach = .97 (G6émez,
Alcedo, Monsalve y Fontanil, 2014; Gémez et al., 2014; Gémez et al., 2016a, b). En la
Figura 1 se muestran los resultados obtenidos en el anélisis de fiabilidad de la escala y
de las distintas dimensiones a partir de la muestra de este estudio.

Ficura 1. Consistencia interna de la escala

1 -
0,9 1
0,8 1 B Alfa de Cronbach (o)
0,7 1 Dos mitades
06 - de Spearman-Brown (rxx)

] B Coeficientes lambda

0.5 de Guttman (A1)
0,4 1 m Coeficientes lambda
03 - de Guttman (12)
02 | Coeficientes lambda

> de Guttman (A3)
0,1 1

O -4

Total AU BE BF BM D DP IS RI

Nota. AU = autodeterminacién; BE = bienestar emocional; BF = bienestar fisico; BM = bienestar material;
D = derechos; DP = desarrollo personal; IS = inclusién social; RI = relaciones interpersonales.

Procedimiento

El reclutamiento de los participantes se llevé a cabo en diferentes dmbitos geogra-
ficos siguiendo un riguroso protocolo de administracion. En primer lugar, el Grupo
de Investigacién sobre Discapacidad (GID) (PSI2012-33139) de la Universidad de
Oviedo, con el apoyo del Instituto Universitario de Integracion en la Comunidad
(INICO) de la Universidad de Salamanca, se puso en contacto con diferentes aso-
ciaciones y organizaciones mediante una carta o correo electrénico, explicando los
objetivos del estudio y solicitando la participacién de los mismos.

A continuacién, los centros confirmaban durante un plazo establecido si querian
participar en el estudio. Si aceptaban colaborar inscribian los datos de la organizacién
en una base informatizada para su posterior uso. Una vez confirmada la participacién
se envi6 a cada centro un enlace de acceso a la version electrénica de la escala y al ma-
nual con las instrucciones para cumplimentarla. También se aportaba descripcién del
proyecto y los objetivos de la investigacién, una explicacién del concepto de calidad de

© Ediciones Universidad de Salamanca / CC BY-NC-ND
Siglo Cero, vol. 47 (3), n.° 259, 2016, julio-septiembre, pp. 7-27

-16 -



ENFERMEDADES RARAS Y DISCAPACIDAD INTELECTUAL: EVALUACION DE LA CALIDAD
DE VIDA DE NINOS Y JOVENES
ERICA GONZALEZ MARTIN, LAURA E. GOMEZ SANCHEZ Y M. ANGELES ALCEDO RODRIGUEZ

viday de la necesidad de evaluacién de la misma, el proceso de desarrollo de la escala asi
como las instrucciones necesarias para su cumplimentacién y, por tdltimo, una direccién
de correo y un nimero de teléfono para que pudieran realizar las consultas oportunas.
Cabe destacar que no sélo se solicitd la colaboracién via correo electrénico, sino que
también hubo contacto directo con las organizaciones, siendo una estrategia fundamen-
tal para que muchos se decidieran a participar.

De este modo, la escala se entregaba al profesional o familiar que iba a cumplimen-
tarla. Primero debian declarar que existia consentimiento informado, responder una
serie de datos sociodemogrificos tanto de la persona evaluada como del informador
principal, para posteriormente responder los 156 items que componen la escala Kids-
Life. La evaluacion se llevé a cabo garantizando la confidencialidad de los datos y
siguiendo los estindares éticos en la investigacion, siendo aprobada por el Comité de
Etica de la Universidad de Oviedo.

Andalisis de datos

Para contrastar la relacion entre las variables de dos niveles (i. e., género) para la
puntuacion total, las dimensiones y los items, se utiliz6 la prueba ¢ para muestras in-
dependientes, mientras que para aquellas variables con mds de dos niveles (i. e., edad,
tipo de escolarizacién, nivel de DI, comunidad auténoma de residencia y nivel de
necesidades de apoyo) se realizaron andlisis de varianza (ANOVA) y las correspon-
dientes pruebas post hoc (Scheffé y T3 de Dunett). En ambos casos se utiliz6 un nivel
de significacion del 95% (p < .05) y se hallaron los tamafios de los efectos. Se utiliz6
el paquete estadistico SPSS 15.0 para Windows.

