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RESUMEN

La esclerosis lateral amiotrofica es un trastorno neurodegenerativo
caracterizado por la presencia de signos progresivos de degeneracion de
las motoneuronas inferiores y superiores. Se asocia a una progresiva
debilidad muscular, avanzando hasta la paralisis, afectando a la autonomia
motora, la comunicacion oral y la respiracién, , con una limitada esperanza
de vida. Las personas con diagndéstico de esclerosis lateral amiotrofica y
sus familiares afrontan un proceso de enfermedad caracterizado por un
deterioro progresivo, con una pérdida de sus funciones fisicas y sociales,

ademas de una ruptura en su proyecto vital.

Obijetivo: explorar las experiencias de las personas con diagndstico de
esclerosis lateral amiotréfica y de sus familiares cuidadores primarios a lo

largo del proceso de enfermedad de la esclerosis lateral amiotrofica.

Metodologia: investigacion cualitativa, de tipo fenomenolégico descriptivo.
Se llevara a cabo en el Area Sanitaria de A Corufia, seleccionando la
muestra mediante un muestreo tedrico intencionado, por conveniencia,
entre los pacientes atendidos en consultas externas del Servicio de
Neurologia del Complexo Hospitalario Universitario de A Corufia (hospital
publico del Servicio Galego de Saude) y personas asociadas a la

Asociacion Galega de Afectados de Esclerose Lateral Amiotrdfica.



RESUMO

Esclerose lateral amiotrofica é un trastorno neurodexenerativo
caracterizado pola presenza de signos progresivos de dexeneracion das
motoneuronas inferiores e superiores. Vén asociado a unha progresiva
debilidade muscular, avanzando ata a paralise, afectando & autonomia
motora, & comunicacion oral e & respiracion, cunha limitada esperanza de
vida. As persoas con diagnostico de esclerosa lateral amiotrofica e os seus
familiares afrontan un proceso de enfermidade caracterizado por un
deterioro progresivo, cunha pérdida das suas funcions fisicas e sociais,

ademais dunha ruptura no seu proxecto vital.

Obxectivo: explorar as experiencias das persoas con diagnostico de
esclerose lateral amiotrofica e as dos seus familiares, coidadores primarios

ao longo do proceso da enfermidade da esclerosis lateral amiotréfica.

Metodoloxia: investigacion cualitativa, de tipo fenomenoldxico descriptivo.
Levarase a cabo na Area Sanitaria da Corufia, seleccionando a mostra
mediante unha mostraxe tedrica intencionada, por conveniencia, entre 0s
pacientes atendidos en consultas externas do Servizo de Neuroloxia do
Complexo Hospitalario Universitario da Corufia (hospital publico do Servizo
Galego de Saude) e persosas asociadas a Asociacion Galega de Afectados

de Esclerose Lateral Amiotroéfica



SUMMARY

Amyotrophic Lateral Sclerosis is a neurodegenerative disorder
characterized by progressive signs of degeneration of the upper and lower
motor neurons. It is associated with progressive muscle weakness leading
to paralysis, disturbing motor function, verbal communication and breathing,
with a limited life expectancy. Persons with a diagnosis of amyotrophic
lateral sclerosis and their families face a disease process characterized by
the progressive deterioration of the disease, loss of their physical and social

functions, as well as a breaking in their lifetime project.

Aim: explore the experiences of those people with a diagnosis of
amyotrophic lateral sclerosis and the experiences of their relatives as
primary caregivers during the disease process of the amyotrophic lateral

sclerosis.

Methodology: phenomenological qualitative and descriptive research. It will
be carried out in A Corufia Healthcare Area, selecting the sample through a
theoretical purposive sampling, for convenience, among those outpatients
seen in the Neurology Service of Complexo Hospitalario de A Coruia
(public hospital in A Coruiia Healthcare Area ) and members of the Galician

Association of Persons affected by Amyotrophic Lateral Sclerosis.



1 INTRODUCCION

1.1 La Esclerosis Lateral Amiotréfica

La esclerosis lateral amiotrofica (ELA) es un trastorno neurodegenerativo,
encuadrado en la categoria de las “Enfermedades de las Motoneuronas”,
gue se caracteriza por la presencia de signos progresivos de degeneracion
de las motoneuronas inferiores y superiores en una 0 varias regiones:
bulbar, cervical, toracica o lumbosacra (Organizacion Mundial de la Salud,
2019).

También conocida como “enfermedad de Charcot”, “enfermedad de Lou
Gehrig”, o “enfermedad de las neuronas motoras” (Lowe, 2012), fue
descrita a nivel clinico en la primera mitad del siglo XIX por diferentes
autores como Charles Bell, Aran o Gruveilhier (Turner et al., 2015). Aunque
seria el neurdlogo francés Jean-Martin Charcot, a partir de una serie de
estudios de casos ocurridos entre 1865 y 1869, el que la describié como un
trastorno neuroldgico al que consideré una entidad independiente y al que,
posteriormente, le dio nombre: ELA (Rowland et al., 2011; Zapata et al.,
2016; Hulisz, 2018; Kumar et al., 2011; Goetz, 2000).

A pesar de que los textos clasicos de neurologia han tendido a mostrar a la
ELA como un trastorno con una clinica homogénea, las observaciones
clinicas y postmorten y los estudios genéticos demuestran que presentan
una gran variabilidad en su expresion fenotipica (Swinnen et al., 2014). Esta
heterogeneidad se puede observar en la variabilidad en su presentacion
inicial de sintomatologia, en su edad de inicio, la aparicion familiar, el tipo
de afectacion de la neurona motora, el grado de afectacion extramotora y
la duracion de la enfermedad, entre otros parametros (Hardiman et al.,
2017; Swinnen, 2014).

En este sentido, en los udltimos afios se ha puesto de manifiesto que,

ademas de la clasica sintomatologia motora, adquieren importancia las



manifestaciones no motoras en la ELA. Los estudios muestran que hasta
el 50% de los pacientes con ELA desarrollan deterioro cognitivo y
conductual, y alrededor del 13% de los pacientes tienen variacion
conductual concomitante de demencia frontotemporal (Ma et al, 2017). Por
este motivo, aunque tradicionalmente se ha considerado a la ELA como un
trastorno neuromuscular (Ma et al, 2017) se ha recaracterizado la ELA

como un trastorno neurodegenerativo (Hardiman et al. 2017).

1.2 Etiologia

Después de 140 afos de la descripcion inicial de la ELA, la etiopatogenia
continda sin aclararse completamente (Zapata et al., 2016). La mayor parte
de los casos se corresponden con el tipo conocido como ELA esporadica,
en torno al 95% de los casos, mientras que una pequefia parte se
corresponde con el tipo conocido como ELA familiar o de origen hereditario,
entre un 5-10% (Turner et al., 2017)

En la ELA familiar, se observa una proporcién de casi 1:1 de hombres a
mujeres, mientras que en la ELA esporadica afecta en un 67% a los
hombres. Por otro lado, la ELA esporadica suele aparecer de mediados a
finales de los cincuenta, mientras que la ELA familiar durante la
adolescencia tardia o en la edad adulta temprana. La ELA esporadica no
tiene una causa conocida, pero posiblemente puede ser causada por
anomalias del sistema inmunol6gico, exposicion téxica, disfuncién

mitocondrial o toxicidad por glutamato (Hulisz, 2018)

Aunqgue se han propuesto numerosos factores de riesgo, la mayor parte de
los trabajos publicados presentan limitaciones metodologicas. Los factores
genéticos y la exposicion a metales pesados, a productos quimicos y
radiacion electromagnética asociados a la actividad laboral, son los que se
han considerado como los mas relevantes (Ministerio de Sanidad, consumo

y bienestar social, 2018)
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1.3 Manifestacion clinica de la ELA

La ELA se caracteriza por una presentacion clinica heterogénea y variable
en cuanto a su evolucion e implica tanto de las neuronas motoras
superiores (neuronas que se proyectan desde la corteza hasta el tronco
encefalico y la médula espinal) como de las neuronas motoras inferiores
(neuronas que se proyectan desde el tronco encefélico o la médula espinal
hasta el musculo), dando lugar a sintomas motores y extramotores
(Hardiman et al. 2017, Van Es et al, 2017).

La forma clasica de esta enfermedad se caracteriza por la mezcla de
manifestaciones clinicas de lesibn de las neuronas motoras superior e
inferiores y signos de alteracion bulbar y respiratoria (Zapata et al., 2016).
En la tabla 1 se describen las principales caracteristicas clinicas

identificadas.

Tabla 1 Caracteristicas clinicas de la ELA (Zapata et al., 2016)

Signos de la Signos de la Signos bulbares
neurona motora neurona motora
superior inferior
Debilidad muscular Debilidad muscular Disfagia, disartria
Hiperreflexia clonus Hiporreflexia Disnea, ortopnea
Hipertonia, Atrofia muscular Alteracion del reflejo

espasticidad nauseoso y/o del

reflejo mentoniano

Respuesta plantar Fasciculaciones Incontinencia

) emocional
extensora. Signos de

Hoffmanny Trommer
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Los primeros sintomas de la ELA son sutiles y se presentan de manera
principal con pérdida de la funcibn motora (Lowe, 2012). Esta
sintomatologia inicial con frecuencia es focal e implica a las extremidades
superiores, las extremidades inferiores y cabeza y cuello, siendo
infrecuente la aparicion, en este momento, de sintomas respiratorios (Van
Es etal., 2017).

