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Resumen

Introduccién: La esclerosis lateral amiotréfica (ELA) es una enfermedad
neurodegenerativa que puede asociarse con disfunciones cognitivas. El objetivo
de este estudio fue evaluar la funcion cognitiva de pacientes con ELA que asisten
al CELAU, determinando el perfil cognitivo y su relacion con variables

sociodemogréaficas y clinicas.

Métodos: Estudio descriptivo, observacional y transversal de pacientes
atendidos entre julio y noviembre en el CELAU. Se aplicé un cuestionario ad hoc
y la escala ECAS para evaluar variables sociodemograficas, clinicas y cognitivas.
Los resultados del ECAS se compararon con baremos de poblaciones escocesas y

espafolas.

Resultados: La muestra fue de 14 pacientes. La edad promedio fue de
61,43 afos, siendo el 57,14% hombres. El puntaje promedio del ECAS fue
94,71%. ElI 71,43% presentd alteraciones cognitivas segun los baremos
escoceses, siendo la mas afectada el lenguaje (78,47%). Segun los baremos
espafoles, el 21,43% mostrd alteraciones cognitivas. Pacientes sin alteraciones
cognitivas presentaban estudios terciarios. EI 50% de los pacientes con
alteraciones cognitivas segun baremos escoceses no tenia antecedentes
familiares de enfermedad neurodegenerativa, mientras que, segun los baremos
espafoles, el 66,67% si. Respecto al inicio de la enfermedad, el 90% de los
pacientes con alteraciones cognitivas segun criterio escocés tenian inicio espinal,
y segun baremos espafoles eran el 100%. El 60% de los pacientes con menos
de seis meses desde el diagndstico mostré alteraciones cognitivas segun

baremos escoceses. No existieron valores significativos.

Conclusién: El perfil cognitivo de la muestra varid segun el criterio
aplicado, subrayando la importancia de validar la escala ECAS en contextos
locales. Se recomiendan investigaciones futuras con criterios propios y una

muestra mas amplia para consolidar hallazgos.

Palabras claves: Esclerosis Lateral Amiotrofica, Edinburgh Cognitive and

Behavioural ALS Screen, Funciones cognitivas.



Summary

Introduction: Amyotrophic lateral sclerosis (ALS) is a neurodegenerative
disease that can be associated with cognitive dysfunctions. The main objective of
this study was to evaluate the cognitive function of patients with ALS who attend
the CELAU, determining their cognitive profile as well as its relationship with

sociodemographic and clinical variables.

Methods: A descriptive, observational and cross-sectional study was
carried out with patients assisted at CELAU between July and November. An ad
hoc questionnaire and the ECAS scale were applied to evaluate the
sociodemographic, clinical and cognitive variables. The ECAS results were

compared with Scottish and Spanish population scales.

Results: The sample size was 14 patients. The average age was 61.43
years, and 57.14% were men. The mean total score of the ECAS was 94.71%.
71.43% presented cognitive alterations according to the Scottish scales, with
language being the most affected (78.47%). According to the Spanish scales,
21.43% showed cognitive alterations. Patients without cognitive alterations
mostly had tertiary studies. 50% of patients with cognitive alterations, according
to the Scottish scales, did not have a family history of neurodegenerative
disease, while according to the Spanish scales 66.67% did. Regarding the site of
onset of the disease, 90% of patients with cognitive alterations according to the
Scottish criteria had a spinal onset, a percentage which increased to 100%

according to the Spanish scales. There were no statistically significant studies.

Conclusion: The cognitive profile of the sample varied according to the
applied criterion, which underlines the importance of validating the ECAS scale in
local contexts. Future studies are recommended using our own criteria and a

larger sample size to consolidate our findings.
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Introduccion

La esclerosis lateral amiotréfica (ELA) es una enfermedad neurodegenerativa y
progresiva del sistema nervioso central de etiologia aun desconocida (1,2). En el
mundo su incidencia es entre 0,6 y 3,8 casos por cada 100.000 habitantes cada
afio y su prevalencia es entre 4,1 y 8,4 casos/100.000 habitantes (3). En
Uruguay la incidencia es de 1.73 casos por cada 100.000 habitantes con una
prevalencia de 2.19/100.000 habitantes (4).

A pesar de ser una enfermedad tradicionalmente reconocida por su impacto
en el sistema motor, se ha visto que alrededor del 35% de los pacientes cursa
con cambios cognitivos y/o conductuales, con un 15% cumpliendo criterios de
demencia frontotemporal. En particular, el analisis de las disfunciones cognitivas
en la ELA sugiere compromiso de los dominios que incluyen el lenguaje, la

memoria, las funciones ejecutivas, las funciones visuoespaciales y la cognicion
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social, con patrones heterogéneos de afectacion segun la region cerebral

comprometida (5).

La determinacion del estado cognitivo de los pacientes se realiza a través del
“Edinburgh Cognitive and Behavioural ALS Screen” (ECAS) que identifica el perfil
especifico de cambios cognitivos-conductuales caracteristicos de la ELA y los

diferencia de los presentes en otros trastornos neurolégicos (6).

Fundamento tedrico

La ELA es una enfermedad neurodegenerativa progresiva del sistema nervioso
central que afecta a las motoneuronas superiores e inferiores, generando una
rapida debilidad y atrofia muscular generalizada llegando a la paralisis. Las
motoneuronas superiores, ubicadas en la corteza motora cerebral, envian sus
axones a través de vias descendentes hacia el tronco encefadlico y la médula
espinal. Estas células actian como centros de comando, encargadas de iniciar,
modular y coordinar los movimientos voluntarios. Las motoneuronas inferiores
se localizan en el asta anterior de la médula espinal y en los ndcleos motores del
tronco encefalico. Su funcién principal es traducir las érdenes recibidas de las
motoneuronas superiores en contraccion muscular directa, permitiendo la

ejecucion de los movimientos a nivel muscular (7).

La enfermedad se describid por primera vez en el siglo XIX. Debe su nombre
al endurecimiento de los haces corticoespinales laterales en degeneracion
(esclerosis lateral) en pacientes con gran pérdida de masa muscular

(amiotrofica) (8).

Se puede clasificar en ELA familiar (10%) o ELA esporadica (90%) (9). Segun
la hipotesis del gen-tiempo-ambiente (10) se plantea que la enfermedad se
desencadena por una combinacién de susceptibilidad genética (principalmente
mutaciones en en los genes C9orf72, TARDBP, SOD1 y FUS (11), y exposicién a
factores ambientales (12). Cabe destacar que el riesgo de presentar ELA

aumenta con la edad, y afecta mayoritariamente a los hombres (5).

Acerca de la presentacion clinica de la ELA, esta varia significativamente entre

los pacientes y se reconocen distintos fenotipos de la misma. Sin embargo,
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tienen como caracteristica principal a la presentacidon de sintomas y signos de

motoneurona inferior en conjunto con aquellos de motoneurona superior (13).

Asi pues, entre las presentaciones mas frecuentemente vistas se encuentran
primeramente la ELA medular o espinal (70%), en la cual la debilidad comienza
en las extremidades superiores, especialmente en manos. En segundo lugar,
estd la ELA bulbar (25%), que afecta inicialmente las neuronas motoras
superiores e inferiores de la regién bulbar que controlan la lengua y los labios
encargados del habla, asi como los musculos responsables de la deglucidn,
comprometiendo estas funciones (8). Otros fenotipos menos frecuentes son el
“Flail-Arm-Syndrome” vy "“Flail-Leg-Syndrome”, de inicio respiratorio y de
presentacién hemipléjica (Mill 's Syndrome). Adicionalmente, hay autores que
consideran que la Atrofia Muscular Progresiva y la Esclerosis Lateral Primaria son
variantes de la ELA, aunque esto es controvertido (14). Estos diferentes
fenotipos tienen distinta progresidon y prondstico (15). Una vez que aparecen los
sintomas, la mayoria de las personas viven entre 2 y 4 afios (5).

La progresion de la enfermedad se evalia habitualmente mediante la
aplicacion de la Escala de Clasificacion Funcional de la ELA revisada (ALSFRS-R)
(16).

El diagndstico de la ELA es esencialmente clinico y se basa en la historia
del inicio de los sintomas, su patrén de progresion y el examen neuroldgico.
Otros estudios paraclinicos se utilizan para descartar diagndsticos diferenciales.
Los primeros criterios diagndsticos establecen categorias basadas inicialmente
en la clinica (criterios de El Escorial 1994) y posteriormente se incluyen datos del
estudio electrofisioldgico (Awaji, 2008). Estos ultimos definen 4 categorias: 1)
ELA clinicamente definida, 2) ELA clinicamente probable, 3) ELA clinicamente
probable apoyada por pruebas de laboratorio, y 4) ELA clinicamente posible. Mas
recientemente, se desarrollaron los criterios Gold Coast (2020), que eliminan las
categorias definiendo ELA y no ELA (14). Otros estudios paraclinicos se utilizan

para descartar diagndsticos diferenciales.

Hasta el momento, la ELA es una enfermedad que no tiene cura. Existen
terapias modificadoras de la progresion de la enfermedad, que han mostrado un

enlentecimiento muy modesto. El Riluzol, aprobado por la Administracién de
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Alimentos y Medicamentos de los Estados Unidos (FDA) en 1994, es el mas
utilizado (17). Su abordaje es fundamentalmente paliativo, y tiene como
objetivo mejorar la calidad de vida a través del control sintomatico en sus
multiples dimensiones (1). Las recomendaciones actuales de las guias clinicas
sugieren que para mejorar la calidad de vida y sobrevida el abordaje
interdisciplinario es una herramienta fundamental. La evidencia ha mostrado
gue los pacientes atendidos por parte de un equipo tenian una mayor sobrevida,
con un beneficio notable en la salud mental. Por esta razén, se considera dicho
abordaje como el estandar de atencién (18). Este tipo de abordaje se realiza en
el Centro de Esclerosis Lateral Amiotroéfica del Uruguay (CELAU), que funciona en
el Hospital de Clinicas. Atiende casos de ELA de todo el pais, de prestadores

publicos y privados (19).