Resultados

La distribucién de las puntuaciones totales obtenidas en la escala KidsLife (Tabla
2) muestra asimetria negativa (asimetria = -.62; curtosis = .16). Las puntuaciones os-
cilan entre 318 y 579, con una media de 494.72 (DT = 52.24) y mediana de 504. Dado
que el rango de respuesta de la escala va de 156 a 654, tanto la media como la mediana
superan el punto medio tedrico de la misma (Punto Medio Tedrico = 312), ya por el
percentil 25. La puntuacién alcanzada con més frecuencia por los participantes es 504.

TaBLa 2. Estadisticos descriptivos de las puntuaciones obtenidas en la escala KidsLife
Descriptivos Escala KidsLife

Media 494.72 Punto medio tedrico 312
E. T. Media 5.14 Varianza 2728.96
N. Vilido 103 Desviacion tipica 52.24
Mediana 504 Rango 261
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TaBLA 2. Estadisticos descriptivos de las puntuaciones obtenidas en la escala KidsLife
Descriptivos Escala KidsLife

Moda 504 Percentiles

25 459

50 504

75 536
Minimo 318 Asimetria -.62
Miximo 579 Curtosis .16

En cuanto a la distribucidn de cada una de las dimensiones que conforman la es-
cala KidsLife, cabe precisar que todas ellas estin compuestas por 20 items cuya pun-
tuacion va de 1 a 4, oscilando el rango de respuesta entre 20 y 80, a excepcion de la
dimensién IS que cuenta con 16 items, cuyo rango de respuesta fluctda entre 16 y 64.
EnlaTabla 3 se puede observar que la dimensién que obtiene una media més alta es la
de BF (M = 68.72), mientras que la mds baja se encontré en IS (M = 41.57). Ademds,
la media de cada dimensién supera en todos los casos el punto medio tedrico de la
subescala.

TaBLA 3. Estadisticos descriptivos de las ocho dimensiones de la escala KidsLife
Descriptivos de las Dimensiones Escala KidsLife

IS AU BE BF BM D DP RI
N.° items 16 20 20 20 20 20 20 20
Media 41.57 53.90 65.33 68.72 68.44 68.21 65.17 63.38
DT 8.00 9.60 7.88 6.66 9.03 6.39 9.30 10.36
Minimo 19 26 45 53 28 55 37 28
Miximo 61 76 80 80 80 80 80 80
P. M. tedrico | 32 40 40 40 40 40 40 40
Asimetria -.02 =il7 -.18 -.36 -1.04 2 -.44 =3
Curtosis 41 -.09 -.49 -.82 .83 -.79 -.38 43

Nota. AU = autodeterminacién; BE = bienestar emocional; BF = bienestar fisico; BM = bienestar material;
D = derechos; DP = desarrollo personal; IS = inclusién social; RI = relaciones interpersonales.

Enlorelativoaladistribuciéndelositems que formanlaescalaKidsLife, en el andlisis
de las respuestas dadas por los participantes encontramos que las respuestas mds posi-
tivas se corresponden con los items “Sufre situaciones de violencia, abusos, bullying,
acoso, maltrato o negligencia” (D) con una frecuencia de respuesta superior al 98%,
“Recibe atencién inmediata cuando se encuentra mal” (BF) y “Cuenta con una perso-
na que vela por sus derechos” (D), en los que mds del 89% responde “siempre o casi
siempre”. Existen otros items que presentan altos porcentajes de respuestas positivas,
superiores al 75%, como “Recibe elogios y cumplidos cuando hace algo bien” (BE),
“Recibe los apoyos de profesionales sanitarios que necesita, p. e., pediatra, logopeda
fisioterapeuta” (BF), “Tiene en regla toda su documentacién personal prestaciones
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y valoraciones que le corresponden por ley” (D), “El centro respeta la privacidad de
la informacién p. e., difusién de imégenes, datos personales” (D), “En su entorno es
tratado/a con respeto” (D) y “Se protege de forma adecuada la confidencialidad de
sus evaluaciones individuales” (D).