En la tabla 2 se recogen las areas afectadas en la fase inicial y posibles
repercusiones (ELA, 2020)

Tabla 2 Afectacioén fase inicial de la ELA

Area afectada Implicaciones

Extremidades pérdida de fuerza en la mano

superiores menos frecuentemente, dificultad para levantar pesos

Extremidades con debilidad en el pie

inferiores
debilidad de los musculos de la lengua y de la faringe,
que provoca disartria, disfonia o hipofonia
Cabezay
cuello menos frecuente dificultad para la deglucién (disfagia)

La localizacion de los primeros sintomas es de interés para el prondstico

(Lowe, 2013), por los siguientes motivos:
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1. Los pacientes que comienzan con espasticidad, y se mantienen asi,
tienen un curso mas indolente con sintomas que limitan entre la ELA
y la esclerosis lateral primaria.

2. La ELA de comienzo bulbar o respiratorio forma pare de un fenotipo
mas maligno.

3. El grupo de mejor prondstico son las personas, en particular los
varones, que se presentan con amiotrofia monomélica (una sola
extremidad superior), con o sin reflejos conservados. Algunos

progresan a ELA y otro no.

El inicio del proceso de enfermedad puede darse en forma de afectacion
espinal o de afectacion bulbar. La primera se caracteriza por debilidad en
alguna de las extremidades, mientras que la segunda se caracteriza por la

presencia de disfagia y disfonia (Rodriguez, 2021; Hardiman et al., 2011).

A medida que avanza el proceso de enfermedad, progresivamente puede
aparecer espasticidad en las extremidades afectadas, repercutiendo en la
destreza manual y la marcha. Posteriormente, se tiende a una paralisis

paulatina de la musculatura esquelética en un plazo de dos a cinco afios.

Independientemente del tipo de inicio de la enfermedad, alrededor del 80%
de las personas con diagndstico de ELA (PCDELA) desarrollaran signos y
sintomas de afectacion bulbar: disfagia, disartria y alteraciones de la tos.
Podran presentar también alteraciones de la comunicacion, en forma de

limitaciones en la produccion del lenguaje oral, pudiendo llegar a la anartria.

En fases mas avanzadas se ve afectada la musculatura respiratoria, con
un deterioro general mas rapido. La causa de muerte es, normalmente, por

insuficiencia respiratoria o0 neumonia de aspiracion (Chié et al., 2009)

Es importante tener en cuenta, como se ha sefalado, que la ELA no solo
afecta al sistema motor, sino que da lugar a una degeneracion

multisistémica. Las PCDELA pueden presentar -caracteristicas de
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degeneracion lobar frontotemporal en algin momento de la enfermedad.
Hasta en un 15% de los pacientes se cumplen criterios de demencia con
caracteristicas tipicas de demencia frontotemporal. Es mas frecuente la
presencia de alteraciones cognitivas menos graves o alteraciones de
conducta (Lowe, 2013; Phukan, 2012). Como se ha comentado con
anterioridad, se han descrito alteraciones cognitivas hasta en el 40% de los
pacientes y en el 14% llegan a presentar una variante de demencia
frontotemporal (Phukan, 2012).

1.4 Formas clinicas

De entre las diferentes propuestas recogidas en la literatura sobre las
diferentes formas clinicas en las que se presenta el ELA, el Ministerio
de Sanidad, Servicios Sociales e Igualdad (2016), propone cuatro

formas clinicas en funcion de la semiologia predominante:

1. Forma clasica de ELA. Asocia hallazgos tipicos de neurona motora
cortical y medular. Tiende a iniciarse en extremidades superiores y
progresar en poco tiempo hacia el resto de la musculatura, incluida la
bulbar.

2. Esclerosis lateral primaria. Se manifiesta exclusivamente por un
sindrome de neurona motora cortical y de sus vias corticoespinal y
bulbar; la supervivencia de los afectados suele ser superior a los 5

afnos.

3. Amiotrofia espinal progresiva (atrofia muscular primaria). Se
manifiesta por signos de neurona motora medular, los signos de
neurona motora superior estan ausentes. Su progresion suele ser mas
lenta. En esta forma hay que plantearse siempre el diagnostico
diferencial con las amiotrofias espinales hereditarias y neuropatias

motoras con bloqueos de conduccion.

14



4. Pardlisis bulbar progresiva. Se manifiesta de entrada por un
sindrome bulbar (disartria, disfonia, disfagia), con signos de neurona
motora inferior bulbar (atrofia de la lengua y fasciculaciones linguales)
acompafnados de labilidad emocional y signos de liberacién de la via

corticoespinal a nivel de extremidades (Hiperreflexia, espasticidad).

1.5 El diagndstico

En la actualidad, no existe una prueba definitiva o especifica ni un
biomarcador definitorio de la ELA, de manera que el diagnostico es
principalmente clinico (Kiernan et al., 2011). Por otro lado, la inespecificidad
de los sintomas iniciales y la variabilidad clinica con la que se presentan,
ademas de la baja incidencia de la enfermedad, contribuyen a dificultar el
diagnéstico (MSBI, 2018).

Todos estos factores contribuyen a que el diagnéstico de ELA puede ser
un gran desafio para el profesional, implicando con frecuencia retrasos en
el mismo que comprometen tanto una buena atencion sanitaria como un
buen abordaje del proceso de enfermedad (Richards, 2020; Kiernan et al.,
2011).

En las Ultimas décadas se han propuesto diferentes criterios diagndsticos.
En 1990, se proponen los criterios conocidos como “Criterios del Escorial”,
que serian revisados en 1998, estableciéendose en este momento los
criterios de Arlie (MSBI, 2018).

Un aspecto de especial relevancia, tanto para la PCDELA como para su
familia, es el tiempo que transcurre desde los primeros sintomas hasta el
diagnéstico definitivo. Son numerosos los estudios realizados en este
sentido, encontrando un retraso aproximado entre 9 a 12 meses

(Khairoalsindi, 2018), requiriendo un menor tiempo para el diagnostico el
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tipo de ELA de inicio bulbar (Richards et al., 2020). Los estudios llevados a
cabo con poblacion espafiola muestran unos resultados similares, con un
periodo entre los 12 y 13 meses (Vazquez-Costa et al., 2021; Rodriguez,
2021). Entre los motivos que explican esta situacion, Richards et al. (2020)
identifican varios puntos de retraso en el curso del diagndstico, entre los
gue destacan las derivaciones de especialistas y los diagndsticos erroneos,

que a menudo resultan en procedimientos y cirugias innecesarios.

1.6 Epidemiologia

La ELA es la tercera enfermedad neurodegenerativa en incidencia, tras la
demencia y la enfermedad de Parkinson (Camacho, 2018) y es la
enfermedad de la neurona motora mas frecuente del adulto (LOpez-Bastida
et al., 2009).

La falta de una prueba especifica 0 un biomarcador definitorio de ELA ha
repercutido tanto en la dificultad para realizar el diagnostico como en el
desarrollo de estudios epidemiolégicos (Kiernan et al., 2011). Sin embargo,
han sido numerosos los estudios realizados en los ultimos afios (Chié et al,
2013; Couratier et al., 2016; Talbot et al., 2016).

Chié et al. (2013 encuentran una incidencia para el conjunto de los estudios
de 1,9 casos / afio por 100.000 habitantes. Por otro lado, encuentra una
prevalencia mediana genera de 4,48 casos por 100.000 habitantes. Tanto
para los valores de la incidencia como de prevalencia los resultados de los
estudios prospectivos fueron mas altos y menos dispersos que entre los

retrospectivos.

En la tabla 3 se sefalan las principales aportaciones recogidas en estas

revisiones.
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Tabla 3 Resumen de los datos de estudios epidemiologicos

Area Datos

Incidencia En las poblaciones europeas es de dos a tres personas por
afo por cada 100.000 de la poblacion general.

Prevalencia En los estudios prospectivos se encontraron estimaciones
superiores (7.89 [6.25, 7.98]) que en los estudios
retrospectivos (4.04 [3.92, 4.70)).

Sexo Ma&s comun en hombres que en mujeres, entre el 1.2 and 1.5

Etiologia Se han logrado avances importantes en la comprension de las
causas genéticas de la ELA. La contribucion de los factores
ambientales ha sido mas dificil de evaluar y los estudios a
gran escala aun no han revelado un factor de riesgo ambiental

replicable y definitivo

Edad Aumento progresivo con la edad, culminando en un gran pico
entre las edades de 65y 85 afios. El valor mas alto se observo
en la banda de 75 a 79 afnos

Factores de  Unicos factores de riesgo establecidos: edad avanzada, el
riesgo sexo masculino, antecedentes familiares de ELA e inicio con

la forma bulbar

Supervivencia Mediana del tiempo de supervivencia desde el inicio hasta la
muerte suele ser de 3 afos desde la primera aparicion de los

sintomas.

Pronéstico La edad avanzada y el inicio bulbar tienen peor pronéstico.