Tradicionalmente se ha considerado la ELA como una enfermedad que
compromete Unicamente las funciones motoras, sin embargo en los uUltimos afios
ha crecido la evidencia que afirma que también afecta las funciones cognitivas
(20,21).

Existen pruebas neuropsicoldgicas que permiten evaluar las funciones
cognitivas en pacientes con ELA, tales como el ECAS, el cual consiste en una
serie de tests que evalian la afectacién cognitiva del lenguaje, memoria,

funciones ejecutivas, capacidad visuo-espacial, y el conocimiento social (22).

Las funciones cognitivas se entienden como un conjunto de procesos mentales
gue influyen en la forma en cémo un individuo percibe su entorno, aprende de
hechos que experimenta en el mismo, anticipa el resultado de acontecimientos,
toma acciones para alcanzar objetivos propuestos y se adapta a las situaciones
cambiantes del entorno (23,24). Algunas de estas funciones son: la percepcion,
la atencidon, la memoria, la capacidad visuo-espacial, las funciones ejecutivas,

entre otras.

Segun el enfoque neuroanatémico propuesto por Marsel Mesulam, las bases
neurobiolégicas de las funciones cognitivas se explican a través del concepto de
redes neuronales distribuidas que integran diversas areas corticales vy

subcorticales. En cada regiéon confluyen diferentes redes neurocognitivas que
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funcionan de forma distribuida y en simultdneo. Por lo tanto, lesiones en
diferentes regiones cerebrales se pueden traducir en el trastorno de una misma
funcién cognitiva y la lesidn de una misma regidn puede traducirse en el

trastorno de diferentes funciones cognitivas (24).

Se identifican cinco dominios principales de las funciones cognitivas: lenguaje,
funciones ejecutivas, memoria, funciones visuoespaciales y atencién. Cuando
alguna de estas funciones se ve afectada, nuestra calidad de vida puede

disminuir considerablemente.

En el caso de las personas con ELA, los estudios han mostrado que las
alteraciones cognitivas suelen afectar de manera particular las conexiones entre
las éareas frontal y temporal del cerebro. Estas zonas son muy importantes
porque regulan nuestro comportamiento, nuestras emociones Yy nuestra
capacidad para tomar decisiones. Es por esto que muchos pacientes con ELA
experimentan dificultades en aspectos como controlar sus impulsos, tomar

decisiones y manejar sus emociones (25).

Las funciones cognitivas se encuentran mencionadas en el cuadro N°1 (Ver
anexo 1, Cuadro N°1). A continuacién describiremos las principales funciones

cognitivas comprometidas en la ELA:

Lenguaje
Es la habilidad de asociar simbolos con significados especificos para

transmitir ideas, emociones, deseos etc., tanto para el propio individuo como a
otros individuos a través del habla o la escritura (23). Las areas corticales
asociadas a la produccion del mismo son la corteza primaria sensorial, auditiva,

visual, motora, de Broca y de Wernicke (23).

Los grandes componentes del lenguaje a través de los que se logra la
comunicacién son la forma, el contenido y el uso. La forma abarca los aspectos
fisicos o motores que intervienen en la articulacién y estructura del lenguaje.

Incluye los niveles fonético, fonoldgico, y morfosintactico.
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El contenido hace referencia a las relaciones de significado entre las palabras
y los objetos o elementos de su entorno. El uso se relaciona con las funciones
del lenguaje y las normas que regulan su uso en contextos especificos (26).

En pacientes con ELA se ha observado afectacion de las redes
frontotemporales, particularmente el I6bulo frontal y el temporal anterior, las
cuales son esenciales para el procesamiento de significados y la organizacion

conceptual del lenguaje (27).

Fluidez verbal

Se describe como la habilidad de generar palabras de forma continua y
organizada, donde se ve involucrado el control motor del habla, el acceso léxico
y la coherencia. Es una funcion compleja que resulta de la interaccion entre el
I6bulo frontal, los ganglios basales y la corteza temporal. Las lesiones en estas
areas, principalmente en el area de Broca y sus conexiones subcorticales pueden
afectar la fluidez del habla y reducir la velocidad de produccién verbal, mientras
que las lesiones posteriores, pueden generar un lenguaje fluido y articulado,

aunque confuso y carente de sustancia (24).

En pacientes con ELA se ha observado una reduccién de la sustancia gris en la
corteza premotora y precentral, asi como compromiso de la integridad
estructural general de tractos de sustancia blanca como la circunvolucién frontal
superior. Esto sugiere que la disminucion de la fluidez verbal, se debe tanto a la

alteracion de procesos articulatorios como a disfuncidén ejecutiva (28).

Funciones ejecutivas
Comprenden un conjunto de actividades mentales, como pensar, decidir y

planificar. La red ejecutiva y del comportamiento involucra las cortezas prefrontal
dorsolateral, orbitofrontal y parietal posterior (24). Estas funciones son
consideradas como parte de un sistema neuronal complejo que permite la
adaptacién del sujeto a los cambios del entorno externo e interno. Incluyen
procesos como la memoria de trabajo, resoluciéon de problemas, evaluacién de

las recompensas, inhibicidon de respuestas, entre otras (23).

Una funcidn estrechamente relacionada a las funciones ejecutivas que nos

interesa en este estudio es la cognicion social, definida como los procesos
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mentales complejos que permiten la interaccién social adecuada mediante una
correcta interpretacién e integracion de los estimulos socio-afectivos (29). Para
cumplir el proceso exitosamente el sujeto requiere usar habilidades como lectura
facial, reconocimiento de expresiones emocionales, atencidn compartida
(capacidad de un sujeto de coordinar su foco de atencién con el de otro sujeto),
la habilidad de empatizar, entre otras (25). En conjunto, estas habilidades
apoyan el desarrollo de una adecuada competencia y adaptacion social (29). Se
ha observado que los pacientes con ELA tienen un rendimiento
significativamente menor en el reconocimiento de emociones. Estas alteraciones
pueden ser una barrera que dificulte las interacciones sociales y la adaptacion
de estos pacientes al entorno, debido al compromiso de aspectos como la lectura

de expresiones emocionales y la empatia (28).

Memoria

Es la capacidad del individuo de recibir, codificar, retener y evocar informacion
(23,30). ElI proceso mnésico consta de tres etapas, la adquisicion de la
informacidn, consolidacién y evocacion.
Depende de un circuito que incluye el hipocampo, el l6bulo temporal medial y la
corteza prefrontal. Mientras que el hipocampo cumple un papel fundamental en
la creacién de recuerdos esporadicos, la corteza prefrontal desempefia una
funcidén clave en regular el almacenamiento a largo plazo y en el proceso de

recuperacion de la informacion (24).

Se ha visto que en pacientes con ELA y deterioro cognitivo puede haber
una degeneracion de la sustancia gris en el giro poscentral, la corteza cingulada
anterior, el giro orbitofrontal, el caudado, el putamen, la amigdala y el
hipocampo, areas cerebrales que estan involucradas en procesos cruciales de la
memoria y la cognicion. Asi mismo los deterioros de la memoria en pacientes
con ELA, pueden estar vinculados con dafios en los circuitos talamocorticales,
estructuras del cerebro que son esenciales para el procesamiento de la

informacién y la consolidacion de los recuerdos (28).

El proceso mnésico tiene tres componentes: la codificacion, el
almacenamiento y la recuperacion.

e Codificacién: es la adquisicidon de nueva informacion.
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e Almacenamiento: es el proceso relativamente pasivo de retencidén de la
informacion.

e Recuperacion: es la evocacion de la informacion ingresada (31).

Habilidades visoespaciales
Es la capacidad para representar mentalmente un objeto en el espacio. Estas

funciones se integran a través de las areas occipitoparietales y las proyecciones
hacia la corteza frontal (24). En un estudio que compard pacientes con ELA y
controles sanos, se demostré que la capacidad visoespacial suele verse menos
afectada respecto a la funcién ejecutiva y la fluidez verbal en pacientes con ELA.
Cuando se afecta, se relaciona sobre todo a la progresion de la degeneracién de

la materia blanca y ciertas areas corticales como las ya mencionadas (28).

En la ELA, se ha visto que un 50% de los pacientes tienen alteraciones
cognitivo - comportamentales , siendo mas frecuentemente afectadas las
funciones ejecutivas, la cognicion social y lenguaje (32-34). En un 5-15% las
alteraciones pueden ser relevantes para hacer diagndstico de demencia
frontotemporal (35,36). Se ha visto que los cambios cognitivos y conductuales
aparentan no avanzar en sincronia con el declive motor (37). Estas alteraciones
pueden desarrollarse tanto en etapas tempranas (38) como avanzadas de la
enfermedad (39).

Los pacientes que presentan alteraciones cognitivas cuando se les
diagnostica ELA, generalmente empeoran su condicion a medida que la
enfermedad avanza, mientras que los pacientes que al inicio no tienen dichas

alteraciones, suelen permanecer estables (40).

Se ha visto que hay algunas variables que pueden actuar como factor de
riesgo para presentar alteraciones cognitivas, siendo estas: la mutacién C9orf72
(41), antecedentes familiares de enfermedades neurodegenerativas (5), edad

avanzada y menor nivel educativo (35).

Dentro de los cambios comportamentales que pueden experimentar los

pacientes se encuentra la afectacion pseudobulbar, la cual se caracteriza por
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episodios involuntarios de llanto o risa que pueden ser desproporcionados o
inadecuados para la situacion social en la que ocurren. En estos casos, existe
una desconexién entre la manera en que la persona manifiesta sus emociones y
lo que realmente estd experimentando a nivel emocional (42). Se desconoce su
causa especifica, aunque algunas teorias argumentan que puede deberse a
lesiones en las redes del cértex, tronco y cerebelo, o a alteraciones en los niveles
de algunos neurotransmisores (dopamina, glutamato, epinefrina y norepinefrina)
(43).