En el otro extremo, las respuestas mds negativas se obtienen en los items “Parti-
cipa en grupos naturales de su comunidad p. e., scouts, deportes, sociales, educati-
vos, religiosos” (IS), “Decora la habitacidn a su gusto p. e., elige pdsters, cuadros,
disposicién de los objetos” (AU) y “Participa en la elaboracién de su plan individual
de apoyos” (AU) ya que el porcentaje de respuesta “nunca o casi nunca” supera el
50%. Existen otros {tems que también alcanzan importantes porcentajes de respuesta
negativa, superiores al 35%, como “Elige la ropa que se quiere poner” (AU), “Recibe
los apoyos adecuados para gestionar su dinero” (BM), “Se le informa adecuadamente
acerca de decisiones importantes que se toman en su nombre” (D) y “Dispone de
recursos que facilitan el contacto con sus seres queridos (p. e., teléfono mévil, ayudas
técnicas e Internet)” (RI).

En términos generales, el género no dio lugar a diferencias significativas en la pun-
tuacidn total, aunque las puntuaciones fueron ligeramente superiores en los hombres
(M =502.41; DT = 52.22) que en las mujeres (M = 485.55; DT = 51.30). Tampoco
aparecieron diferencias en las puntuaciones por dimensiones, con la tnica excepcién
de BF (t(,m) =-2.26;p = .02), en la que los hombres (M = 70.05; DT = 6.49) obtuvie-
ron mejores puntuaciones que las mujeres (M = 67.13; DT = 6.58). Dentro de esta
dimensién de BF, los items concretos en los que existian diferencias entre hombres y
mujeres fueron los relativos a tener una adecuada higiene e imagen personal, recibir
atencién inmediata cuando se encuentran mal, prestar atencion al diagndstico y trata-
miento de las discapacidades sensoriales y saber utilizar las ayudas técnicas necesarias
para su movilidad por parte de las personas que les prestan apoyo.

Resultados similares fueron encontrados con la variable edad. El anilisis de va-
rianza (ANOVA) no arrojé diferencias significativas en la puntuacidn total de la esca-
la (F,)=.18; p = .83), ni en las puntuaciones obtenidas en las diferentes dimensiones.

En cambio, el anélisis de la puntuacién total en la escala mostr6 diferencias signifi-
cativas segtn el nivel de DI. Si atendemos a las medias observamos que los participan-
tes con DI leve obtienen las puntuaciones mds altas (M = 524.14; DT = 33.20), segui-
dos por el grupo de DI moderada (M = 516.730; DT = 37.987) y severa (M = 491.23;
DT = 50.30), mientras que el grupo de participantes con DI profunda obtienen las
puntuaciones mds bajas (M = 455.89; DT = 60.70). Los resultados del ANOVA ponen de
manifiesto estas diferencias en la puntuacion total de la escala en funcién del nivel
de DI (F;3=6.93; p = .00; n’=.17), y los resultados de las pruebas post hoc muestran
diferencias significativas entre los grupos de DI leve y profunda (p = .02), asi como
entre DI moderada y profunda (p = .00).

También se obtienen diferencias estadisticamente significativas en seis de las ocho
dimensiones: IS (Fj; = 2.80; p = .04; n?=.07), con un tamaiio del efecto pequefio; AU
(Fi5=4.06; p = .00; n’=.11) y BM (Fj;,= 3.93; p = .01; n*= .10), con tamaiios de los
efectos medios; y D (Fj;)= 8.26; p = .00; n*=.20), DP (F{;)=5.19; p =.00; n’=.13) y RI
(F5=10.32; p = .00; n*= .23), con tamaiios de los efectos mds grandes. Al realizar los
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andlisis post hoc para determinar entre qué niveles se dan esas diferencias, s6lo apare-
cen en AU entre DI moderada y profunda (p =.01); en BM entre DI moderada y pro-
funda (p = .01); en D entre DI leve y profunda (p = .01), asi como entre DI moderada
y severa (p = .03) y entre DI moderada y profunda (p = .00); en DP existen diferencias
entre DI leve y profunda (p = .01) y entre DI moderada y profunda (p = .02); por ul-
timo, en RI hay diferencias entre DI leve y profunda (p = .00), DI moderada y severa
(p =.02) y DI moderada y profunda (p = .00).

