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1. RESUMEN

Introduccidn: La ataxia es un trastorno del movimiento que ocasiona alteraciones en
la postura y marcha, movilidad fina, habla y movilidad ocular. Existe un amplio abanico
causal, con cursos diferentes (estatica, progresiva, en brotes) y con un grado de
discapacidad variable. El uso de escalas para evaluar la severidad de la ataxia es
importante para poder monitorizar tanto la historia natural de la enfermedad como el
efecto de las terapias. Sin embargo, su realizacion en la practica clinica puede ser

dificil debido a la complejidad de su uso.

Objetivos: Descripcion de un grupo de pacientes infantiles afectos de ataxia seguidos
en la Unidad de estudio, con medida del grado de severidad de ataxia mediante
escalas BARS e ICARS, comparando diferencias en tiempos de aplicacion y

concordancia entre ambas medidas.

Pacientes y métodos: Estudio descriptivo, retrospectivo y prospectivo, de pacientes
afectos de ataxia seguidos en el Hospital Universitario Rio Hortega con edad
comprendida entre 4 a 14 afos. Se recogieron datos clinicos, incluyendo medida de
escala BARS (Brief Ataxia Rating Scale), programandose escala ICARS (Cooperative
Ataxia Rating Scale).

Resultados: Se evaluaron 22 pacientes; 13 varones (59,1%), edad promedio de 9,93
anos (+/- 3,18 DS). 12 pacientes (54,5%) mostraban curso estatico, 6 (27,3%) crénicas
con brotes, y 4 (18,2%) fueron progresivas. La puntuacion media del BARS fue de
12,45 puntos (+/- 4,94) con rango de 4 a 23 puntos. No pudo realizarse la medida de
ICARS debido a la pandemia Covid-19.

Conclusiones: Los pacientes pediatricos con ataxia muestran un predominio de las
formas estaticas. Se observa un grado de discapacidad notable. La escala BARS es

de facil cumplimiento en consulta.

ABSTRACT

Introduction: The ataxia is movement disorder which causes different difficulties in
posture and gait, determined mobility, speech and ocular mobility. There is a wide
range of causes, with different courses (static, progressive, in outbreaks) and with a
variable disability degree. It is important the use of scales to evaluate the severity of
the ataxia in order to monitor the natural history of the disease as wells as the effect of
the potential treatments. Nevertheless, it can become a difficult task in the clinic
practice due to the complexity of their application.



Objectives: To describe a group of pediatric patients affected by ataxia, followed at the
study Unit depending on the degree of severity of the ataxia according to the scales
BARS and ICARS, contrasting differences between times of application and
consistency of both scales.

Patients and methods: By performing a descriptive, retrospective and prospective
studio, in patients between 4 and 14 years old affected by ataxia closely followed at the
Universitary Hospital Rio Hortega. Their clinical data were collected, including the
measure of BARS scale (Brief Ataxia Rating Scale), scheduling ICARS scale
(Cooperative Ataxia Rating Scale).

Results: 22 patients were evaluated; 13 males (59,1%), average age of 9,93 (+/- 3,18
DS). 12 patients (54,5%) showed a static course, 6 (27,3%), chronic in outbreaks, and
4 (18,2%) were progressive. The average score of the BARS was 12,45 points (+/-
4,94) with a range from 4 to 23 points. Due to the Covid-19 pandemic, the average of
ICARS could not be obtained.

Conclusions: The pediatric patients affected of ataxia show a predominance of static
manifestations. Also, a notable degree of disability is observed. The scale of BARS is
of easy compliance in medical consultation.

2. INTRODUCCION

La ataxia es un trastorno caracterizado por la incapacidad de coordinar movimientos,
que se manifiesta en particular como temblor de partes del cuerpo durante la
realizacion de movimientos voluntarios, asi como por dificultad para realizar
movimientos precisos o como dificultad para mantener el equilibrio y realizar marcha
estable. En realidad, la ataxia debe ser considerada como un signo clinico mas que
como una enfermedad o sindrome unico ya que tiende a presentarse de manera
heterogénea en la practica clinica con cierta complejidad y variedad en su forma de
expresion. Existen multiples patologias que afectan al sistema nervioso y que pueden

producir ataxia (1-4).

De una manera resumida atendiendo a diversos aspectos pueden clasificarse las
ataxias desde tres puntos de vista, fisiopatologia, etiologia y curso clinico, las cuales

se desarrollan a continuacion.

2.1. Fisiopatologia
- Cerebelosas: Por deterioro del cerebelo y de vias de conexién de éste con

estructuras cerebrales implicadas en el control del movimiento, debido a la

existencia de un deterioro en el sistema regulador que actua integrando



aspectos sensoriales del entorno y su modulacion motora. La falta de una
correcta retroalimentacion impacta en la actividad motora y eso ocasiona
manifestaciones clinicas como hipotonia en la infancia, con alteraciones en la
marcha, temblor, dismetria, disdiadococinesia, disartria, disfagia y alteraciones
en la motilidad ocular.

- Sensoriales: Por afectacion de sistema nervioso periférico o de cordones
medulares posteriores, que impiden el procesamiento de sefiales sensitivas
que modulan el control del movimiento, y con empeoramiento al anular la
vision.

- Laberintica: Por afectacion vestibular, con desequilibrio y vértigo, pero sin

dismetria ni disartria.

2.2. Etiologia
- Genéticas/hereditarias: Existen multiples ataxias de origen genético (por

ejemplo, la Ataxia de Friedreich) y con patron de herencia bien definido
(recesivas, dominantes, etc) pero existen también ataxias congénitas con
implicacién genética y base malformativa.