Las alteraciones cognitivas y comportamentales se han visto asociados a
peores prondsticos y menor sobrevida, ya que estos sintomas son las
manifestaciones de una enfermedad mas extendida y no solo la presencia de

signos motores (44).

Planteamiento del problema

El 50% de los pacientes con ELA no solo presentan déficits motores, sino
también alteracion de las funciones cognitivas, lo que implica una reduccidon de
la calidad de vida y de prondstico vital. Esto afecta la comunicacién y genera una
mayor carga para el cuidador lo que puede resultar en una menor adherencia a
los tratamientos y un prondstico negativo (22). Ademas pueden interferir en el
proceso de toma de decisiones y la planificacion del final de vida (45), por lo cual
es necesario considerar la evaluacion de esta funcién en la practica clinica
habitual. Hasta el momento en Latinoamérica, no hay ninguna investigacion
publicada en pacientes con ELA que relacione los resultados del ECAS con sus
respectivas variables clinicas y sociodemograficas, lo cual motivd esta

investigacion.

Justificacién y uso de los resultados
Reconocer los cambios cognitivos y comportamentales de esta

enfermedad es esencial ya que afecta directamente la calidad de vida del
paciente y crea una carga adicional significativa para quienes brindan cuidados
(46).

Nos interesa la aplicabilidad de esta herramienta para obtener una

aproximacion inicial sobre el estado cognitivo de esta poblacidon de pacientes y
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en caso de detectar resultados patoldgicos poder iniciar la intervencion

correspondiente.

Objetivos
General: Evaluar la funcién cognitiva de personas con diagndstico de ELA

que asisten al CELAU.

Especificos:

> Conocer el perfil cognitivo de la poblacion de estudio.

> Valorar el vinculo entre las funciones cognitivas y las variables
sociodemograficas.

> Valorar el vinculo entre las funciones cognitivas y las variables clinicas.

Metodologia

Disefio y tipo de investigacion:

La siguiente investigacion es un estudio de tipo descriptivo, observacional

de corte transversal.

Poblacidon y muestra:

El universo de estudio fueron los usuarios asistidos en el CELAU, y la
muestra se conformdé por aquellos que acudieron dentro del periodo de julio a
noviembre de 2024. Los criterios de inclusién y exclusién se encuentran

explicados en el anexos (Ver Anexo 1, Cuadro N°2).

Definicion de variables e instrumentos:

Se expone la operacionalizacién de las variables estudiadas (Ver Anexo 1,
Cuadro N°3) y se explican los instrumentos de evaluacion; los cuales fueron, un
cuestionario Ad-Hoc (ver Anexo 2), disefado para la recoleccién de datos
relacionados con las variables sociodemograficas y clinicas (ver Anexo 1, Cuadro
3), con el fin de obtener un perfil mas completo del paciente estudiado y de la

muestra a analizar; y el ECAS (Ver anexo 3).

Edinburgh Cognitive and Behavioral ALS Screen (ECAS):
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Es una herramienta para detectar y monitorear alteraciones cognitivas en
personas con ELA validada y corroborada por varios paises. Se adapta a las
diversas afectaciones de esta enfermedad por lo que las respuestas pueden ser
obtenidas de forma oral o escritas (Ver Anexo 3). Dicho instrumento se encarga
de evaluar capacidades especificas tales como: lenguaje, fluidez verbal, funcién
ejecutiva, memoria, y capacidad viso-espacial (22). Su tiempo de administracién
puede variar entre los 15-20 minutos por paciente. Su aplicacién estuvo a cargo

de personal entrenado y certificado.

Plan de andlisis:

El andlisis estadistico se llevé a cabo utilizando los programas R-Studio,
JASP y Excel. Se realizé un analisis descriptivo de las variables del estudio, sin
evaluar la distribucion normal de los datos debido al tamafio muestral recolectado.
Las variables cuantitativas se resumieron mediante la media, la mediana y el
rango intercuartilico, mientras que las variables cualitativas se expresaron en

frecuencias absolutas y relativas, presentadas en tablas de frecuencia.

Las variables cuantitativas de interés se representaron graficamente
mediante diagramas de barras. Para analizar las dimensiones de la variable
dependiente “funciones cognitivas” se crearon 2 graficos de radar, uno que
muestra los resultados individuales de cada participante, y otro que representa el
promedio de puntajes de cada dimension de todos los usuarios comparado con los
promedios de los puntajes de los baremos de las poblaciones escocesa (6) y
espanola (46). Estos baremos se utilizaron para determinar si la variable

dependiente indicaba la presencia de disfuncidon cognitiva.

Finalmente, se utilizd el coeficiente de correlacion de Spearman para
evaluar la relacién entre las variables sociodemograficas, las variables clinicas
cuantitativas y las variables dependientes segun los baremos mencionados. Para
analizar la asociacién entre las variables dependientes y las variables cualitativas,
se elaboraron tablas de contingencia, evaluando la significancia mediante la
prueba exacta de Fisher o la Chi cuadrado para tablas con mas de dos filas y/o

columnas.
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Procedimiento:

A los participantes, se los citdé dentro del horario de su consulta habitual,
donde se los invitd a participar del estudio a través de un consentimiento
informado. Se aplicaron ambos cuestionarios, solicitando al equipo de neurologia
el resultado del ALSFRS-R del momento, y posteriormente se continué con la

dinamica habitual de la consulta con el equipo del CELAU.

Consideraciones Eticas

Esta investigacion fué aprobada por el Comité de Etica de la Investigacion
del Hospital de Clinicas. Se brindd un consentimiento informado (Ver Anexo 4) a
todos los participantes del estudio, y se tomaron medidas para asegurar la

anonimizacion de sus datos.

Resultados

En la presente investigacion fueron Frecuencia de Edac

. . Hedia:
estudiados 14 pacientes, en donde la 61,43

edad minima registrada fue de 43 afios y

Frecuesncia

la maxima 75 afios, con una edad
promedio de 61.43 (Grafico 1). El
57,14% fueron de sexo masculino vy

Eciad

42,860/0 femenlno Graficn 1. Histograma de frecuencia de Edades

Sobre el estado civil de los pacientes, el 50% estaban casados, 28,57%
divorciados, 14,29% solteros, y el 7,14% en concubinato. Con respecto al tipo
de acompafiamiento de los pacientes, se observé que el 85,71% se encontraba
acompafado. Esta asistencia se distribuye de la siguiente manera: el 42,86%
estaba acompafiado por familiares, el 21,43% por su pareja y el 21,43% por
otras personas. El 92,86% contaba con red de apoyo. Respecto a el nivel de
educacion se obtuvo que el 35,71% poseian estudios medio superior completo,
el 35,71% estudios terciarios completos, el 21,43% estudios medio superior
incompleto, y el 7,14% estudios medio basico completo. En cuanto a la
ocupacion actual el 85,71% es pasiva. Concerniente a los aportes de los
pacientes, el 57,14% eran jubilados y el 35,71% pensionistas. Referido a

atencidon en salud, se observd que el 50% contaba con un prestador de salud
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publico. Respecto al lugar de residencia, el 92,86% vivian en su domicilio (Ver
Anexo 1, Tabla I).

Dentro de las variables clinicas (Ver Anexo 1, Tabla II), el 50% contaba
con un tiempo desde el diagndstico menor a 6 meses, el 7,14% de 6 meses a un
ano, y el 42,86% mayor a un ano. Sobre el sitio de inicio de los sintomas, el
78,57% presentd un inicio espinal y 21,43% un inicio bulbar. En lo que respecta
a las regiones afectadas en los pacientes al momento de la intervencién, se
constatd qué el 85,71% presentaba afeccidon en los miembros superiores, el
57,14% en los miembros inferiores, el 50% mostraba afeccion bulbary el 7,14%
tenia alteracién en la esfera nutricional. Referente al uso de asistencias técnicas,
se observd que el 35,71% de los pacientes utilizaban silla de ruedas para
transportarse, el 21,43% necesitaba algun tipo de instrumento de respiracién
asistida (como SNIPP/CVF/ventilacion no invasiva), el 7,14% contaba con
gastrostomia, el 7,14% se

Fracuendia da puntajas del ALSFR-R

asistian con bastén para su

movilidad, otro 7,14% hacia uso

Desvinciin: 8,2

de colchones antiescaras, y el

7,14% manifestd utilizar otros

Fracuandies

tipos de asistencias técnicas en
su vida cotidiana. En cuanto al
grado de funcionalidad, se Funinjes ALSTR

Grdfios 2. Histograma s ¥scusncis da grad a8 funcionaldad
obtuvo un puntaje minimo de 19
y un puntaje maximo de 47, con un promedio de 37,29 y una mediana de 38
(Grafico 2). Respecto al antecedente familiar de enfermedades
neurodegenerativas, se encontré que el 57,14% no presentaba antecedentes
familiares. Se observd que el 92,86% de los pacientes eran diestros. En relacién

al tratamiento con Riluzol, el 57,14% estaba recibiendo dicho tratamiento.

Los resultados obtenidos de la escala ECAS revelaron que el puntaje
minimo fue de 70 y el maximo de 114, con un promedio de 94,71 y una mediana
de 100 (Ver Anexo 1, Tabla III). Segun los baremos de Escocia, el 71,43% de la
poblacidn presentd puntajes que indican alteraciones en las funciones cognitivas,
distribuyéndose de la siguiente manera: el 64,29% de las personas con ELA

mostré alteraciones especificas en las funciones cognitivas (funcién ejecutiva,
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lenguaje, fluidez verbal), mientras que el 50% evidencié alteraciones cognitivas
no especificas relacionadas con la enfermedad (memoria y visuoespacial). Segun
los baremos de Espafia, el 21,43% mostrd alteraciones cognitivas,
distribuyendose de la siguiente forma: el 21,43% presentd alteraciones de las
funciones cognitivas especificas para el ELA y otro 21,43% evidencié alteraciones

no especificas en estas funciones (Ver Anexo 1, Tabla IV y V).