Los factores psicosociales y la funciéon cognitiva deteriorada
se relacionan negativamente con el resultado de la ELA,
mientras que el estado nutricional y la funcién respiratoria
también estan relacionados con el prondstico de la ELA. El
efecto de la nutricion enteral sobre la supervivencia aun no
esta claro, aunque se ha encontrado que la ventilacién con

presion positiva no invasiva (VPPNI) mejora la supervivencia.

Existen pocos estudios epidemioldgicos realizados con poblacion espariola
(Fundacién Luzén, 2017; Camacho et al., 2014, 2018). En la revision

realizada por Camacho et al. (2014, 2018) se recogen estudios
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epidemioldgicos realizados en Cantabria (LOpez-Vega et al, 1988), Segovia
(Cuadrado-Gamatrra et al, 1999), la isla de la Palma (Villagra-Cocco et al,
1998) y Cataluiia (Pradas et al., 2013). De estos estudios se concluye que
tanto la incidencia como la prevalencia es similar a otros trabajos
realizados, 1,4 y 5,4 porl00.000, respectivamente. Teniendo en cuenta
estos datos estima que el nimero de pacientes con ELA en Espafia es de
3 casos nuevos al dia, presentando en este momento la enfermedad en

Espafia més de 3.000 personas. (Camacho, 2014, 2018)

Ademas de los trabajos sefialados, Perestelo-Pérez et al. (2004) llevaron a
cabo un estudio sobre la estimacién de la minima prevalencia detectada de
las Enfermedades Espinocerebelosas y de la Esclerosis Lateral Amiotréfica
(ELA) a partir de datos de Alta Hospitalaria de seis comunidades
autonomas: Andalucia, Canarias, Catalufia, Madrid, La Rioja y Valencia.
Con posterioridad a la publicacion comentada, se han realizado nuevos
estudios epidemioldgicos en el estado espafiol. Por ejemplo, en 2021 se
realizaron dos nuevos estudios, uno de ellos en Catalufia (Rodriguez et al.,

2021) y otro en Catalufia y Valencia (Barcel6 et al., 2021).

Por su parte, La Fundacion Luzén (2019), a partir de los datos aportados
por las Comunidades Autonémicas (CC. AA.) sobre los pacientes atendidos
en el Sistema Publico de Salud, estiman que el nimero de pacientes
diagnosticados de ELA se sitla en 3.717 personas, con una prevalencia de

8 casos por 100.000 habitantes.

e el 52% son hombres y el 48% son mujeres, segun los datos
aportados

e En relacion con el inicio de la enfermedad, segun los datos
reportados, en el 82% de los pacientes el inicio es espinal, en otro
16% es bulbar, y en el 2% el inicio de la enfermedad no esta

determinada.
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Respecto a la afectacion frontotemporal, sélo 8 de las 17 CC. AA.
han reportado datos, resultando que en el 13% de estos pacientes
se registra afectacion frontotemporal.

Al 95% de los pacientes con ELA se les administra Riluzole®
Segun los datos facilitados por 12 de las 17 CC. AA., al 24% de los
pacientes con ELA se le ha practicado la gastrostomia con el objetivo
de mejorar la funcién del sistema digestivo y, por tanto, su calidad
de vida.

En relacién con las técnicas de Ventilacion Mecanica No Invasiva
(VMNI), se han obtenido datos de 12 de las 17 CC. AA., indicando
gue el 48% de los pacientes se han sometido a este tipo de técnicas.
En relacion con las técnicas de Ventilacion Mecénica Invasiva (VMI),
se han obtenido resultados de 10 de las 17 CC. AA. resultando que
s6lo el 12% de estos pacientes se han sometido a este tipo de
técnicas.

segun datos aportados por 5 CC. AA. (Andalucia, Aragon, Asturias,
Canarias y Castilla-La Mancha) del total de pacientes atendidos, el
32% sobrevive mas de cuatro afios tras el diagnéstico de la

patologia.

No se encuentra en la bibliografia consultada informacion sobre estudios

epidemioldgicos realizados en Galicia. A partir de los datos aportados por
la Fundacién Luzén (2019), en Galicia habria 209 PCDELA (en funcién de
los datos aportados por la Xunta de Galicia en 2018 a peticién de la

Fundacion)

1.7 Tratamiento

En la actualidad, no se cuenta con un tratamiento curativo para la

enfermedad. La terapia especifica usualmente utilizada es el Riluzone®, al

encontrarse que algunos estudios han mostrado que puede retrasar la

iniciacion de ventilacibn no invasiva (VNI) o invasiva y aumentar
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ligeramente la supervivencia en 3-5 meses (Rodriguez et al., 2021, Paipa
et al., 2019; Grupo de trabajo de la Guia Asistencial de Esclerosis Lateral
Amiotréfica 2012).

A pesar de esta situacion, existen terapias paliativas que mejoran la calidad
de vida de los pacientes (Fundacion Luzoén, 2019; Sistema Nacional de
Salud, 2018; Grupo de trabajo de la Guia Asistencial de Esclerosis Lateral
Amiotréfica 2012).

Por lo tanto, el tratamiento de la ELA es sintomatico y repercute no solo en
una mejora de la calidad de vida sino también en el aumento de
supervivencia en el curso clinico. En este sentido, ademas del tratamiento
dirigido a los sintomas, se ha demostrado que el pronéstico se relaciona
con el establecimiento de una via clinica en la actuacién y con la existencia
de un proceso asistencial integrado (Rodriguez et al., 2021; Sistema
Nacional de Salud, 2018; Grupo de trabajo de la Guia Asistencial de
Esclerosis Lateral Amiotrofica 2012). Por este motivo, ha adquirido gran
relevancia la puesta en marcha de unidades especificas de atencion a la
ELA.

1.8 Las unidades ELA

Los cuidados multidisciplinares son el enfoque aconsejado en las guias de
atencion propuestas en Europa y EEUU (Paipa et al., 2019, Rodriguez et
al., 2021).

En el estado espariol, es en 2006 el momento en el que se crea la primera
Unidad de ELA y Otras Enfermedades de la Motoneurona, en el Hospital
Carlos 1l (Madrid), dirigida a la asistencia integral multidisciplinar y la
investigacion clinica y béasica. En los ultimos afios se han ido creando

nuevas unidades en diferentes Comunidades Autbnomas.
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En Galicia, la Xunta de Galicia pone en marcha en 2018 el “Proceso
asistencial integrado de la esclerosis lateral amiotréfica” (Xunta de Galicia,
2018), con el objetivo de desarrollar un modelo de atencién que responda
a las necesidades de las PCDELA, dando respuesta a las diferentes
momentos asociados al proceso de enfermedad: consultas de acto unico,
disminucién del tiempo transcurrido para obtener un diagnostico, adecuada
transicion en la continuidad asistencial mediante la coordinacion entre
atencién hospitalaria y atencion primaria, atender a las necesidades
sanitarias y sociales tanto de los pacientes como de sus familiares y facilitar

la participacion de profesionales y asociacion.

Son numerosos los estudios que se han centrado en comparar los efectos
de la atencion multidisciplinar frente a la atencion en servicios neuroldgicos
tradicionales, estudiando su repercusion tanto sobre la supervivencia como
sobre la calidad de vida de las PCELA. Aunque se han encontrado
resultados contradictorios en diferentes estudios (Couratier et al., 2016,
Chio et al, 2006, Zoccolella et al., 2007), en la revision sistematica realizada
por de Almeida et al. (2021) se concluye que la atencion multidisciplinaria
es mas efectiva que la atencion de neurologia general para mejorar la
supervivencia de los pacientes con ELA. Se encuentra que no solo mejoran
la supervivencia de las PCDELA sino que se obtienen mejores resultados

en salud mental relacionada con la calidad de vida.

Resultados similares se han encontrado en los estudios realizados con
poblacion espafiola, encontrando que los cuidados multidisciplinares
favorece la aplicacion de cuidados multidisciplinares incrementan la
supervivencia de los enfermos de ELA (Rodriguez et al., 2011; Paipa et al.,
2019).
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1.9 La experiencia de vivir la ELA

Enfrentarse al diagndstico de ELA supone hacer frente a una enfermedad
que irrumpe bruscamente en la vida de los pacientes y de su entorno mas
cercano. Una enfermedad que amenaza su vida, devastadora,
caracterizada por su dificultad de diagnostico, con una importante
variabilidad en la evolucion de los sintomas, un deterioro progresivo de la
funcién neuromuscular y con una supervivencia corta, mal pronostico y para
la que en la actualidad no hay cura (Hulisz, 2018; Santanillo, 2018).
Experimentan una disminucion progresiva de fuerza muscular que resulta
en paralisis, dificultad con habla y deglucion, posible deterioro cognitivo y
alteraciones conducutuales y, en Ultima instancia, insuficiencia respiratoria

gue conduce hasta la muerte.

El carcter imprevisible de estos sintomas y el proceso de enfermedad
repercutira en los ambitos fisico, psicoldgico, social y cognitivo, no solo en
la PCDELA sino también en su entorno mas cercano, especialmente en la
figura del cuidador principal. Teniendo en cuenta que la enfermedad puede
presentarse antes de los 40 afios o después de los 70, la persona que
desempefiard el rol del cuidador es, con frecuencia, la persona con la que

convive: padres, conyuge, hijos o hermanos.