Respecto a la puntuacidn total en la escala en funcién del tzpo de escolarizacion, si
atendemos a las medias, observamos que son los participantes de educacién ordinaria
los que obtienen las puntuaciones més altas (M = 521.42; DT = 33.77), seguidos por los
participantes de educacién combinada (M = 504; DT = 38.96) y educacién especial
(M = 490.13; DT = 54.41). En términos generales, esta variable no dio lugar a dife-
rencias significativas en la puntuacion total (Fj, = 2.04; p = .13) ni en las puntuaciones
por dimensiones, con la dnica excepcién de IS (Fj,) = 4.15; p = .01; n?=.07) en la que
el grupo de educacién ordinaria obtiene puntuaciones significativamente mds altas
(M =47.08; DT = 6.62; p = .02) que el grupo de educacidn especial (M = 40.56; DT
=7.83). Dentro de esta dimension, los items concretos en los que existian diferencias
entre ambos grupos fueron los relativos a realizar actividades de ocio con personas de
su edad; participar en actividades inclusivas adecuadas para sus condiciones fisicas y
mentales; y participar en actividades de ocio en entornos comunitarios y grupos de su
comunidad (p. e., scouts, sociales, deportivos, religiosos).

El andlisis de la puntuacion total de la escala y de las distintas dimensiones segin
las variables predictoras tipo de enfermedad y comunidad anténoma de residencia no
dio lugar a diferencias estadisticamente significativas.

Por tltimo, el anélisis de la puntuacidn total en relacidn al nivel de necesidades de
apoyo reveld la existencia de diferencias estadisticamente significativas (Fj; = 6.63; p
=.00; n*=.16), ya que el 16.7% de las diferencias se deben al nivel de necesidades de
apoyo. La prueba 73 de Dunner mostr6 que esas diferencias tienen lugar entre el grupo
de necesidades de apoyo generalizado y los grupos de apoyo limitado (p = .00), inter-
mitente (p =.00) y extenso (p =.00). Del mismo modo, el ANOVA para cada una de las
ocho dimensiones que conforman la escala dio lugar a diferencias significativas en AU
(F3=3.73; p =.01;m?=.10); BM (F(5)=5.01; p = .00; n?=.13); D (£{3)=7.41; p =.00; n’ =
18); DP (Fj;)= 4.65; p = .00; n?=.12), y RI (Fj;)= 9.43; p = .00; n?= .22) con tamaiios de
los efectos medios y grandes. Los andlisis post hoc revelaron diferencias significativas (p
<.05) entre los niveles de apoyo limitado y generalizado en BM, DP y RI. Asimismo, se
observaron diferencias (p < .05) entre los niveles de necesidades de apoyo generalizado
y extenso en BM, D y RI. Por tltimo, se encontraron diferencias significativas (p < .05)
entre los niveles de apoyo generalizado e intermitente en D, DP y RL

Discusién

El objetivo principal de este trabajo ha sido estudiar la CV en nifios y jévenes con
ER y DI a través de la escala KidsLife, iambito de conocimiento que apenas ha tenido
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desarrollo investigador. También ha interesado analizar la incidencia de determina-
das variables predictoras (género, edad, nivel de DI, tipo de escolarizacién, tipo de
enfermedad y comunidad auténoma) en la variable criterio con el fin dltimo de pro-
porcionar una guia a las organizaciones proveedoras de servicios para la mejora de los
apoyos que proporcionan. En lineas generales, los resultados encontrados muestran,
por un lado, que la puntuacién media de la escala supera ampliamente el punto medio
tedrico de la misma y que existen diferencias en la influencia que ejercen las variables
predictoras estudiadas en la CV de estos nifios y jévenes.