Se graficaron los puntajes obtenidos en cada dimension donde se
evidencié una mayor tendencia a obtener puntajes mas bajos en las dimensiones
de visuoespacial, memoria, fluidez verbal y lenguaje (Grafico 3). Estos datos
fueron promediados y representados graficamente, se mostrd la distribucion del
promedio de los puntajes totales para la poblacion de Escocia y de Espafia en
comparacién con los del CELAU (Grafico 4). En estd grafica, se observd que la
morfologia del promedio de puntajes del CELAU era similar a la del promedio de

puntaje aportado por la poblacion espafola.

Puntajes obtenidos en cada dimension por los usuarios del CELAU
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Grafico 3. Grafico de radar de pacientes del CELAU en cada dimensidn cognitiva valorada en el ECAS

18



Comparacion del promedio de los puntajes totales de cada dimensian del ECAS de los usuarios dal
CELALU vs poblacidn de Escocia y Espafa
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Grafico 4. Grafico radar del promedio del ECAS de los pacientes estudiados del CELAL, con los
promedios del ECAS de Escocia y Espania

Analisis conjunto de variables

Vinculacion con variables sociodemograficas:

Sobre las variables sexo y presencia de alteraciones cognitivas, tantos los
baremos de Escocia y Espafia indican un mayor compromiso cognitivo en los
usuarios de sexo masculino (Escoses (SCO)= 60%; Espana (ESP)= 66,7%); asi
como también en los dominios especifico (SCO=55,66%, ESP= 66,70%) y no
especificos (SCO=55,14%, ESP= 66,70%) (Ver Anexo 1, Tabla VI y VII).

Sobre las variables de maximo nivel educativo y presencia de alteraciones
de las funciones cognitivas. Segun los baremos de Escocia, el 50% de aquellos
gue presentaron alteraciones cognitivas tenian educacion media superior
completa (Ver Anexo 1, Tabla VI). En contraste, segun los baremos de Espafia,
un 21,4% presentaba alteraciones cognitivas, de las cuales el 66,6% poseia

educacion media superior completa (Ver Anexo 1, Tabla VII).

En cuanto a la presencia de alteraciones cognitivas especificas de ELA,
tanto los baremos escoceses como los espafioles exhibian un compromiso
cognitivo especifico de ELA en usuarios que habian completado como maximo la
educacién media superior (SCO= 44,40%, ESP= 66,7%) (Ver Anexo 1, Tabla VI

19



y VII), hecho que se repite con las alteraciones cognitivas no especificas (SCO=
57,10%; ESP=100%), (Ver Anexo 1, Tabla VI y VII).

Se realizd un estudio correlacional de Spearmann, en el cual se vincularon
las variables edad de los pacientes con el puntaje total del ECAS, obteniendo un

Rho de -0,119; no encontrandose correlacién significativa entre estas variables.

Vinculacion con variables clinicas:

En cuanto a las variables de lateralidad manual y presencia de
alteraciones cognitivas, ambos baremos demostraron que aquellos que
presentaron dichas alteraciones eran principalmente diestros (SCO= 100%,
ESP= 100%), asi como también en los dominios especifico (SCO=100%, ESP=
100%) y no especificos (SCO=100%, ESP= 100%) (Ver Anexo 1, Tabla VIII y
IX).

Sobre las variables historia familiar de enfermedades neurodegenerativas
y la presencia de alteraciones cognitivas, segun los baremos escoceses el 40%
de los participantes presentaron antecedentes familiares de enfermedades
neurodegenerativas. Por otro lado, segun los baremos espafioles, de quienes
mostraron alteraciones cognitivas el 66,7% manifestaron tener antecedentes
familiares de estas enfermedades. De la misma forma se evidencia dicha
relacion en los dominios especificos (SCO= 33,33%; ESP=66,67%) y no
especificos de ELA (SCO= 42,86%; ESP=66,67%), (Ver Anexo 1, Tabla VIII y
IX).

Acerca de las variables de tiempo desde el diagndstico y la presencia de
alteraciones cognitivas, segun los baremos escoceses, 60% de los que
presentaron dichas alteraciones tenian un tiempo de diagnéstico menor a seis
meses. Conforme a los baremos espafoles, el 33% de quienes mostraron
alteraciones cognitivas también tuvieron un tiempo de diagndstico inferior a seis
meses. De la misma forma se evidencia dicha relacidn en los dominios
especificos (SCO= 66,67%; ESP=33,3%) y no especificos (SCO= 57,14%;
ESP=33,3%), (Ver Anexo 1, Tabla VIII y IX).
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Se asociaron las variables de sitio de inicio de sintomas y la presencia de
alteraciones cognitivas. Ambos baremos demostraron que quienes presentaban
alteraciones cognitivas tuvieron su sitio de inicio principalmente a nivel espinal
(SCO=90%; ESP=100%), asi como también en los dominios especificos
(5C0=77,78%, ESP= 100%) Yy no especificos (SCO=85,71%, ESP= 100%), (Ver
Anexo 1, Tabla VIII y IX).

Se integraron las variables de regiones afectadas en el momento vy la
presencia de alteraciones cognitivas. Ambos baremos mostraron relaciones
similares, aquellos que tenian alteraciones cognitivas evidenciaron
principalmente afectaciéon en los miembros superiores (SCO=90%, ESP= 100%)
y en los miembros inferiores (SCO=70%, ESP= 100%), seguido en frecuencia
por la afeccion bulbar (SCO=50%, ESP= 33,3%), Yy en menor medida afectacion
nutricional (SCO=10%, ESP= 0%). De la misma manera se evidencia esta
relacion en los dominios especificos, comprometiendo en orden de frecuencia,
miembros superiores (SC0=88,89%, ESP=100%); miembros inferiores
(SCO=55,56%, ESP=100%); nivel bulbar (SCO=55,56%, ESP=33,33%); y
esfera nutricional (SCO=0%, ESP=0%). Acerca de las alteraciones no
especificas, se observd la misma forma de comportamiento; miembros
superiores (SC0=85,71%, ESP= 100%); miembros inferiores (SCO=71,43%,
ESP= 100%); nivel bulbar (SCO=57,14 %, ESP= 33,33%); y esfera nutricional
(SCO= 14,29%, ESP= 0%). (Ver Anexo 1, Tabla VIII y IX)

Al relacionar las variables de tratamiento con Riluzol y la presencia de
alteraciones cognitivas, se observd que, seglin los baremos de Escocia, el 60%
de los que presentaron alteraciones estaban en tratamiento con Riluzol. Por otro
lado, conforme a los baremos espafioles, el 100% de quienes exhibieron
alteraciones cognitivas estaban en tratamiento con Riluzol. Se evidencia esta
misma relacidn en las alteraciones especificas (SCO=55,56%, ESP= 100%) y en
las alteraciones no especificas (SCO=57,14%, ESP= 66,67%) (Ver Anexo 1,
Tabla VIII y IX).

Ninguna asociacién estudiada resultd ser significativa, salvo la asociacion

entre la presencia o ausencia de disfuncién cognitiva no especifica de ELA con la
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afecciéon o no afeccion de los miembros inferiores segun los baremos espafioles
(p=0.003).

En consideracion a que la muestra recolectada se utilizdé para realizar un
estudio correlacional de Spearman, se vincularon los datos obtenidos del
ALSFRS-R y el ECAS, obteniendo un Rho de 0,20. No sé encontrd una correlaciéon

significativa entre estas variables.

Discusion:

El estudio se realizd6 con una muestra claramente reducida. Sin embargo,
esto no impide llevar a cabo una caracterizacién de la muestra estudiada y

conocer la disposicién de la misma.

Iniciando con las caracteristicas sociodemograficas de la muestra, fue en
su mayoria de edad avanzada, con un promedio de 61 afios, Yy
predominantemente masculina (47). La mayoria de los pacientes contaban con
una sélida red de apoyo, residian en su propio domicilio acompafiados por
familiares o con su pareja (48). La muestra posee un alto nivel educativo,
contando la mayoria con secundaria completa o estudios terciarios. Esto puede
ser un factor protector contra el deterioro cognitivo, principalmente en usuarios
mayores a 50 afios (49). No obstante, es necesario continuar investigando para
desarrollar dicha relacion. La mayoria de los pacientes se encontraban inactivos
laboralmente, con una proporcidon sustancial de jubilados. La mitad de la
muestra eran usuarios de prestadores publicos de salud, siendo la otra mitad
usuarios de prestadores de salud privado (usuarios de mutualistas o de seguros
médicos). Estos factores, en conjunto, sugieren una poblacién con acceso a
recursos de apoyo familiar y social, y elementos que pueden ser influyentes en

su bienestar y en la utilizacién de servicios de salud.

Los resultados sugieren que la mayoria de los pacientes no tenian
antecedentes de enfermedades neurodegenerativas, predominando un inicio
espinal, lo cual es consistente con la literatura (8). Al momento de la
intervencion, la mayoria presentaba compromiso en miembros superiores e

inferiores, y cerca de la mitad también afectacion bulbar. Ademas, el uso
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reducido de dispositivos como ventilacidn asistida o gastrostomia sugiere que la
poblacion no se encontraba en etapas avanzadas. En cuanto al tratamiento, la

mayoria recibia Riluzol, reflejando su uso generalizado en el manejo de la ELA.

Con respecto al perfil cognitivo de la muestra, debemos aclarar que no fue
posible realizar ninguna inferencia estadistica de como seria la poblacion ya que
ningun resultado seria estadisticamente significativo debido a la muestra
reducida. A pesar de estas limitaciones es posible observar algunos resultados

interesantes de la muestra estudiada.

Es observable que en general la mayoria de las dimensiones mostraron
valores bajos, exceptuando la funciéon ejecutiva. Esto podria entenderse por la
capacidad de las funciones cognitivas para compensar cuando la funcién de uno
de los dominios disminuye, otro dominio asume mas carga para mantener la
estabilidad de las funciones cognitivas (50). Siendo asi qué gran parte de los
pacientes parece ser que desarrollaron una mejor funcién ejecutiva ante la

disminucién de la funcién de alguno de los otros dominios.