Los cuidadores informales de PCDELA se enfrentan a muchos desafios a
lo largo del proceso de la enfermedad. Por un lado, al deterioro fisico, con
una progresiva dependencia para las actividades de la vida diaria. Al mismo
tiempo, a un posible deterioro cognitivo y a la presencia de alteraciones
conductuales. Y esta situacion en el contexto de una perspectiva de muerte

prematura y deficiencias graves de la paciente. (de Wit, 2019; de WIt, 2018)
El estudio de la adaptacién a la ELA se ha realizado desde diferentes

perspectivas. Se ha estudiado la repercusion de la enfermedad en la CdV,
tanto de las PCDELA como de sus familiares. Se ha abordado también su
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repercusion en el ambito de la salud mental: trastornos de ansiedad,
trastornos depresivos. Por otro lado, se han realizado estudios dirigidos a
explorar la trayectoria de la enfermedad o al estudio de momentos
concretos, como es la etapa del final de la vida.

Estos estudios han mostrado que tanto las PCDELA como sus familiares y
cuidadores principales, presentan altos niveles de estrés, derivados de la
incertidumbre asociada a la enfermedad, presentando con frecuencia
sintomatologia afectiva: estrés, ansiedad, depresion, ideacion de suicidio,
deseo de morir, trastornos de personalidad (Eghbal Heidari et al.,2021; de
Godoy et al., 2017; Verschueren et al., 2018; Alejos et al., 2020; Waldrom,
2014; De Wit, 2018, De Wit, 2019, Watermeyer et al., 2015).

1.9.1 Latransicion a lo largo del proceso de enfermedad

En el apartado anterior se abordd la transicion a lo largo del proceso de
enfermedad desde una perspectiva biologicista, en este punto se aborda
desde la perspectiva de las PCDELA y sus familiares. Se han propuesto

diferentes perspectivas a la hora de estudiar estas transiciones.

Por un lado, se han propuesto acercamientos explorando la manera en la
que las transiciones relacionadas con la ELA influyen en la vida de las
personas, entendiendo que las transiciones no vienen dadas por el proceso
de enfermedad, sino que vienen dadas por la manera en la que se
experimentan las actividades diarias, forzando a las personas a adaptarse
y cambiar a una “nueva realidad” (Munan et al., 2021). Desde esta
perspectiva, Munan et al. (2021) encuentran cinco temas clave: la relacién
con la comunidad, la relacion con el cuidador, la obtencion y uso de los
servicios sanitarios, la toma de decisiones sobre cambios futuros y la
comunicacion de las transiciones. Estos autores recalcan la importancia de
comprender estas transiciones con el objetivo de poder mejorar las

practicas clinicas de atencion.
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Desde otra perspectiva, Cipolletta et al. (2017) identifican las trayectorias
de enfermedad a través del analisis de las dimensiones personales,
sociales y funcionales relacionadas con la progresion de la enfermedad. Se
plantean identificar diferentes trayectorias de enfermedad en funcion del
significado que el paciente da a su enfermedad, su papel personal y su
dependencia. Identifican cuatro trayectorias de enfermedad: agresividad,
amenaza, constriccién y culpa, que estarian en funcion de las siguientes
variables: percepcion de la enfermedad, confianza depositada en la
atencion médica, autoconstruccion y distribucién de la dependencia. Los
autores recalcan, de nuevo, la relevancia clinica de estos hallazgos, ya que
permitirian personalizar la intervencion en funcion de la trayectoria

identificada.

Por ultimo, una perspectiva distinta es la dirigia a plantear un “Mapa de
cuidados”, en funcion de la “Ruta de la enfermedad”, que abarcaria:
Prevencion, Prediagndstico, Diagnostico, Evolucion, Fase Final y Duelo.
Desde este enfoque, la Fundacion Luzén (2019) identifica para cada una
de estas etapas una serie de necesidades, actividades asociadas,
artefactos, sensaciones, oportunidades y propuestas de mejora. Concluyen
que este conocimiento aporta datos de interés tanto para los gestores y
profesionales sanitarios como para las PCDELA y sus familiares.

Los estudios relacionados exclusivamente con las necesidades de los
familiares, con rol de cuidador principal, ponen en evidencia la necesidad
de tener en cuenta los factores asociados a la carga del cuidador con el fin
de prevenir alteraciones conductuales, emocionales y fisicas, la necesidad
de integrar los cuidados paliativos a lo largo del proceso de enfermedad, y
no solo en los ultimos dias de vida, la necesidad de apoyos externos en el
cuidado y los factores asociados a la relacion con la PCDELA (Williams et
al., 2008; Galvin et al., 2018; De Wit et al., 2018; Flemming et al., 2020).

24



2 JUSTIFICACION DEL ESTUDIO

La ELA, como enfermedad, se define como un trastorno neurodegenerativo
caracterizado por un deterioro progresivo de la funcion neuromuscular, que
da lugar a sintomas motores y extramotores. A lo que se suman un
importante desconocimiento sobre su etiologia, dificultades para su
diagndstico, sin cura en la actualidad y un mal prondstico, con una

supervivencia muy corta.

La ELA, como evento vital, supone hacer frente a un proceso que irrumpe
en la vida de las personas de manera brusca. Un proceso que amenaza la
vida de las PCDELA, que sufren un deterioro progresivo que las hace mas
mas dependientes, con una pérdida progresiva de sus funciones fisicas,
sociales y una ruptura del proyecto vital. Este proceso no afecta
exclusivamente a la persona diagnosticada, sino que repercute en todo su
entorno, especialmente en la figura de los familiares con rol de cuidadores

principales.

En los udltimos afios se ha llevado a cabo un importante esfuerzo
investigador para conocer la experiencia de las PCDELA y sus familiares
cuidadores principales ante el proceso de enfermedad. Esta investigacion
ha dado lugar a un mejor conocimiento de las percepciones, necesidades
y trayectorias por las que estas personas transitan, datos que han

repercutido en una mejor atencién asistencial.

A pesar de este esfuerzo investigador, se aprecia una carencia de
investigacion centrada en poblacion espafiola. Si tenemos en cuenta que
los estudios transculturales refieren diferentes actitudes en los pacientes
con ELA hacia las decisiones terapéuticas, la aceptacion de la muerte y el
uso de apoyos, y que estas diferencias estan relacionadas con aspectos
culturales y tradiciones histéricas (Andersen et al, 2018), se hace necesario
conocer la percepcion y los valores de las PCDELA y sus cuidadores

primarios en el contexto sociocultural en el que viven.
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Este proyecto tiene como objetivo responder a la cuestion de ¢ cudles son
las experiencias de las PCDELA y de sus familiares cuidadores primarios a

lo largo del proceso de enfermedad de la ELA?

La respuesta a esta pregunta nos aportaria un mayor conocimiento de las
experiencias, necesidades y expectativas tanto de las PCDELA y sus
familiares con rol de cuidador principal. Esta informacion podra ser
aprovechada por los gestores asistenciales, profesionales de la salud y

asociaciones de afectados en sus propuestas de atencion y cuidados.

3 BIBLIOGRAFIA RELEVANTE

Se recogen referencias de trabajos que muestran la experiencia del
proceso de enfermedad asociado al ELA tanto en las personas

diagnosticadas como en sus familiares.

» Yuan, M., Peng, X., Zeng, T., Wu, M., Chen, Y., Zhang, K., & Wang, X.
(2021). The illness experience for people with amyotrophic lateral
sclerosis: A qualitative study. Journal of Clinical Nursing, 30(9-10),
1455-1463. https://doi.org/10.1111/jocn.15697

» Munan, M., Luth, W., Genuis, S. K., Johnston, W. S. W., & Macintyre,
E. (2021). Transitions in Amyotrophic Lateral Sclerosis: Patient and
Caregiver Experiences. Canadian Journal of Neurological Sciences /
Journal Canadien Des Sciences Neurologiques, 48(4), 496-503.
https://doi.org/10.1017/cjn.2020.240

» Ando, H., Cousins, R., & Young, C. A. (2019). Exploring and Addressing
‘Concerns’ for Significant Others to Extend the Understanding of Quality
of Life With Amyotrophic Lateral Sclerosis: A Qualitative Study. Journal
of Central Nervous System Disease, 11, 117957351985936.
https://doi.org/10.1177/1179573519859360
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» Gallardo et al. (2018) Revision narrativa sobre la calidad de vida
relacionada con la salud en personas con esclerosis lateral amiotrofica.
Medicina paliativa, 25(2), 105-113.

» Martinez-Campo, Y., Homedes, C., Lazaro, A., Alarcon, R., Campo, D.,
Riera, M., Dominguez, R., Povedano, M., & Casasnhovas, C. (2017).
Observational study of patients in Spain with amyotrophic lateral
sclerosis: Correlations between clinical status, quality of life, and dignity.
BMC Palliative Care, 16(1), 75. https://doi.org/10.1186/s12904-017-
0260-6

En el ANEXO 1 se recogen los aspectos fundamentales de los trabajos

referidos.

4 OBJETIVOS

Objetivo general: explorar la experiencia de las PCDELA y sus familiares,
cuidadores principales, a lo largo del proceso de enfermedad, desde los
primeros sintomas hasta entre un afio y medio y dos afios tras el

diagndstico.