As, el hecho de que las puntuaciones superen el punto medio teérico de la escala
puede parecer, en principio, un resultado un tanto sorprendente. Ello es debido
a que en la bibliografia especializada prevalecen los resultados que informan en
sentido contrario, es decir, que la CV de estos nifios es significativamente més baja
que la de sus pares sin ER y DI (Johansen ez al., 2013) y que esta se encuentra muy
comprometida debido a la importante pérdida de autonomia (Puente-Ferreras et al.,
2011). Sin embargo, los resultados que hemos obtenido concuerdan con los obteni-
dos por otros autores (Caputo, 2014) que aluden a la “paradoja de la discapacidad”
para hacer referencia a que las personas que tienen discapacidades persistentes pue-
den informar de una buena CV debido a que es un constructo muy amplio en el que
cada uno establece un balance entre cuerpo, mente y contexto. Por ello, y entre las
lineas futuras de investigacidn, se recomienda seguir indagando las posibles causas
de este resultado.

La dimension IS es la que ha obtenido puntuaciones més bajas, lo que podria estar
relacionado con una limitacién para participar en algunas actividades o para relacio-
narse con otras personas debido a la idiosincrasia de la ER y del nivel de DI (Bendixen
et al., 2012; CERMI, 2010; Gaite et al., 2008; Johansen et al., 2013; Unicef, 2013a, b).
Por el contrario, la dimensién BF es la que ha obtenido mayores puntuaciones, posi-
blemente porque durante los tltimos afios se han producido cambios significativos en
la atencidn y cuidado de estas personas, y el objetivo médico y rehabilitador es més
integral y abarca todos los problemas de salud que puedan afectar al nifio y producir
otras limitaciones asociadas (Gaite et al., 2008). En otras palabras, viene imperando
una perspectiva rehabilitadora muy centrada en la reduccién de los efectos que pro-
vocan las deficiencias en las estructuras y funciones corporales.

Respecto a los items, los participantes obtuvieron las puntuaciones més elevadas
en el {tem “recibe atencién inmediata cuando se encuentra mal” y, por lo tanto, estaria
muy relacionado con esa perspectiva rehabilitadora muy centrada en la reduccién de
los efectos que provocan las deficiencias para asi lograr mayor bienestar fisico. En la
misma linea, el item “tiene en regla toda su documentacién personal, prestaciones y
valoraciones que le corresponden por ley” obtiene puntuaciones superiores respecto
a otros items, cuestion que no resulta extraiia dada la importancia que este aspecto tie-
ne, tanto para los profesionales como para las familias, para el acceso y consecucién de
ayudas y prestaciones que mejoren la CV de estos chicos. También el item “el centro
respeta la privacidad de la informacién” alcanza puntuaciones elevadas, e informa de
la importancia que los centros y organizaciones otorgan a la proteccién y privacidad
de los datos.
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Sin embargo, las puntuaciones mds bajas se obtuvieron en los items “participa en
grupos naturales de su comunidad” p051blemente debido a las limitaciones propias
dela ER y la DI; “decora la habltamon a su gusto”; “participa en la elaboracién de su
plan individual de apoyos”, lo que podria interpretarse COmo que son otras personas
las que toman las dec151ones en su lugar, y “sufre situaciones de violencia, abusos,
bullying, acoso, maltrato o negligencia”, que podria relacionarse con la visibilidad y
respeto a la integridad que ha conseguido el colectivo durante los dltimos afios. Todos
estos datos se encuentran en la linea de lo apuntado por distintos autores (Arellano y
Peralta, 2013; CERMI, 2010; Unicef, 2013a, b), que sostienen que los nifios y jévenes
con DIy ER son mds vulnerables  la dlscrlmlnacwn exclusién y abuso, del mismo
modo que también encuentran mds dificultades en la participacidn social y autonomia
personal que sus iguales sin discapacidad.

En cuanto al género, no se han encontrado diferencias en la puntuacién total de la
escala, en cambio, si aparecieron diferencias en BF. Parece que los hombres informan
de un mayor nivel de bienestar fisico que las mujeres, lo que tal vez podria explicarse
por el efecto social de la variable género ya que, como sefiala CERMI (2006, 2010), las
mujeres con discapacidad no sélo estin entre las mds importantes consumidoras de
atencién médica y sanitaria, sino que también perciben ademds mayor discriminacién
en la atencidn sanitaria que los hombres. En este sentido, Unicef (2013b) informa que
el género es un factor crucial de exclusién ya que las nifias y jovenes con discapacidad
sufren una doble discriminacién, en primer lugar, por la propia discapacidad y, en
segundo lugar, por el hecho de ser mujer, lo que dificulta el acceso a los servicios de
salud y repercute en su bienestar fisico. Sin embargo, estos resultados no concuerdan
con los obtenidos en otros estudios en los que no se encontraron diferencias en fun-
ci6n del género (Sprangers er al., 2000).