Dado que no contamos con baremos propios recurrimos a los
internacionales (Escocia y Espafia) y se observd una importante discrepancia
entre ellos. Segun los baremos escoceses gran parte de la muestra presentaba
alteraciones cognitivas, en su mayoria en el dominio lenguaje, seguido por el
dominio de funciones ejecutivas, resultado que es similar con lo obtenido en
otros estudios realizados (51). Por el contrario, al aplicar los puntos de corte de
Espafia, observamos que la mayoria de los pacientes no presentan dichas
alteraciones, de modo que, los criterios de interpretacion deberian adaptarse

para capturar mejor las particularidades de nuestra poblacién.

Se observd, ademads, que al aplicar ambos criterios no se encontraron
pacientes con alteraciones cognitivas que hayan presentado inicio bulbar. Esto no
coincide con la literatura, que establece que los pacientes con inicio bulbar
tienen mas probabilidades de desarrollar disfuncion cognitiva (52), lo que
posiblemente se explica por el tamano reducido de la muestra estudiada. En
contraposicion, en nuestra muestra donde el inicio espinal fue la presentacién

principal, podria ser relevante estudiar la manera en que este inicio se relaciona
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con el deterioro cognitivo en los pacientes uruguayos ya que podria proporcionar

informacidn valiosa para el manejo de estos.

También se encontrd que, segun los criterios escoceses, una gran parte de
los pacientes alterados no presentaron antecedentes familiares de enfermedades
neurodegenerativas. Sin embargo, al aplicar los baremos espafoles, una
proporcion considerable de estos si presentaba dichos antecedentes. Esta
contradiccion entre ambos criterios resulta llamativa, considerando que la
literatura plantea que los antecedentes familiares suelen aumentar la
probabilidad de desarrollar disfunciones cognitivas de forma temprana. Sera
necesario llevar a cabo la realizacion de mas estudios para poder comprender el

porqué de esta observacion.

Para finalizar, es importante aclarar nuevamente que estas asociaciones
no evidenciaron valores estadisticamente significativos, sino Unicamente
relaciones proporcionales que resultaron llamativas desde la perspectiva del

investigador.

Conclusion

Los hallazgos de esta investigacion destacan la necesidad de validar el
instrumento ECAS especificamente en Uruguay. Dado que los puntos de corte de
esta prueba varian de un pais a otro, utilizar un valor de referencia propio podria
reducir los falsos positivos o negativos que podrian surgir al emplear criterios de
otros contextos, como los de Espafia y los de Escocia. Dentro de este orden de
ideas, nuestro tamano muestral es limitado, lo que impidid utilizar métodos de
estadistica inferencial que habrian sido u(tiles para identificar asociaciones

estadisticamente significativas.

Al evaluar el perfil cognitivo de la muestra estudiada, este varia segun el
criterio aplicado. Los puntos de cortes espafioles evidenciaron que la mayoria de
los pacientes no mostraron importantes alteraciones en las funciones cognitivas
que fueron analizadas. No obstante, los baremos escoceses demostraron que la

poblacion exhibia dificultades en el lenguaje, las funciones ejecutivas y la fluidez
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verbal, las cuales son fundamentales para la calidad de vida de los pacientes y

su autonomia.

En futuros estudios, seria ideal contar con una muestra mas amplia para
poder analizar en mayor profundidad la relacion entre el rendimiento en el ECAS
y factores clinicos y sociodemograficos. En resumen, el ECAS parece ser una
herramienta prometedora en el contexto uruguayo, pero requiere la definicién de
un punto de corte especifico para el pais y estudios adicionales que permitan
comprender mejor la diversidad de nuestra poblacidn. Esto fortalecera su
aplicabilidad en la practica clinica y contribuird a mejorar la atenciéon de nuestros

pacientes.
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Anexos

Anexo 1.

Cuadros, tablas y graficos.

Cuadros

Cuadro N°1- Definiciones

Funcién cognitiva

Definiciones

Lenguaje

Habilidad de asociar simbolos con
significados especificos para transmitir
ideas, emociones, deseos y mas,
tanto para el propio individuo como a
otros individuos a través del habla o la
escritura

Fluidez verbal

La habilidad de generar palabras de
forma continua y organizada, donde
se ve involucrado el control motor del
habla, el acceso Iéxico vy Ila
coherencia.

Funciones ejecutivas

Conjunto de actividades mentales,
como pensar, decidir y planificar.
Dentro de estas se encuentra el
subdominio cognicién social, definida
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como una serie de habilidades
mentales complejas que subyacen la
percepcién de estimulos sociales, su
procesamiento, interpretacién y
respuesta, y requiere de sistemas
neuronales que conectan esta
percepcién a la motivacién, emociéon y
comportamientos adaptativos

Memoria

Capacidad del individuo de recibir,
codificar, retener y evocar informacion
por un cierto periodo de tiempo

Habilidad visoespacial
habilidad

La capacidad de representar
mentalmente un objeto en el espacio.

Cuadro N°2- Criterios de inclusidn y exclusién

Criterios de Inclusion

Usuarios que asisten al CELAU

Criterios de Exclusion
[ ]

Usuarios con:

Diabetes con multiples repercusiones.
Epilepsia.

Trastornos psiquiatricos previos.

Abuso de drogas o alcohol.

Traumatismo craneal grave que ha requerido

hospitalizacion en drea de cuidados
intensivos.
Dafo cerebral traumatico, incluida

hemorragia subaracnoidea.

Ictus o enfermedad cerebrovascular.
Cualquier otra enfermedad significativa de la
rama neuroldgica.

Cuadro N°3- Variables

Variable

Definicion
unidad

. Dimension Lenguaje
Funciones

Cognitivas

Variable cuantitativa discreta.
valora el nombrar, comprensién y
deletreo, en un puntaje de 0-28,
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(variable
dependien
te)

1 punto es igual a respuesta
correcta.

Dimension Fluidez
verbal

Variable cuantitativa discreta.
Valora fluidez verbal con letra Py
con letra T, en un puntaje del
0-24. 1 punto es igual a
respuesta correcta.

Dimension Funciones
Ejecutivas

Variable cuantitativa discreta.
Valora la secuencia inversa,
alternancia, finalizacion de

frases, conocimiento/cognicion

social , en un puntaje del 0-48.
suma puntos por respuesta
correcta.

Dimension Memoria

Variable cuantitativa discreta.
Valora el recuerdo inmediato, la
retencidn diferida y el
reconocimiento diferido, en un
puntaje del 0-24. 1 punto es
igual a respuesta correcta.

Dimensién
Visuoespacial

Variable cuantitativa discreta.
Valora recuento de puntos,
recuento de cubos y localizacién
de nimero, en un puntaje del
0-12. 1 punto es igual a
respuesta correcta.

Puntuacion Total

Variable cuantitativa discreta.
Sera de la suma de todas las
dimensiones, siendo un puntaje
qué va desde 0-136.

Puntuacién Especifico
de ELA

Variable cuantitativa discreta.
Sera de la suma de las
dimensiones Lenguaje, Fluidez
verbal y Funcién ejecutiva,
siendo un puntaje qué va desde
0-100.

Puntuacion No

especifico de ELA

Variable cuantitativa discreta.
Sera de la suma de las
dimensiones Memoria y

Visuoespacial, siendo un puntaje
qué va desde 0-36.

Variables
sociodemogréaficas
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Edad

Edad del paciente al momento

Cuestionario “Ad
Hoc”; afios

Sexo

Sexo biologico del participante

Cuestionario “Ad
Hoc"”;
Masculino/femeni
no

Estado Civil

Situacion legal en base a las
leyes uruguayas y personal que
describe la relacién de un
individuo en términos de su
estatus marital y de pareja.

Cuestionario “Ad
Hoc”;
Soltero/Concubina
to/Casado/Divorci
ado/Viudo

Maximo nivel
educativo

Se define como una variable
cualitativa ordinal, y se
determinara en base a el nivel de
estudio qué haya alcanzado el
participante segun el plan de
estudios Uruguayo.

Cuestionario “Ad
Hoc”;

e Primaria
incompleta
e Primaria
completa
e Media
basica
completa
e Media
basica
incompleta
e Media
superior
completa
e Media
superior
incompleta
e Estudios
terciarios
completos
e Estudios
Terciarios
incompleto
S

Acompafamiento

Se define como cuantitativa
dicotdmica. Significando “Si” si el
sujeto es ayudado, y significa
“No” si por el contrario no cuenta
con dicha asistencia

Cuestionario “Ad
Hoc"”; Si/No

Tipo de
acompafnamiento

En caso de ser asistido, qué tipo
de relacién tiene este con el
paciente.

Cuestionario “Ad
Hoc”;
Familia/Pareja/Otr
o/No tiene
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Red de Apoyo

Si participante considera que
tiene a su alrededor un grupo de
personas que lo contienen
emocionalmente y le brinden
apoyo en caso de ser necesario

Cuestionario “Ad
Hoc”; Si/No

Lugar de residencia

Tipo de espacio en donde vive el
participante,

Cuestionario “Ad
Hoc”;
Domicilio/Instituci
onalizado

Accesos a los cuidados
de salud

Tipo de cobertura de salud que
tenga el participante

Cuestionario “Ad
Hoc”;
Publico/Privado

Ocupacién actual

Si el participante se encuentra
con una actividad/trabajo del
cual obtiene ganancias
mensuales

Cuestionario “Ad
Hoc”;
Pasivo/Activo

Aportes

Ingresos que puede estar
recibiendo el participante

Cuestionario “Ad
Hoc”;
Jubilacién/Pensién
/Independiente

Variables clinicas

Lateralidad manual

Mano dominante del participante

Cuestionario “Ad
Hoc”;
Derecha/Izquierda

Tiempo desde el
diagnéstico

Tiempo que haya pasado desde
el diagndstico hasta la fecha de
recoleccion del dato

Cuestionario “Ad
Hoc”; <6émeses;[6
meses; lafio];>1a

fno

Historia familiar de
enfermedades
neurodegenerativas

Participante con familiares qué
presentan las siguientes
patologias: ELA, demencia,
Parkinson.