Objetivos secundarios:

= Identificar las necesidades de las PCDELA y sus familiares,
cuidadores principales, con relacién al proceso asistencial

= describir la experiencia de las PCDELA y sus familiares, cuidadores
principales, con su relacion en el entorno familiar y social

= describir la experiencia de las PCDELA y sus familiares, cuidadores
principales, con el significado de su vida

» describir la experiencia de las PCDELA con el familiar cuidador
principal

= describir la experiencia de los familiares, cuidadores principales, con
la PCDELA
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5 METODOLOGIA
5.1 Diseio del estudio

Investigacion cualitativa, de tipo fenomenoldgico descriptivo. Basada en la

fenomenologia descriptiva de Husserl.

Esta investigacion, realizada desde el enfoque fenomenoldgico descriptivo,
pone el foco en la experiencia de la persona en relacion con un fenémeno.
Pone en énfasis en la experiencia vivida, tal y como aparece en el contexto
de la relacién con objetos, persona, sucesos y situaciones. Se pretende
buscar los multiples significados atribuidos a un fenémeno y proporcionar
una descripcion integral y en profundidad, mas que una explicacién. Para
lograrlo, el investigador identifica y trata de mantener en suspension
preconcepciones, conocimiento personal sobre el fendmeno de interés,

para escuchar y reflexionar en las experiencias de vida de los participantes.

5.2 Ambito de estudio

El ambito de estudio se enmarca en el Area Sanitaria de A Corufia y Cee,
con una poblacion de referencia de 548.503. Esta area esta constituida por
5 hospitales publicos, 3 centros de especialidades, 60 centros de salud, 12

consultorios e 13 puntos de atencién continuada (Sergas, 2020)

5.3 Acceso al campo

La entrada al campo se realizara a través del Servicio de Neurologia del
Complexo Hospitalario Universitario de A Corufia (CHUAC) y la Asociacion
Galega de Afectados de Esclerose Lateral Amiotrofica (AGAELA). El
investigador principal contactara con los responsables de ambas entidades
para exponerles el proyecto y solicitar su colaboracion para el contacto con

los posibles participantes.
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En el Servicio de Neurologia del CHUAC, se aprovechara la cita en
consultas externas para que la Especialista en Neurologia encargada de la
atencion a las PCDELA solicite su permiso y el de sus familiares para la
cesion de sus datos con objetivo de que el investigador principal contacte
con ellos para exponerles el proyecto y solicitar su colaboracién. Se les
entregara el documento “Consentimiento para la cesién de datos” (Anexo
1)

Desde la Asociacion AGAELA, la persona responsable de asesoramiento
sera la encargada de presentar a las PCDELA y/o sus familiares cuidadores
el proyecto de investigacion, solicitando permiso para la cesion de sus
datos para que el investigador principal contacte con ellos y les presente el
proyecto y solicite su colaboracion. Les entregard el documento

“Consentimiento para la cesion de datos” (Anexo 2)

El investigador contactara telefonicamente con las personas que haya
aceptado recibir informacién sobre el proyecto, acordando una cita
presencial para una exposicion de la “Hoja de Informacién al paciente y
familiar” (Anexo 3) y, si procede, la firma del consentimiento informado
(Anexo 4).

5.4 Seleccién y descripcion de los participantes

La selecciéon de los participantes se realiza mediante un muestreo teérico
intencionado, por conveniencia, entre los pacientes atendidos en consultas

externas de Esclerosis lateral amiotréfica del CHUAC y AGAELA
Pacientes con diagndstico de ELA.

= Criterios de inclusion. Personas con diagndstico de ELA y
familiares con el rol de cuidador principal, el diagnéstico de la
PCDELA se realiza entre un aflo y medio y dos afios antes de la
incorporacion a la investigacion, pertenecientes al Area Sanitaria de

A Corufiay Cee.

29



= Criterios de exclusién: déficit cognitivo que impida la descripcion
de su experiencia, insuficiencia respiratoria severa que impida la

comunicacion, no firmar el documento “Consentimiento informado”.

Se considerara suficiente nimero de participantes cuando se alcance la
saturacion discursiva, estimando que los comentarios recogidos aportan

informacion rica, profunda y completa.

5.5 Recogida de datos

La recogida de datos se realizara a través de entrevistas semiestructuradas
realizadas por el investigador principal. En los Anexos 5,6 y 7 se recogen la
estructura de las entrevistas (sociodemogréfica, entrevista a la PCDELA y

entrevista a familiares)

El objetivo sera explorar y describir los fendbmenos de vida presentes en las
personas entrevistadas en relacion con el momento que viven. Para ello,
elaboramos un guion teméatico que recoja preguntas abiertas que permitan
la expresion de opiniones. Ademas, se proponen preguntas que faciliten a
aportacion de matices. Se aprovecharan los aspectos surgidos en las

entrevistas para profundizar en los mismos

La entrevista semiestructurada abarca multiples cuestiones abiertas que
contienen informacion sobre aspectos relacionados con situaciones,
pensamientos y emociones con la experiencia de la ELA. Ademas de estas
cuestiones, el investigador sera receptivo a temas que los participantes
aborden durante las entrevistas, pudiendo profundizar o explorar nuevas

cuestiones.

Durante la entrevista se creara un ambiente donde el participante se sienta
cémodo, con confianza para exponer sus opiniones y creencias de manera
libre. En forma de conversacion, se respetan los silencios y respuestas

emocionales de los participantes, sin mostrarse intrusivo. El investigador
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no realizara ningun juicio sobre las ideas o los sentimientos expuestos por
los informantes, de manera que no se provoquen actitudes que condicionen

las respuestas (Novefia et al., 2013).

Antes de comenzar la entrevista, se recordara el objetivo del proyecto y el
formato de la entrevista. También se le recordara que puede suspenderla
en el momento en el que lo desee. Se le explicara el motivo de utilizar una
grabacion en audio y las medidas adoptadas para asegurar la

confidencialidad de los datos.

Las entrevistas seran individuales, orales, cara a cara y grabadas en audio.
Tendran una duracion de entre 45 y 60 minutos y se realizardn dos
entrevistas a cada participante. Se realizaran en un despacho del CHUAC
y/o en el domicilio de los participantes, siendo éstos los que podran decidir

el lugar de la entrevista.

La entrevista individual permitira el abordaje de cuestiones sensibles, mas

dificiles de recoger con métodos grupales.

La secuencia de la entrevista, tras la recogida de datos sociodemogréficos,
comenzara siempre con la pregunta: “¢podrias hablarme de tu experiencia
desde que aparecieron los sintomas de la ELA?”. Esta pregunta se clarifica

con otras como: “a qué te refieres con...” “que quieres decir con...” Se les
daré la opcién de dar una respuesta verbal o por escrito, a aquellos con

mayor dificultad en el habla.

Ademas de la informacion recogida en las entrevistas, el investigador
escribira notas de campo una vez finalizada cada una de las entrevistas
(Anexo 8), reflejando las impresiones sobre lo observado y vivido en la

entrevista.
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Las entrevistas seran grabadas mediante audio, informando al participante

previamente de su uso, asi de como se manejara la informacion recogida.

5.6 Anadlisis de datos

El proceso de analisis tematico, basado en el acercamiento fenomenoldgico
descriptivo, va desde los datos originales hasta la identificacion de
significados. Se seguira el marco tedérico propuesto por Coalizzi, en el que

se siguen las siguientes fases:

» Fase 1: adquirir un sentido de cada transcripcion

» Fase 2: extraer los discursos significativos

» Fase 3: formulacién de los significados

» Fase 4: organizacibn de los significados formulados en
agrupaciones tematicas

» Fase 5: descripcion exhaustiva del fenébmeno

= Fase 6: describir la estructura fundamental del fenémeno.

En la Tabla 4 se recogen las diferentes fases y los procesos implicados en

de andlisis temaético.

5.7 Posicion del investigador

El investigador trabaja como Psic6logo Clinico. Estos dos ultimos afios
trabajé como Psicoldgico Clinico en el CHUAC, en el contexto de un
Programa de Atencion Psicolégica a pacientes con Enfermedad Avanzada
y sus familiares. Entre las personas atendidas se encontraban pacientes
con cancer avanzado, en situacion de cuidados paliativos, Hospitalizacion

a domicilio y pacientes con ELA y sus cuidadores.
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Tabla 4 Fases en el proceso de analisis tematico

Lectura del texto y Investigaciéon de Organizacion de los
familiarizacién con los  significados y temas temas con un sentido
datos global
Corpus contextual:  Anadlisis de contenido Los hallazgos  son

transcripcion, tematico escritos y reescritos

codificacion. Proteccion

de datos Creacion de citas y Los temas son descritos
codificacion en un texto con

Preandlisis. Lectura significado

repetida de las  Establecimiento de

transcripciones, audios categorias que

o] notas del engloban varios

investigador. cbdigos

Elaboracién de Asignacion de

primeras intuiciones categorias a otras

categorias superiores
Relectura de
transcripcion y andlisis Segmer)tar el texto por
categorias.
de datos
Relativizacion,
verificacién y contraste

Por lo tanto, es inevitable disponer de un bagaje, tanto teérico como
experiencial, en el acercamiento a estas personas y sus familiares. Esta
investigacion supone dar “un paso a un lado” y centrarse en la observacion
y recogida de experiencias. La estrategia utilizada para la recogida de
datos, entrevista semiestructurada, se elabora para crear las condiciones
gque permitan no introducir sesgos en las respuestas-experiencias

expresadas por los investigados.