Respecto a la edad, no se encontraron diferencias estadisticamente significativas
en la puntuacién total de la escala ni en las diferentes dimensiones que la conforman.
Estos resultados concuerdan con los obtenidos por Bendixen et al. (2012), aunque
otros autores (Sprangers et al., 2000) informan de puntuaciones mas bajas en CV en
los participantes de mayor edad respecto a los mds jovenes en la dimensién BF. Esto
podria deberse a que en este trabajo la diferencia en el rango de edad de los partici-
pantes no era tan elevada como en el de Sprangers er al., por tanto, cabria esperar que
la gravedad de las condiciones clinicas asociadas de los participantes en este estudio
fuera menor, implicando por tanto una mayor CV. Del mismo modo, el informe del
CERMI (2010) recoge que es a partir de los veinte o treinta afios cuando la poblacién
con discapacidad encuentra més dificultades para acceder a recursos que facilitan una
vida auténoma.

Por otro lado, segin el nivel de DI se encontraron diferencias significativas en la
puntuacién total de la escala, asi como en seis de las ocho dimensiones (AU, BM, D,
DP y RI). Estas diferencias aparecen principalmente entre los niveles de DI leve y
profunda y también entre DI moderada y profunda. Estos resultados coinciden con
los obtenidos por CERMI (2010) y Unicef (2013a, b) que plantean que a mayor nivel
de DI mayor dificultad para participar en actividades sociales y recreativas, mayor
sobreproteccién y menor autonomia personal.
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El anilisis en funcién del tipo de escolarizacion no arroja diferencias significativas
respecto a la puntuacién total de la escala, pero si aparecen estas diferencias en la
dimensién IS, ya que los participantes de educacién ordinaria obtienen puntuaciones
mis altas que aquellos que estdn integrados en educacién especial. Esto permite afir-
mar que la educacidn inclusiva favorece una mayor CV pues posibilita que los nifios
con discapacidad compartan la misma experiencia educativa que sus iguales. En este
sentido, Jenaro, Vega, Flores y Cruz (2013) sefialan la importancia de proporcionar
mds oportunidades para que las personas con DI sean incluidas en los servicios y
organizaciones entre los que se encuentra la escuela, ya que hay una estrecha relacién
entre inclusidn, satisfaccion personal y CV. En esta linea, tal y como sostiene Unicef
(2013a), seria necesario que los centros ordinarios garanticen los apoyos y ajustes ne-
cesarios para atender adecuadamente a las diversas necesidades educativas que tienen
los nifios y jévenes con discapacidad, lo que facilitaria que la inclusion educativa sea
verdaderamente efectiva.

En cuanto al tipo de enfermedad, no se encontraron diferencias estadisticamente
significativas en la puntuacidn total de la escala ni en las ocho dimensiones de la mis-
ma. Este resultado podria ser explicado, tal y como sostienen algunos autores (Ben-
dixen et al., 2012; Caputo, 2014), porque el constructo CV no sélo implica aspectos
objetivos, sino también subjetivos, de forma que cada uno realiza un balance de su
propia vida. En este sentido, debemos tener en cuenta que, dado que la significacién
depende en gran medida del tamafio de la muestra, no podemos afirmar la inexistencia
de diferencias en muestras mds amplias.

Otra de las variables predictoras estudiadas, la comunidad anténoma de residencia,
no establecié diferencias significativas en la puntuacién total ni en las ocho dimensio-
nes de la escala. Puente-Ferreras et al. (2011) refieren que hay ER que son frecuentes
en una parte del mundo, pero infrecuentes en otras y, en la misma linea, Karr (2011)
sostiene que el lugar de residencia no es un buen predictor de la CV.