Cuestionario “Ad
Hoc”;
Si/No/Desconoce

Sitio de inicio de
sintomas

Si los sintomas de inicio fueron
de origen espinal o de origen
bulbar

Cuestionario “Ad
Hoc"”;
Espinal/Bulbar

Regiones afectadas
hasta la fecha/ Bulbar

Si el paciente al momento
presenta sintomas de alteracion
bulbar

Cuestionario “Ad
Hoc"”; Si/No
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Regiones afectadas
hasta la fecha/
Miembros inferiores

Si el paciente al momento
presenta sintomas de alteracién
funcional en los miembros
inferiores

Cuestionario “Ad
Hoc"”; Si/No

Regiones afectadas
hasta la fecha/
Miembros superiores

Si el paciente al momento
presenta sintomas de alteracion
funcional en los miembros
superiores

Cuestionario “Ad
Hoc"”; Si/No

Regiones afectadas
hasta la fecha/
Nutricional

Si el paciente al momento
presenta sintomas de alteracion
en la esfera nutricional

Cuestionario “Ad
Hoc"”; Si/No

Grado de
funcionalidad

Se definird como variable
cuantitativa discreta. Esta sera
realizada en base a los
resultados de la escala de
calificacion funcional de la ELA
revisada (ALSFRS-R).

Cuestionario “Ad
Hoc”; numérica

Respiracidon Asistida

Participantes qué presenten
algln instrumento de
respiracién asistida
(SNIPP/CVF/ventilacion no
invasiva)

Cuestionario “Ad
Hoc"”; Si/No

Uso de Silla de Rueda

Si el participante necesita de

Silla de ruedas para alguna

actividad de su vida, sea de
forma parcial o total

Cuestionario “Ad
Hoc"”; Si/No

Uso de Baston

Si el participante necesita de
Bastén para alguna actividad de
su vida, sea de forma parcial o

total

Cuestionario “Ad
Hoc"”; Si/No

Uso de
colchon-antiescaras

Si el participante utiliza
colchdén-antiescaras.

Cuestionario “Ad
Hoc"”; Si/No

Otras ayudas

Si el participante utiliza alguna
otra asistencia no mencionada
para alguna actividad de su
vida, sea de forma parcial o
total

Cuestionario “Ad
Hoc"”; Si/No

Gastrostomia

Se definird como una variable
cualitativa dicotomica. Si el
sujeto presenta una
gastrostomia (ya sea

Cuestionario “Ad
Hoc"”; Si/No
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gastrostomia endoscdpica
percutanea o una gastrostomia
de insercion radioldgica).

Tratamiento con Participante a fecha de hoy ha Cuestionario “Ad
Riluzol iniciado el tratamiento con riluzol Hoc"”; Si/No

Gréaficos-
Frecuencia de Edad
Media:
61,43
o
[¥]
|-
1]
=
[ W]
o
L
’ “  Edad ' ' '
Grafico 1. Histograma de frecuencia de Edades
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Grafico 2. Histograma de frecuencia de grado de funcionalidad
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Puntajes obtenidos en cada dimensién por los usuarios del CELAU
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Grafico 3. Grafico de radar de pacientes del CELAU en cada dimensidn cognitiva valorada en el ECAS

Comparacidn del promedio de los puntajes totales de cada dimension del ECAS de los usuarios del

CELAU vs poblacidn de Escoclay Espafia
—Promedio ECAS Celau = Promedio ECAS Escocla  ——Promadio ECAS Espafia
Lengua)e
1]

Visusespaciol Fluidez wrbal

Mamoria Funciones Ejecutivas

Grafico 4. Grafico radar del promedio del ECAS de los pacientes estudiados del CELAL, con los
promedios del ECAS de Escocia v Espana
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Frecuencia de puntajes de ECAS
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Grafico 6. Histogramas de frecuencia de puntaje en cada dominio cognitivo estudiado en el ECAS

Tablas

Tabla |

Frecuencia de variables socio-demograficas

Variables Frecuencia %
Sexo

Masculino 8 57,14%

Femenino 6 42,86%

Nivel educativo

Primaria completa 0 0%
Primaria incompleta 0 0%
Media basica completa 1 7,14%

Media basica incompleta 0 0%
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Media superior completa 6 35,71%
Media superior incompleta 2 21,43%
Estudios terciarios completos 5 35,71%
Estudios terciarios incompletos 0 0%

Acompanamiento
Si 12 85,71%
No 2 14,29%

Tipo de acompaiamiento
No tiene 2 14,29%
Familia 6 42,86%
Pareja 3 21,43%
Otro 3 21,43%
Estado civil
Soltero 2 14,29%
Concubinato 1 7,14%
Casado 7 50,00%
Divorciado 4 28,57%
Viudo 0 0,00%
Lugar de residencia

Domicilio 13 92,86%
Institucion 1 7,14%

Ocupacion actual
Activo 3 14,29%
Pasivo 11 85,71%

Aportes

Jubilacién 8 57,14%
Pensién 5 35,71%
Independiente 1 7,14%

Acceso a la salud
Publico 7 50,00%
Privado 7 50,00%

Red de apoyo

Si 13 92,86%
No 1 7,14%
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Variables Frecuencia %
Lateralidad
Izquierda 1 7,14%
Derecha 13 92,86%
Tiempo desde el diagnostico
< 6 meses 7 50%
[6 meses ; 1 ano] 1 7,14%
> 1 afio 6 42,86%
Historia familiar de enfermedades neuro degenerativas
Si 5 35,71%
No 8 57,14%
Desconoce 1 7,14%

Inicio de sintomas

Espinal 11 78,57%
Bulbar 3 21,43%
Regiones afectadas bulbar
Si 7 50%
No 7 50%
Region afectada Miembros inferiores
Si 8 57,14%
No 6 42,85%
Region afectada Miembros superiores
Si 12 85,71%
No 2 14,29%
Regiones afectadas Nutricional
Si 1 7,14%
No 13 42,86%
Tratamiento con riluzol
Si 8 57,14%
No 6 42,86%
Respiracion asistida
Si 3 21,43%
No 1 78,57%

Gastrostomia
Si 1 7,14%
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No 13 92,86%
Uso de sillas de rueda
Si 5 35,71%
No 9 64,29%
Uso de bastén
Si 1 7,14%
No 13 92,86%
Uso de colchén-antiescaras
Si 1 7,14%
No 13 92,86%
Otras ayudas
Si 1 7,14%
No 13 92,86%
Minimo 60
Primer cuartil 90,75
Mediana 100
Media 94,71
Tercer cuartil 105
Maximo 114

Tabla IV Alteraciones por dimension segun Escocia

Alteraciones segun baremo de Escocia

Dimension Frecuencia Porcentaje

Si No Si No
Lenguaje 11 3 78,57% 21,43%
Fluidez verbal 6 8 42,86% 57,14%

Funciones ejecutivas 7 7 50% 50%
Memoria 6 8 42,86% 57,14%
Visuoespacial 4 10 28,57% 71,43%
Diagnéstico especifico 9 5 64,29% 35,71%

Diagnéstico no especifico 7 7 50% 50%
Puntaje total (Diagndstico definitivo) 10 4 71,43% 28,57%
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Tabla V Alteraciones por dimension segun Espaia

Alteraciones seguin baremo de Espaioles

Dimensién Frecuencia Porcentaje

Si No Si No
Lenguaje 2 12 14,29% 85,71%
Fluidez verbal 2 12 14,29% 85,71%
Funciones ejecutivas 1 13 7,14% 92,86%
Memoria 2 12 14,29% 85,71%
Visuoespacial 9 5 64,29% 35,71%
Diagndstico especifico 3 11 21,43% 78,57%
Diagndstico no especifico 3 11 21,43% 78,57%
Puntaje total (Diagnostico definitivo) 3 11 21,43% 78,57%