5.8 Rigor metodoldgico
Los criterios de calidad seguidos para asegurar el rigor metodolégico del

proyecto de investigacién seran: credibilidad, transferibilidad, consistencia

y conformabilidad (Norefia et al., 2012)
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La credibilidad se refiere al grado en que los resultados reflejan la realidad
o fendmeno estudiado (valorar de la veracidad de los resultados). Se
alcanza mediante el establecimiento de un marco concreto y sistematico de
como se han recolectado los datos: descripcion detallada del estudio, la
descripcion detallada de la muestra y el analisis realizado, la disponibilidad
de los datos textuales, la triangulacion, la verificacion por los participantes

y una explicacion del rol y sesgos del investigador.

La transferibilidad se refiere al grado en que los resultados pueden ser
aplicados a otros contextos o escenarios. Consiste en poder trasferir los
resultados de la investigacion a otros contextos. La manera de lograr este
criterio es a través de una descripcion exhaustiva de las caracteristicas del

contexto en que se realiza la investigacion y de los sujetos participantes.

La consistencia se refiere a la estabilidad o replicacién de los datos. Para
lograr la consistencia de los datos se emplean procedimientos especificos
tales como la triangulacion de investigadores, de métodos y de resultados;
el empleo de un evaluador externo, la descripcidén detallada del proceso de
recogida, andlisis e interpretacion de los datos; la estrategia de
comparacién constante que permite revisar y comparar los resultados

emergentes con teorias previamente formuladas.

La confirmabilidad o reflexividad se refiere a la influencia del investigador
en el proceso de investigacion y en los resultados obtenidos. Denominado
también neutralidad u objetividad, permite conocer el papel del investigador
y SuS recursos para controlar los juicios o criticas que suscita el fenémeno
o0 los sujetos participantes. El trabajo en reflexibilidad, recogido en parte en
el apartado de “posicionamiento del investigador”, facilita el hacerse
consciente de su perspectiva a la hora de abordar el fenomeno a estudio.

Otros elementos que facilitaran alcanzar la conformabilidad seran:
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= que el instrumento de recoleccién de datos refleje los objetivos del
estudio,

= que el investigador realice transcripciones textuales de las
entrevistas

= que la escritura de los resultados se contraste con la literatura
existente sobre el tema, respetando la citacion de las fuentes.

* asimismo, se recomienda que se tenga en cuenta la revisiéon de los

hallazgos por parte de otros investigadores.

6 APLICABILIDAD

Los resultados del proyecto facilitaran el conocimiento de las experiencias
de las PCDELA y sus familiares cuidadores principales a lo largo del
proceso de enfermedad, a través del significado dado a esta experiencia y
Su repercusion en su entorno social, familiar y asistencial. Este abordaje

permite un acercamiento holistico al proceso de enfermar.

La escasez de estudios realizados con poblacion espafiola justifica la
generacion de nuevo conocimiento, que podra ser aprovechado por los
gestores de salud, los profesionales sanitarios y los propios implicados, al
aportar conocimiento sobre las necesidades percibidas por las PCDELA y

sus familiares cuidadores principales.

7 PLAN DE TRABAJO

En la siguiente tabla se recoge la planificacion del trabajo prevista.
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Tareas 2022 2023 2024

.

2 3 45 6 7 8 9 10 11 12 13 14 15 16 17 18 19 2021 22 23 24 25 26 27 28
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8 ASPECTOS ETICOS-LEGALES

La investigacion se realizara respetando los principios de la declaracion de
Helsinki (1964), el Informe Belmont (1979) y el Pacto de Oviedo (1997),
garantizando los principios bioéticos basicos de respeto a las personas,

justicia, beneficencia y no maleficencia.

Se solicitaran el permiso pertinente al Comité de Etica (Red Gallega de
Comités de Etica de la Investigacién) y a las direcciones de las

organizaciones que participaran en el estudio y facilitan el acceso al campo,

Desde el inicio del proceso se solicitara permiso a los participantes para
cualquier iniciativa que se le plantee, aclarando que su negativa a participar
o0 abandonarla, en caso de haberla iniciado, no repercutira de ninguna
manera en su proceso asistencial ni en su relacion con los profesionales

sanitarios que la atienden.

El investigador ofrecera informacién adecuada a los participantes sobre el
proyecto y su desarrollo, tras lo cual se solicitard el Consentimiento
informado. En este momento, se reiterara su derecho a abandonar el

estudio en el momento que lo decidan, sin necesidad de explicacion previa.

Se asegura el derecho a la confidencialidad e intimidad de los participantes
a lo largo de la investigacion, en funcion de lo recogido en la Ley Orgéanica
13/2018 de Proteccion de datos y garantia de los derechos digitales y la
Ley 41/2002 bésica reguladora de autonomia del paciente y de derechos y

obligaciones en materia de informacion y documentacion clinica
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Las anotaciones y grabaciones obtenidas a lo largo de las entrevistas seran
guardadas por el investigador principal en archivos confidenciales, con
restriccién de acceso. Solo el investigador principal de este estudio tendra
acceso a todos los datos recogidos en el estudio. El equipo investigador,
solo tendrd acceso a los datos recogidos durante el estudio de forma
codificada. Se podra transmitir a terceros la informacién que no pueda ser

identificada.

Al finalizar el estudio los datos serdn anonimizados, es decir, se rompera
todo vinculo que pueda identificar a la persona donante de los datos, no

pudiendo ser identificado ni siquiera por el equipo investigador.

9 DIFUSION DE RESULTADOS

Al finalizar el estudio se difundiran los resultados a través de su publicacion

en revistas y la presentacion de los resultados en congresos.

Se realiza una evaluacion para detectar los colectivos de interés y, en

funcién de esto, la estrategia de difusion a seguir.

9.1 Colectivos de interés

Los colectivos profesionales interesados en los resultados de la
investigacion abarcan los ambitos de la psicologia, la medicina, la
enfermeria, trabajo social y terapeutas ocupacionales, asi como los equipos
multidisciplinares de Cuidados Paliativos. En el contexto de la psicologia el
interés se centra en los especialistas en psicologia clinica y la
neuropsicologia. En el campo de la medicina, el interés se centra,

principalmente en especialistas en neurologia y psiquiatria.
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9.2 Estrategias de difusion

La seleccion de las revistas viene dada por el interés de los autores de la
investigacion en llegar fundamentalmente a los profesionales sanitarios

implicados en el trabajo asistencial con la poblacion objeto del estudio.

En el &mbito nacional, se priorizan revistas indexadas en las principales
bases de datos y que permitan el acceso on-line y gratuito. Ademas, se han
seleccionado las revistas que faciliten el acceso a los profesionales

implicados en la asistencia clinica.

En el ambito internacional, se opta por revistas dirigidas a ambitos
profesionales muy especificos y directamente relacionados con el objeto de
investigacion, profesionales de la psicologia de la salud y profesionales
sanitarios que trabajan en el &mbito de la ELA.

En ambos casos, se seleccionan revistas con prestigio y, al mismo tiempo,
acordes con nuestro momento en la investigacion en este campo, de

manera que probabilicemos la aceptacion de los trabajos.

En la Tabla 5 se recogen las revistas seleccionadas y una breve descripcion de

cada una de ellas.

Se presenta, en la Tabla 6, una clasificacién de estas revistas atendiendo al factor

de impacto y cuartil (Journal Citation Reports 2018).
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Tabla 5 Difusion. Revistas

Area de medicina y neuropsicologia

Revista de Neurologia. Ofrece una versidon electrénica on-line con
contenidos completos de entrada libre. Se encuentra en un Q4, con un factor
de impacto de 0,87.. Los autores ceden los derechos del trabajo a la revista

Amyotrophic Lateral Sclerosis and Frontotemporal Degeneration.
Factor de Impacto 4.09 / Q2. Posibilita la publicacion en open access y open
select (hybrid open access)

Area de psicologia

Journal of Health Psychology. Con un factor de impacto: 3,23. Q 2

Interdisciplinar

Medicina Paliativa. Publicacién oficial de la Sociedad Espafiola de Cuidados
Paliativos (SECPAL). Q 4, con un factor de impacto de 0,13. Revista Free

Access con un periodo de embargo de 12 meses. Sin coste de publicacion.

Area de enfermeria

“Enfermeria Clinica” Publica 6 numeros al afio y permite el acceso online a
las publicaciones de los ultimos 9 afios. Revista indexada en distintas bases
de datos: CUIDEN, ENFISPO, CINALH, CUIDATGE, IME, BDIE, MEDLINE,
SCOPUS.
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Tabla 6 Difusion. Factor de impacto y cuartil

Revista Factor de Cuartil
impacto
Amyotrophic ~ Lateral  Sclerosis  and 4,09 Q2
Frontotemporal Degeneration
Journal of Health Psychology 3,23 Q2
Revista de Neurologia 0,87 Q4
Medicina Paliativa 0,13 Q4
Congresos

Con el fin de llegar a los colectivos mencionados, se han elegido dos
congresos, uno de &mbito nacional y otro internacional. Consideramos que,
dado el programa de interés de ambos congresos y perfil de profesionales
a los que se dirige, la investigacion es de interés, con lo que se probabiliza
la aceptacion de los trabajos. Al mismo tiempo, nos permiten comenzar a

dar a conocer el trabajo realizado y contactar con otros grupos de

investigacion en este ambito.