Por dltimo, el anilisis segun el nivel de necesidades de apoyo evidencia diferencias
significativas tanto en la puntuacién total de la escala como en cinco de las dimensio-
nes (AU, BM, D, DP y RI). Por tanto, parece que la CV se relaciona con el nivel de
necesidades de apoyo, ya que son aquellos que necesitan menos apoyo los que obtie-
nen mayores puntuaciones y, a su vez, refleren mayor bienestar, desarrollo personal,
autonomia, autodeterminacidn personal, inclusién y participacién social. Resultados
similares son recogidos por Puente-Ferreras et al. (2011), al afirmar que las ER con
frecuencia obligan tanto a la persona que la padece como a su entorno a modificar su
vida, ya que requieren cuidados y apoyos especializados y muy prolongados, lo que
repercute en su autonomia, bienestar, desarrollo y, por tanto, en su CV.

En definitiva, este trabajo presenta como uno de sus puntos fuertes el haberse cen-
trado en la evaluacién de la CV de uno de los colectivos de discapacidad mds olvidados
en la investigacién: los nifios y jévenes con ER y DI. Constituye, por tanto, un pri-
mer paso para conocer la problemitica y necesidades de esta poblacién de forma que
permita la implementacién de practicas basadas en la evidencia con el fin de mejorar
su CV. Asimismo, los resultados encontrados aportan importantes evidencias de fiabi-
lidad que avalan la consistencia interna de la escala KidsLife, instrumento pionero en
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nuestro pafs en la evaluacién de la CV en personas con DI que estdn en sus primeras
fases del ciclo vital.

No obstante, como toda investigacidn, este trabajo adolece también de varios pun-
tos débiles. En cuanto a la muestra, y dado que no pudo ser seleccionada al azar, se
encuentra sesgada debido a su cardcter de conveniencia, de ahi que las conclusiones
no puedan ser generalizables a la poblacién de personas con ER y DI. Por otro lado,
el tamafio muestral no es demasiado grande, aunque conviene sefialar que dadas las
caracteristicas especificas de la misma no resulta sencillo disponer de muestras mas
amplias. Cabria sefalar, como otra de las limitaciones de este trabajo, el hecho de
que la evaluacién de la CV de los participantes haya sido realizada por otros infor-
mantes, dadas las limitaciones que estas personas tienen para aportar informacién
sobre si mismas (Gomez et al., 2014). Ello hace que se recurra al heteroinforme como
alternativa de evaluacidn, a pesar de que esta pueda estar sesgada, ya que no siempre
existe elevada concordancia entre las percepciones y opiniones de terceras personas
y las emitidas por la propia persona con discapacidad (Balboni, Coscarelli, Giuntia y
Schalock, 2014; Verdugo et al., 2013).

Para finalizar, los resultados de este trabajo aportan informacién que puede resultar
util para el disefio e implementacién de précticas que permitan mejorar los resultados
personales de los nifios y jévenes con DI y ER en lo relativo a su autodeterminacidn,
inclusién y relaciones interpersonales, principalmente. Son personas més vulnerables
a sufrir situaciones de abuso y discriminacién, con una limitada autonomia y mayo-
res dificultades para la participacién e inclusién social que sus pares sin discapacidad.
Es necesario continuar investigando en esta temdtica de forma que pueda lograrse un
amplio cuerpo de conocimientos sobre los que planificar programas de prestacién de
servicios eficaces, desarrollar estrategias para disminuir su discriminacidn, potenciar las
oportunidades para una educacién inclusiva y favorecer, en definitiva, su pleno desa-
rrollo como personas auténomas. En esta linea, tal y como apunta Unicef (2013a, b),
algunas actuaciones recomendadas serfan realizar estudios sobre los problemas concre-
tos que afectan a los jévenes con discapacidad, adoptar medidas politicas y legales para
disminuir la vulnerabilidad del colectivo, eliminar los centros de educacién especial y
convertirlos en centros de recursos de apoyo para que los nifios y nifias con discapaci-
dad puedan tener una educacién inclusiva en centros ordinarios, proporcionar apoyos
para que puedan participar en la toma de decisiones que les afecten, evitar la institucio-
nalizacién y promover politicas de apoyo a las familias de jévenes con discapacidad.
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