Tabla VI
Variables sociodemograficas Alteraciones segun baremo de Escocia
Frecuencia Porcentaje
Diagnostico total Si No Si No Valor p
Masculino 6 2 60% 50% 1,000
Femenino 4 2 40% 50%
Diagndstico especifico
Femenino 4 2 44,40% 40% 1,000
Masculino 5 3 55,60% 60%
Diagndstico no especifico
Masculino 4 4 57,14% | 57,14% 1,000
Femenino 3 3 42,86% | 42,86%
Maximo nivel educativo +
Diagnéstico total
Media basica completa 1 0 10% 0 0,183
Media superior completa 5 0 50% 0
Media superior incompleta 2 1 20% 25%
Estudios terciarios completos 2 3 20% 75%
Maximo nivel educativo +
Diagndstico especifico
Media basica completa 1 0 11,10% 0% 0,071
Media superior completa 4 1 44,40% 20%
Media superior incompleta 3 0 33,30% 0%
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Estudios terciarios completos 1 11,10% 80%
Maximo nivel educativo +
Diagnodstico no especifico
Media basica completa 0 0 14,30% 0,177
Media superior completa 4 57,10% 14,30%
Media superior incompleta 2 28,60% 14,30%
Estudios terciarios completos 1 14,30% | 57,10%
Tabla VII
Variables sociodemograficas Alteraciones seguin baremo de Espanoles
Frecuencia Porcentaje
Diagnéstico total Si No Si No Valor P
Masculino 2 6 66,70% 54,50% 1,000
Femenino 1 5 33.30% 45,50%
Diagndstico especifico
Femenino 1 5 33.30% 45,50% 1,000
Masculino 2 6 66,70% 54,50%
Diagndstico no especifico
Masculino 2 6 66,70% 54,50% 1,000
Femenino 1 5 33,30% 45,50%
Maximo nivel educativo +
Diagnéstico total
Media basica completa 0 1 0% 9,10% 0,405
Media superior completa 2 3 66,70% 27,30%
Media superior incompleta 1 2 33,30% 18,20%
Estudios terciarios completos 0 5 0% 45,50%
Maximo nivel educativo +
Diagndstico especifico
Media basica completa 0 1 0 9,10% 0,405
Media superior completa 2 3 66,70% 27,30%
Media superior incompleta 1 2 33,30% 18,20%
Estudios terciarios completos 0 5 0 45,50%
Maximo nivel educativo +
Diagnéstico no especifico
Media basica completa 0 1 0 9,10% 0,076
Media superior completa 3 2 100% 18,20%
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Media superior incompleta 0 3 0 27,30%
Estudios terciarios completos 0 5 0 35,70%
Tabla VI
Variables Clinicas Alteraciones segun baremo de Escocia
Frecuencia Porcentaje
Diagnéstico total + Lateralidad Si No Si No Valor p
Derecha 10 3 100% 75% 0,286
lzquierda 0 1 0% 25%
Diagnéstico especifico + Lateralidad
Derecha 9 4 100,00% 80% 0,357
lzquierda 0 1 0,00% 20%
Diagnéstico no especifico + Lateralidad
Derecha 7 6 100,00% | 85,71% 1,000
lzquierda 0 1 0,00% 14,29%
Diagnéstico total + Tiempo desde el
diagnéstico
< 6 meses 6 1 60,00% | 25,00% 0.294
[6 meses ; 1 afio] 1 0 10,00% 0,00%
> 1 afio 3 3 30,00% | 75,00%
Diagnéstico especifico + Tiempo desde
el diagnéstico
< 6 meses 6 1 66,67% | 20,00% 0.108
[6 meses ; 1 afio] 1 11,11% 0,00%
> 1 afio 2 4 22,22% | 80,00%
Diagnéstico no especifico + Tiempo
desde el diagnéstico
< 6 meses 4 3 57,14% | 42,86% 0.405
[6 meses ; 1 afio] 1 14.29% 0,00%
> 1 afio 2 4 28,57% | 57,14%
Diagnéstico total + historial de
enfermedad neurodegenerativa
Si 4 1 40,00% | 25,00% 0.640
No 5 3 50,00% | 75,00%
Desconoce 1 0 10,00% 0,00%
Diagnéstico especifico + historial de
enfermedad neurodegenerativa
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Si 33,33% | 40,00% 0.738
No 55,56% | 60,00%
Desconoce 11,11% 0,00%
Diagnéstico no especifico + historial de
enfermedad neurodegenerativa
Si 42,86% | 28,57% 0.427
No 42,86% | 71,43%
Desconoce 14,28% 0,00%
Diagnéstico total + Sitio de inicio de
sintomas
Espinal 90,00% | 50,00% 0,176
Bulbar 10,00% | 50,00%
Diagnostico especifico + Sitio de inicio
de sintomas
Espinal 77,78% | 80,00% 1,000
Bulbar 22,22% | 20,00%
Diagnéstico no especifico + Sitio de
inicio de sintomas
Espinal 85,71% | 71,43% 1,000
Bulbar 14,29% | 28,57%
Diagnéstico total + Region afectada
Bulbar
Si 50,00% | 50,00% 1,000
No 50,00% | 50,00%
Diagnédstico especifico + Region
afectada Bulbar
Si 55,56% | 40,00% 1,000
No 44,44% | 60,00%
Diagnéstico no especifico + Region
afectada Bulbar
Si 57,14% | 42,86% 1,000
No 42,86% | 57,14%
Diagnéstico total + Region afectada
Miembros inferiores
Si 70,00% | 25,00% 0,245
No 30,00% | 75,00%
Diagnodstico especifico + Region
afectada Miembros inferiores
Si 55,56% | 60,00% 1,000
No 44,44% | 40,00%
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Diagnéstico no especifico + Region
afectada Miembros inferiores

Si 3 71,43% | 42,86% 0,505
No 4 28,57% | 57,14%
Diagnéstico total + Region afectada
Miembros superiores
Si 3 90,00% | 75,00% 0,505
No 1 10,00% | 25,00%
Diagnédstico especifico + Region
afectada Miembros superiores
Si 4 88,89% | 80,00% 1,000
No 1 11,11% | 20,00%
Diagnéstico no especifico + Region
afectada Miembros superiores
Si 6 85,71% | 85,71% 1,000
No 1 14,29% | 14,29%
Diagnéstico total + Region afectada
Nutricional
Si 0 10,00% 0,00% 1,000
No 4 90,00% | 100,00%
Diagnodstico especifico + Region
afectada Nutricional
Si 1 0,00% 20,00% 0,357
No 44 100,00% | 80,00%
Diagnéstico no especifico + Region
afectada Nutricional
Si 0 14,29% 0,00% 1,000
No 7 85,71% | 100,00%
Diagnéstico total + Tratamiento con
Riluzol
Si 2 60,00% | 50,00% 1,000
No 2 40,00% | 50,00%
Diagnéstico especifico + Tratamiento
con Riluzol
Si 3 55,56% | 60,00% 1,000
No 2 44,44% | 40,00%
Diagnodstico no especifico +
Tratamiento con Riluzol
Si 4 57,14% | 57,14% 1,000
No 3 42,86% | 42,86%
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Tabla IX

Variables Clinicas

Alteraciones seguin baremo de Espaioles

Frecuencia Porcentaje
Diagnéstico total + Lateralidad Si No Si No Valor P
Derecha 3 10 100,00% 90,91% 1,000
lzquierda 0 1 0,00% 9,09%
Diagnéstico especifico +
Lateralidad
Derecha 3 10 100,00% 90,91% 1,000
lzquierda 0 1 0,00% 9,09%
Diagnéstico no especifico +
Lateralidad
Derecha 3 10 100,00% 90,91% 1,000
Izquierda 0 1 0,00% 9,09%
Diagnéstico total + Tiempo
desde el diagnéstico
< 6 meses 1 6 33,33% 54,54% 0.138
[6 meses ; 1 aino] 1 0 33,33% 0,00%
> 1 aio 1 5 33,33% 45,45%
o especifico + Tiempo desde el d
< 6 meses 1 6 33,33% 54,54% 0.138
[6 meses ; 1 afno] 1 0 33,33% 0,00%
> 1 afo 1 5 33,33% 45,45%
no especifico + Tiempo desde el
< 6 meses 1 6 33,33% 54,54% 0.138
[6 meses ; 1 afno] 1 0 33,33% 0,00%
> 1 afo 1 5 33,33% 45,45%
Lo total + historial de enf neurode
Si 2 3 66,67% 27,27% 0.433
No 1 7 33,33% 63,63%
Desconoce 0 1 0,00% 9,09%
bspecifico + historial de enf neuro
Si 2 3 66,67% 27,27% 0.433
No 1 7 33,33% 63,63%
Desconoce 0 1 0,00% 9,09%
especifico + historial de enf neu
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Si 66,67% 27,27% 0.433
No 33,33% 63,63%
Desconoce 0,00% 9,09%
Diagnéstico total + Sitio de
inicio de sintomas
Espinal 100,00% 72,73% 1,000
Bulbar 0,00% 27,27%
Diagnéstico especifico + Sitio
de inicio de sintomas
Espinal 100,00% 72,73% 1,000
Bulbar 0,00% 27,27%
o no especifico + Sitio de inicio d
Espinal 100,00% 72,73% 1,000
Bulbar 0,00% 27,27%
Diagnéstico total + Region
afectada Bulbar
Si 33,33% 54,54% 1,000
No 66,67% 45,45%
Diagnéstico especifico + Region
afectada Bulbar
Si 33,33% 54,54% 1,000
No 66,67% 45,46%
Diagnéstico no especifico +
Region afectada Bulbar
Si 33,33% 54,54% 1,000
No 66,67% 45,46%
Diagnéstico total + Region
afectada Miembros inferiores
Si 100,00% 45,46% 0,209
No 0,00% 54,54%
Diagnéstico especifico + Region
afectada Miembros inferiores
Si 100,00% 45,46% 0,209
No 0,00% 54,54%
Diagnéstico no especifico +
Region afectada Miembros
inferiores
Si 100,00% 45,46% 0,003
No 0,00% 54,54%
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Diagnéstico total + Region
afectada Miembros superiores

Si 9 100,00% 81,81% 1,000
No 2 0,00% 14,29%
Diagnéstico especifico + Region
afectada Miembros superiores
Si 9 100,00% 81,82% 1,000
No 2 0,00% 18,18%
Diagndstico no especifico +
Region afectada Miembros
superiores
Si 9 100,00% 81,82% 1,000
No 2 0,00% 18,18%
Diagnéstico total + Region
afectada Nutricional
Si 1 0,00% 9,09% 1,000
No 10 100,00% 90,91%
o especifico + Region afectada N
Si 1 0,00% 9,09% 1,000
No 10 100,00% 90,91%
b no especifico + Region afectada
Si 1 0,00% 9,09% 1,000
No 10 100,00% 90,91%
Diagnéstico total + Tratamiento
con Riluzol
Si 5 100,00% 45,45% 0,209
No 6 0,00% 54,55%
Diagnéstico especifico +
Tratamiento con Riluzol
Si 5 100,00% 45,45% 0,209
No 6 0,00% 54,55%
Diagndstico no especifico +
Tratamiento con Riluzol
Si 6 66,67% 54,55% 1,000
No 5 33,33% 45,45%
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Anexo 4
CONSENTIMIENTO INFORMADO:

Parte | (DATOS)
Titulo del estudio: Funciones cognitivas en personas que asisten al Centro de
Esclerosis Lateral Amiotréfica del Uruguay 2024

Numero del protocolo: 1. Version: 1.2. Fecha de Redaccion de la versiéon del Consentimiento
Informado: 14/5/2024

Institucion o Servicio que realiza el estudio: Centro de Esclerosis Lateral Amiotréfica del
Uruguay- Hospital de Clinicas FMED

Orientador responsable
-Ana Garcia Perez - Cl. 3.339.899-9

Equipo de orientadores
- Laura Martinez Palma
- Alicia Silveira

- Viviana Bella

- Eric Romero

- Bettina Aguiar

Como comunicarse:

e Mail institucional: celau.hc@gmail.com
e Departamento de Neuropsicologia: 091313950
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Parte Il (Informacién sobre la Investigacidon)

Usted esta siendo invitada/o a participar en un estudio de investigacion clinica disefado
para evaluar las funciones cognitivas en personas con diagnéstico de Esclerosis Lateral
Amiotréfica (ELA). Puede tomarse el tiempo necesario para evaluar y realizar preguntas en
cualquier momento de la investigacion. En caso que decida no participar, no se vera
afectada su calidad de atencion ni su relacién con el equipo, pudiendo realizar su consulta
de forma habitual.