Los congresos que se han elegido para la publicacion de los resultados del

estudio son:

o Congreso Nacional de la Sociedad Espafiola de Neurologia

« International Congress of Psychology
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10 FUENTES DE FINANCIACION

10.1 Recursos de financiaciéon

En la siguiente tabla se recoge el presupuesto desglosado de la

investigacion (Tabla 7)

Tabla 7 Memoria econémica. Presupuesto desglosado

Recurso Descripcion Coste

Hoja de Informacion al paciente

Material fungible Hoja de consentimiento informado 80
Papel e impresion

Fotocopias — Notas de campo, otros

Pendrive
Material inventariable 240
Grabadora digital de voz

Traduccion del trabajo al inglés 500
Recursos parala
difusiéon de los Asistencia a Congreso Nacional
resultados (Inscripcion, transporte, hotel, 1500
dietas)

Asistencia a Congreso Internacional

(Inscripcion, transporte, hotel, 2800
dietas)
Combustible
Desplazamiento 0,19 km 19
Otros gastos 1075
Total 6214
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10.2 Posibles fuentes de investigacion

Colexio Colexio Oficial de Psicoloxia de Galicia (COPGAL), Beca

Siota.

Beca anual ofertada por el COPGAL, de concurso publico, que tiene
por objetivo fomentar la realizacion de estudios de investigacion

originales en un area aplicada de la psicologia

Beca dirigida a los colegiados del COPGAL, para la financiacion de
proyectos de investigacion. Se valorara que el proyecto suponga una
mejora en el conocimiento y transformacion de la realidad de Galicia.
Plazo maximo para su desarrollo, dos afios. La dotaciébn econdmica
corresponde al 100% del presupuesto presentado en la memoria, no
pudiendo superar los 6000 euros.

Se trata de una convocatoria asequible, y la cuantia ofrecida es

suficiente para financiar el proyecto.

Se valoraran otras convocatorias de ayudas que puedan ajustarse al objeto

de estudio.
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12.1 ANEXO 1.

Descripcion de la bibliografia relevante seleccionada

Autores / afio

Metodologia - Objetivos - Resultados

Aportaciones

Yuan et al.
(2021)

Metodologia cualitativa fenomenolégica

Aborda la comprension integral de la experiencia de la enfermedad
en pacientes de ELA y el significado que le dan a su experiencia.
Identifican tres temas y ocho subtemas en la experiencia de la
enfermedad. Tres temas: la cuenta atras de la vida, autoayuda
familiar y reconstruccién de la vida.

concluyen que el apoyo mutuo entre pacientes y familiares tiene

un impacto positivo en su experiencia

Desarrollo de un modelo de auto-ayuda
familiar, promover el apoyo a los paciente
ELA a lo largo de la trayectoria de
enfermedad, en un trabajo conjunto familia-

profesionales de la salud

Munan et al.
(2021)

métodos cualitativos

mejorar la comprension de las transiciones que tanto las PCDELA
Como sus parejas experimentan durante el proceso de enfermedad.
Encuentran cinco temas clave: relaciones sociales, relacion con el
cuidador, obtencién y uso de los Servicios sanitarios, toma de
decisiones sobre cambios futuros y comunicacién de las

transiciones.

Los resultados obtenidos permiten una
intervencidn personalizada, atendiendo a

las necesidades percibidas.
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ANEXO 1. Continuacioén

Autores / afio

Metodologia - Objetivos - Resultados

Aportaciones

Ando et al.
(2019)

Metodologia mixta, cuantitativa — cualitativa

explora la categoria “preocupaciones” (uno de los cuatro aspectos
en la conceptualizacién de CV de la OMS) , y evalla su relevancia
en la comprension de su calidad de vida

encuentra relacién entre la calidad de vida de las PCDELA y la
preocupacion hacia sus personas de referencia: “el bienestar de sus
personas de apoyo influye en su bien estar psicologico”.

Es importante para los participantes minimizar el impacto de las
limitaciones y cargas asociadas con la EA en personas

significativas, incluso aunque suponga un coste para si mismos.

Apoya un acercamiento holistico a los
servicios de provision de servicios,
asegurando la incorporacion de otros
significativos relevantes en la atencion.
Sugieren que los clinicos exploren la
carga percibida especifica de los
pacientes en orden a apoyarlos en la
minimizacion de la carga de sus otros

significativos

Gallardo et al.
(2018)

Revision narrativa

conocer la calidad de vida relacionada con la salud y esferas més
afectadas en los pacientes con esclerosis lateral amiotréfica

La dimensién fisica, Imovilidad y estado funcional estan afectados
por lo que repercute en su CVRS; la dimension emocional no esta

tan afectada como podria esperarse, aunque los pacientes reflejan

Conocer la CVRS es un aspecto clave a
abordar en el cuidado de estos pacientes,
ya que apoyando a las familias y el entorno

ayudaremos también al propio paciente.

59




a menudo problemas de ansiedad y depresion; la dimensién social
también esta afectada resaltando la importancia del apoyo de la
familia y el entorno en el proceso de la enfermedad.

La percepcién de bienestar parece estar relacionada positivamente
con la percepcion de soporte social (apoyo de la familia y el

entorno).

Martinez-
Campo et al.
(2017)

Dos fases: estudio observacional descriptivo, estudio de cohorte
prospectivo

Impacto de la ELA en la CdV y la dignidad y cémo evolucionan a lo
largo de la duracion de la enfermedad

La CdV y la dignidad fueron significativamente peores en el grupo
de ELA que en los controles; se encontraron disminuciones
significativas de la CdV a los tres mees de seguimiento, no se
encontraron diferencias significativas entre las puntuaciones de

dignidad al inicio del y a los tres meses

Tanto los aspectos relacionados con la CdV
como los relacionados con la dignidad son un
objetivo importante en el manejo y la atencion
de PCDELA.
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12.2 ANEXO 2. CONSENTIMIENTO PARA CESION DE DATOS

Yo,

Doy permiso para que facilite mi nombre y nimero de teléfono al investigador
principal del Proyecto:

Con el fin de que el investigador se ponga en contacto conmigo para explicarme

los objetivos y proceso del proyecto.

Fdo.: El/la participante, Fdo.: Representante de AGAELA
Nombre y Apellidos: Nombre y Apellidos:
Fecha: Fecha:
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12.3 ANEXO 3 HOJA DE INFORMACION AL PARTICIPANTE Y AL
FAMILIAR

TITULO DO ESTUDO:
INVESTIGADORES RESPONSABLES

»= Joaquin Prieto Flores

CENTRO: Universidade de A Coruiia (UDC)

Este documento tiene por objeto ofrecer informacion sobre un estudio de
investigacion de tipo cualitativo en el que se le invita a participar. Este
estudio fue aprobado por el Comité de Etica Asistencial del Complejo

Hospitalario Universitario de A Coruiia.

Si decide participar en el mismo debe recibir informacién personalizada del
equipo investigador, leer antes este documento y hacer todas las preguntas
gue necesite para comprender los detalles sobre el mismo. Si asi lo desea,
puede llevar el documento, consultarlo con otras personas y tomar el

tiempo necesario para decidir si participan o no.

La participacion en este estudio es completamente voluntaria. Usted puede
decidir no participar o, si acepta hacerlo, cambiar de parecer retirando el
consentimiento en cualquier momento sin obligacion de dar explicaciones.
Esta decision no afectara a la relacién con los profesionales sanitarios que

la atienden ni a la asistencia sanitaria a la que tiene derecho.
¢,Cuadl es la finalidad del estudio?
En este estudio se pretende conocer la experiencia de las personas con

diagnéstico de Esclerosis Lateral Amiotrofica y sus familiares, cuidadores

principales, a lo largo del proceso de enfermedad.
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Conocer su experiencia nos ayudara a conocer que aspectos de la atencion
y qué recursos son necesarios tener en cuenta para una mejor asistencia y

calidad de vida.

¢Por qué me ofrecen participar a mi?

Usted es invitado a participar por la informacion, conocimiento y experiencia
gue puede aportar para el conocimiento de qué implica el diagndstico de

esta enfermedad y los aspectos que con ella se relacionan.

¢En qué consiste mi participacion?

La participacion en este estudio consiste en una entrevista individual
semiestructurada. Se le realizardn una serie de preguntas prefijadas,
generalmente abiertas, que abordan el tema a investigar, pero con la
posibilidad de realizar nuevas preguntas para profundizar en aquellas ideas
gue sean relevantes y vayan surgiendo segun se avanza en la

investigacion.

Su participacion tendra una duracién total estimada de 45 min en cada
entrevista realizada. Las fechas de la realizacién de dicha entrevista se le

comunicaran con anterioridad.

Es posible que, tras la realizacion de la entrevista, sea necesario volver a
contactar con Vd. para obtener nuevos datos considerados importantes
para el estudio o para matizar en algunos aspectos que ya hayan sido

tratados anteriormente.
Una vez finalizado el estudio, los resultados serdn devueltos a las

participantes por correo certificado (durante el mes de mayo del 2016). De

esta forma nos aseguraremos de que la descripcion de sus vivencias es
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igual a la que la investigadora ha descrito antes de su publicacion. Se haran

las correcciones oportunas.