Cabe destacar que el participante puede retirarse en cualquier momento de la investigacién
si asi lo desea.

La ELA es una enfermedad que afecta a las neuronas que controlan los movimientos.
Recientes estudios cientificos sugieren que en algunos casos puede afectar también la
forma de pensar y comportarse. Para evaluar estos cambios, se usara una herramienta
llamada ECAS, que es un cuestionario validado y reconocido internacionalmente. Se
aplicara a personas afectadas con ELA, que asisten al Centro de Esclerosis Lateral
Amiotrofica del Uruguay (CELAU) en el Hospital de Clinicas. Vamos a comparar los
resultados del mismo con informacién adicional de un cuestionario que le estaremos
brindando y con datos clinicos.

Si decide participar, tendra un encuentro de 45 minutos maximo de duraciéon donde se
realizara la entrevista y se aplicara el instrumento. La informacion obtenida se incluira en
forma anénima en una base de datos, con acceso exclusivo del grupo investigador.

- Procedimiento: Se citara al participante al CELAU al horario de su consulta habitual con el
equipo, quien podra venir acompanado por un familiar o por la persona responsable de su
cuidado. En el consultorio, un investigador le solicitara algunos datos sociodemograficos
(edad, lugar de residencia, etc.) y luego se aplicara el ECAS, el cual consiste en varias
preguntas para evaluar lenguaje, memoria y otros aspectos cognitivos. El investigador
realizara preguntas dirigidas al acompanante siempre y cuando, el paciente autorice la
participacién de este y ambos den su respectivo consentimiento. Posterior a esta
intervencion el participante podra continuar con la dinamica habitual de su consulta con el
equipo del CELAU.

- Riesgos: La participaciéon no genera riesgos.

- Beneficios: No se esperan beneficios inmediatos, sino un aporte al conocimiento y
comprension de la enfermedad, para en un futuro establecer mecanismos de prevencién y
tratamiento. En caso de que los resultados obtenidos en el test revelen alteraciones en la
funciones cognitivas se derivara al participante al servicio de neuropsicologia del CELAU.
La participacion es voluntaria, ni los participantes ni los investigadores recibiran beneficio
econdémico.

- Confidencialidad: sustentados en la Ley N° 19286 del cédigo de ética médica, seran
tratados con respeto y se les asegurara la dignidad, la autonomia, la confidencialidad de
guardar el secreto sobre los datos que se hayan confiado y asentado en las respectivas
historias clinicas. Los registros informatizados también seran debidamente protegidos. Los
datos recolectados pasaran por un procedimiento para su anonimizacién, y estos datos se

52



guardaran en espacios no accesibles por terceros asi se podra mantener la privacidad del
paciente. Al finalizar el estudio el paciente tendra oportunidad de poder acceder a sus
resultados si lo desea. Cabe recordar que en todo momento el participante podra despejar

sus dudas, obtener informacién sobre los avances de la investigacion o retirarse de la
misma si asi lo desea.
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Parte lll (Formulario especifico de aceptacioén para participar en la investigacion —
Documento a firmar)

Declaracién del participante.

Declaro que consiento participar voluntariamente en la investigacion titulada “Funciones
cognitivas en personas que asisten al Centro de Esclerosis Lateral Amiotréfica del Uruguay
2024".

“He leido/me ha sido leida la informacion proporcionada en este documento, he tenido la
oportunidad de preguntar sobre ella y se me ha contestado satisfactoriamente”.

Firmas:

Firma del participante .......
Contrafirma .......
Aclaracion .......

Declaracién del acompafiante (en caso de que el participante no pueda firmar):

Declaro que he sido testigo de que .......... consiente a participar voluntariamente en la
investigacion titulada “Funciones cognitivas en personas que asisten al Centro de
Esclerosis Lateral Amiotréfica del Uruguay 2024”, que ha leido o se le ha leido la
informacién proporcionada en este documento, y que ha tenido la oportunidad de preguntar
sobre ella y se le ha contestado satisfactoriamente.

Firma del testigo por el participante .......
Contrafirma .......

Aclaracion .......

Cl ...

Firma del investigador .......
Contrafirma .......
Aclaracion .......

Cl .......
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Parte | (DATOS)

Titulo del estudio: Funciones cognitivas en personas que asisten al Centro de
Esclerosis Lateral Amiotroéfica del Uruguay 2024

Numero del protocolo: 1. Version: 1.2. Fecha de Redaccion de la versiéon del Consentimiento
Informado: 14/5/2024

Instituciéon o Servicio que realiza el estudio: Centro de Esclerosis Lateral Amiotrofica del
Uruguay- Hospital de Clinicas FMED

Orientador responsable
-Ana Garcia Perez - Cl. 3.339.899-9

Equipo de orientadores
- Laura Martinez Palma
- Alicia Silveira

- Viviana Bella

- Eric Romero

- Bettina Aguiar

Como comunicarse:

e Mail institucional: celau.hc@gmail.com
e Departamento de Neuropsicologia: 091313950
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Parte Il (Informacién sobre Ila Investigaciéon para el acompanante)

Usted esta siendo invitada/o a participar como acompafante en un estudio de investigacion
clinica disefiado para evaluar las funciones cognitivas en personas con diagndstico de
Esclerosis Lateral Amiotrofica (ELA). Puede tomarse el tiempo necesario para evaluar y
realizar preguntas en cualquier momento de la investigacion. En caso que decida no
participar, no se vera afectada la calidad de atencién ni la relacion con el equipo.

La ELA es una enfermedad que afecta a las neuronas que controlan los movimientos.
Recientes estudios cientificos sugieren que en algunos casos puede afectar también la
forma de pensar y comportarse. Para evaluar estos cambios, se usara una herramienta
llamada ECAS, que es un cuestionario validado y reconocido internacionalmente. Se
aplicara a personas afectadas con ELA y a su cuidador acompafiante, que asisten al Centro
de Esclerosis Lateral Amiotréfica del Uruguay (CELAU) en el Hospital de Clinicas. Vamos a
comparar los resultados del mismo con informaciéon adicional de un cuestionario que le
estaremos brindando y con datos clinicos.

Si decide participar, tendra un encuentro de 45 minutos de duracién junto al participante,
donde se les realizara la entrevista y se aplicara el instrumento. La informacién obtenida se
incluira en forma anénima en una base de datos, con acceso exclusivo del grupo
investigador.

- Procedimiento: Se citara al acompanante junto con el paciente al CELAU, al horario de su
consulta habitual con el equipo. En el consultorio, luego de la participacion del paciente, y
en caso de qué ambos estén de acuerdo, se le haran preguntas al acompafante sobre el
comportamiento y la evolucién del paciente.

- Riesgos: La participacidon no genera riesgos.

- Beneficios: No se esperan beneficios inmediatos, sino un aporte al conocimiento y
comprension de la enfermedad, para en un futuro establecer mecanismos de prevencion y
tratamiento para el paciente. En caso de que los resultados obtenidos en el test revelen
alteraciones en la funciones cognitivas del paciente, se derivara a este al servicio de
neuropsicologia del CELAU . La participacion es voluntaria, ni los participantes ni los
investigadores percibirdn beneficio econémico.

- Confidencialidad: sustentados en la Ley N° 19286 del cédigo de ética médica, seran
tratados con respeto y se les asegurara la dignidad, la autonomia, la confidencialidad de
guardar el secreto sobre los datos que se hayan confiado y asentado en las respectivas
historias clinicas. Los registros informatizados también seran debidamente protegidos. Los
datos recolectados pasaran por un procedimiento para su anonimizacién, y estos datos se
guardaran en espacios no accesibles por terceros asi se podra mantener la privacidad de
ambos participantes. Cabe recordar que en todo momento podra despejar sus dudas,
obtener informacién sobre los avances de la investigacion o retirarse de la misma si asi lo
desea.
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Parte lll (Formulario especifico de aceptacion para participar como acompanante en la
investigacion — Documento a firmar)

Declaraciéon del acompanante.

Declaro estar de acuerdo en participar voluntariamente como acompariante en la
investigacion titulada “Funciones cognitivas en personas que asisten al Centro de Esclerosis
Lateral Amiotrofica del Uruguay 2024”, estando bajo consentimiento del participante.

“He leido/me ha sido leida la informacion proporcionada en este documento, he tenido la
oportunidad de preguntar sobre ella y se me ha contestado satisfactoriamente”.

Firmas:

Firma del participante .......
Contrafirma .......
Aclaracion .......

Firma del acompanante que participa .......
Contrafirma .......

Aclaracion .......

Cl ...

Declaracién del acompaiante (en caso de que el participante no pueda firmar):
Declaro que he sido testigo de que .......... consiente a participar voluntariamente como
acompafante en la investigacion titulada “Funciones cognitivas en personas que asisten al
Centro de Esclerosis Lateral Amiotréfica del Uruguay 2024’ bajo consentimiento del
paciente al qué acompafia’, que ha leido o se le ha leido la informacién proporcionada en
este documento, y que ha tenido la oportunidad de preguntar sobre ella 'y se le ha
contestado satisfactoriamente.

Firma del testigo del acompanante .......
Contrafirma .......

Aclaracion .......

Cl .......

Firma del participante .......
Contrafirma .......
Aclaracion .......

Cl .......

Firma del investigador .......
Contrafirma .......
Aclaracion .......

Cl .......
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Autorizacion del paciente para participaciéon del acompanante:

Yo autorizo a para responder preguntas del cuestionario a realizar
en la investigacion “Funciones cognitivas en personas que asisten al Centro de Esclerosis
Lateral Amiotrofica del Uruguay 2024”.

Sl / NO
Firma del participante .......

Contrafirma .......
Aclaracion .......
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