¢, Qué riesgos o inconvenientes tiene?

Los inconvenientes relacionados con su participacion estan asociados a la
incomodidad que puedan producir las preguntas realizadas durante la
entrevista, al abordar temas asociados a vivencias con un fuerte componte
emocional. Recuerde que como participante puede abandonar libremente
la investigacion cuando quiera, sin tener que dar ningdn motivo de
justificacion.

¢, Obtendré algun beneficio por participar?

No se espera obtener un beneficio directo por participar en el estudio. Es
posible que los datos recogidos en este estudio puedan ser Utiles para
entender mejor el proceso por el que transitan las personas con diagnostico
de Esclerosis Lateral Amiotrofica y sus familiares, cuidadores principales, y

tal vez podria beneficiar a otras personas en el futuro.

Su participacion en el estudio no tendra ninguna repercusion en su practica

asistencial habitual

¢Recibiré lainformacién que se obtenga del estudio?

Si usted lo desea, se le facilitard un resumen de los resultados del estudio.

¢, Se publicaran los resultados de este estudio?

Los resultados de este estudio se presentaran a las publicaciones

cientificas para su difusion, pero no se transmitira cualquier informacion que

pueda llevar a la identificacion de los participantes.
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¢,Como se protegera la confidencialidad de mis datos?

El tratamiento, la conservacion, comunicacion y la cesion de sus datos se
realizard de conformidad con lo dispuesto Regulamento Xeral de
Proteccion de Datos (Reglamento UE 2016-679 del Parlamento europeo y
del Consejo, de 27 de abril de 2016), a normativa espafiola sobre
proteccion de datos de caracter persoal vixente, a Lei 14/2007 de
investigacion biomédica e o RD 1716/2011.

Sdlo el investigador tiene acceso a todos los datos del estudio y tiene el
deber de mantener la confidencialidad. Puede ser transmitida a terceros la

informacion que no puede ser identificada.

Si alguna informacién es transmitida a otros paises, habra un nivel
equivalente de proteccion de datos, por lo menos, como lo exige el
reglamento de nuestro pais.

¢, Qué ocurrira con los datos obtenidas?

Los datos obtenidos seran en audio y a posteriori transcritas y codificadas,
que quiere decir que poseen un cédigo con el que el equipo investigador
podra conocer a quien pertenecen. Tras este proceso los datos en formato

audio seran destruidos.

Solo el investigador principal de este estudio tendra acceso a todos los
datos recogidos en el estudio. El equipo investigador, que tiene el deber de
guardar la confidencialidad, solo tendra acceso a los datos recogidos
durante el estudio de forma codificada. Se podra transmitir a terceros la
informacion que no pueda ser identificada. En el caso de que alguna
informacion sea transmitida a otros paises, se realizard con un nivel de
proteccion de datos equivalente, como minimo, a lo exigido por la normativa

espafola y europea.
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Al finalizar el estudio los datos seran anonimizados, es decir, se rompera
todo vinculo que pueda identificar a la persona donante de los datos, no
pudiendo ser identificado ni siquiera por el equipo investigador.

La normativa que rige este tratamiento de datos de personas, otorga
derecho a acceder a los datos, oponerse, corregirlos, cancelarlos, limitar su
tratamiento, restringir o solicitar la supresion de sus datos. También se
puede solicitar una copia de los mismos o que si se desea remitir a un
tercero (derecho de portabilidad).

¢EXxisten intereses econdémicos en este estudio?

El investigador no recibira retribucidon especifica por la dedicacion al estudio

y Ud. no sera retribuido por participar.

¢, Quién me puede dar mas informacion?

Puede contactar con el investigador en el teléfono 0 mediante correo

electrénico (joaquin.prieto@udc.es)

Muchas gracias por su colaboracion.

El/la participante, El investigador,
[Firma de la participante] [Firma de la investigador]
Asdo.: [nombre y apellidos de la participante] Asdo.: Joaquin Prieto
Flores

Fecha: Fecha:
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12.4 ANEXO 4. CONSENTIMIENTO INFORMADO

Documento de consentimiento para la participacion en un estudio de

investigacion

Titulo del estudio:

Yo,

Lei la hoja de informacion al participante del estudio arriba mencionado que

se me entregd, pude conversar con y hacer

todas las preguntas sobre el estudio.

Comprendo que mi participacion es voluntaria, y que puedo retirarme del
estudio cuando quiera, sin tener que dar explicaciones y sin que esto

repercuta en mis cuidados meédicos.

Accedo a que se utilicen mis datos en las condiciones detalladas en la hoja

de informacion al participante.

Presto libremente mi conformidad para participar en este estudio.

Al terminar este estudio acepto que mis datos sean:

Eliminados
Conservados anonimizados para usos futuros en otras

investigaciones

Fdo.: El/la participante, Fdo.: El/la investigador/a que solicita

el consentimiento

Nombre y Apellidos: Nombre y Apellidos:

Fecha: Fecha:
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12.5 ANEXO 5. ENTREVISTA SOCIODEMOGRAFICA

Entrevista sociodemogréfica

Participante: Caodigo:
Fecha de nacimiento: Lugar de nacimiento:
Domicilio:

Género: Estado civil:
Cuidador:

Tiempo desde el diagnéstico:

Estado funcional:
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12.6 ANEXO 6. ENTREVISTA SEMIESTRUCTURADA PCDELA

Fecha de la entrevista: N° entrevista:

Duracion de la entrevista:

Entrevistador:

Ayudas
» ¢ Como te sientes?

» ¢ Podrias decirme algo mas sobre esto?, ¢ puedes ponerme algin
ejemplo?

» ¢Como lo manejaste?

» ¢ Como te afectd y/o cédmo afectd a personas significativas?

INICIO. Explicacion del objetivo y desarrollo de la entrevista:

» Duracion de la entrevista: aproximadamentel hora

» Objetivo de la entrevista. Conocer como ha vivido la experiencia del proceso de
enfermedad, desde los primeros sintomas hasta la actualidad.
“Las cuestiones que vamos a tratar no tienen una respuesta correcta o errénea,

el objetivo es conocer su experiencia con sus palabras”

“Aunque yo tengo un pequefio guion con los temas que me gustaria tratar, tienes
libertad para preguntar, plantear temas que considere de interés, cuestionarme si

no entiende algunos de los temas que toquemos...”
» Co6mo se van a recoger los datos y qué se hara con ellos (confidencialidad)

» “iQuieres preguntar algo antes de que comencemos?”
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Desarrollo — Apoyos: ambitos y momentos

» Por favor, podrias hablarme acerca de cémo ha sido tu vida desde que
comenzaron los primeros sintomas

» ¢Qué has vivido a lo largo de estos afios?
» ¢Qué apoyos han sido mas utiles para ti?

» ¢ Podrias compartir alguna otra informacién que no ha sido mencionada?

Fin de la entrevista

» “Gracias por el tiempo que nos has dedica doy por haber aceptado
participar en esta investigacion”.

» Ademas de lo hablado, ¢hay algo que quieras comentarme?

» Feedback. Agradecimiento
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12.7 ANEXO 7. ENTREVISTA SEMIESTRUCTURADA FAMILIAR

Fecha de la entrevista: N° entrevista:

Duracion de la entrevista:

Entrevistador:

Ayudas
» ¢ Coémo te sientes?

» ¢ Podrias decirme algo mas sobre esto?, ¢ puedes ponerme algin
ejemplo?

» ¢Como lo manejaste?

> ¢ Cbomo te afectd y/o como afectd a personas significativas?

INICIO. Explicacion del objetivo y desarrollo de la entrevista:

» Duracion de la entrevista: aproximadamentel hora

» Objetivo de la entrevista. Conocer como ha vivido la experiencia del proceso de
enfermedad, desde los primeros sintomas hasta la actualidad.
“Las cuestiones que vamos a tratar no tienen una respuesta correcta o errénea,

el objetivo es conocer su experiencia con sus palabras”

“Aunque yo tengo un pequefio guion con los temas que me gustaria tratar, tienes
libertad para preguntar, plantear temas que considere de interés, cuestionarme si

no entiende algunos de los temas que toquemos...”
» Co6mo se van a recoger los datos y qué se hara con ellos (confidencialidad)

» “iQuieres preguntar algo antes de que comencemos?”
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Desarrollo — Apoyos: ambitos y momentos

» Por favor, podrias hablarme acerca de cédmo ha sido tu vida desde que
comenzaron los primeros sintomas

» ¢Qué has vivido a lo largo de estos afios?
» ¢ Qué apoyos han sido més utiles para ti?
» ¢ Podrias compartir alguna otra informacién que no ha sido mencionada?

» ¢Colmo te has sentido en el papel de cuidador? (recursos personales,
informacién, emociones, tipo de apoyo)

Fin de la entrevista

» “Gracias por el tiempo que nos has dedica doy por haber aceptado
participar en esta investigacion”.

» Ademas de lo hablado, ¢hay algo que quieras comentarme?

» Feedback. Agradecimiento
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12.8 ANEXO 8. DIARIO DE CAMPO

Fecha Cddigo
Entrevista
Dinamica Hallazgos

Impacto en el investigador
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