- Adquiridas: Toéxicas (drogas, farmacos como benzodiacepinas...), infecciosas
(virus  herpes simple, influenza o parvovirus B19), metabdlicas,

paraneoplasicas/autoinmunes, tumorales, por hidrocefalia, etc.

2.3. Curso clinico
- Agudo: Traumatico, intoxicaciones, postinfecciones (virus, bacterias tipo

Legionella o Mycoplasma). Suelen ser autolimitadas aunque en algunos casos
pueden dejar secuelas permanentes (1).

- Subagudo: Deficiencias nutricionales (acido fdélico, vitamina B12), alteraciones
endocrinas, etc.

- Progresivas.

- Cronico (estatico).

- Episadicas/brotes.

La prevalencia de ataxia en edad pediatrica ha sido poco estudiada si se compara con
la de otros sindromes neuroldgicos pediatricos, como la paralisis cerebral
(aproximadamente 2/1000) o el autismo (aproximadamente 5-6/1000). Se ha estimado
una prevalencia de ataxia infantili de 0,26/1000 mediante revision sistematica de
articulos; esta cifra es aproximadamente de un nifio con ataxia por cada 6 o 7 con

paralisis cerebral (5).



Para evaluar a un paciente pediatrico con ataxia es necesario enfocar su estudio de
manera sistematizada y basarse en una historia clinica detallada, prestando atencion a
la edad de comienzo de la clinica y a la historia familiar, en la sintomatologia y en la

exploracion fisica minuciosa.

Dada la diversidad de causas de la ataxia, a la hora de realizar el diagndstico
diferencial se debe enfatizar en la forma de aparicion, la edad, el curso clinico, y el
predominio de algunos signos clinicos en combinacién con otros no especificos

(epilepsia, focalidad neurolégica, dismorfias y malformaciones, etc).

Nuestro planteamiento a la hora de realizar estudios complementarios debe guiarse
segun la orientacion clinica que sospechemos debido a que hoy en dia en ausencia de
una causa obvia en neuroimagen (tumor, malformacién de fosa posterior,
hiperintensidad de la sustancia blanca en las leucodistrofias etc), existen mudltiples
estudios de caracter inmunolégico, genético y metabdlico que pueden contribuir en el
diagnostico diferencial (4). Es normal, por tanto, que la mayoria de algoritmos y
protocolos diagnosticos incidan inicialmente en las causas tratables respecto a las que

solo muestran un manejo sintomatico o paliativo.

Cada entidad tiene una historia natural especifica, de tal manera que si seguimos la
evolucién cronoldgica de los pacientes podemos hacer una mejor aproximacion
diagnéstica ante el cuadro que presentan. Por ejemplo, los pacientes que presentan
ataxia de Friedrich suelen comenzar su sintomatologia ataxica con dificultades en la
marcha al final de la nifiez presentando una progresion lenta pero firme. Por el
contrario, los pacientes afectos de ataxia-opsoclonus-mioclonus cursan de una manera
inicialmente aguda, con establecimiento de una ataxia cronica leve, pero cambiante y
en brotes segun recidivas relacionadas con infeccion, fiebre, etc. De este modo,
siguiendo la historia natural de cada ataxia, podemos llegar a la conclusiéon de que
cada una tiene un patrén caracteristico que nos ayuda a una mejor identificacion de

las mismas.

La dificultad aparece cuando a la hora de objetivar el grado de severidad de las
ataxias nos encontramos con una amplia variedad de sintomas. Se han ideado
diversas escalas que ayudan a expresar el grado de discapacidad que produce una
ataxia. Los objetivos de la gradacion de la severidad de la ataxia mediante escalas son

las siguientes:

1. Medicién del grado objetivo de discapacidad; para una adecuada adaptacion

de ayudas, adaptaciones, etc, a la disfuncionalidad especifica del paciente.



2. Orientacion diagnéstica en caso de no conocimiento de la causa de la ataxia;
en caso de demostrar progresividad, debe existir una reevaluacion orientada
hacia causas genéticas y metabdlicas.

3. Demostracion de utilidad de medidas terapéuticas y farmacos; en muchas
ocasiones, las ataxias progresivas son de un curso lento y resulta dificil
establecer la utilidad real de algunas terapias. La demostracion de estabilidad o
mejora en ciertas escalas puede ser clave a la hora de determinar que existe

un efecto terapéutico real o no.

Como se ha indicado previamente, la ataxia puede manifestarse con un patréon de
sintomas y signos motores diversos combinados, que pueden ser mas o menos
severos en relacion con un area funcional. De una manera breve y resumida, cualquier

escala de evaluacion de ataxia deberia recoger discapacidad relacionada con:

- Motricidad gruesa/tono: Alteraciones en la marcha, en el mantenimiento de la
posicion de bipedestacion y del control cefalico.

- Motricidad fina: Temblor manual, falta de precision y dismetria que dificulten
prension y uso de funcionalidad manual.

- Alteraciones en la movilidad ocular: Dificultades para la mirada conjugada,
diplopia, etc.

- Disartria: Dificultad para la expresion oral.

Se han propuesto diversas escalas para medir la ataxia. Hoy en dia se disponen de
algunas que pueden aplicarse en cuadros de ataxia combinada con otros trastornos de
movimiento, y otras que son especificas para la ataxia. No hay una escala especifica
para su uso en pediatria, pero la que mas se emplea en pacientes afectos de ataxia es
la escala International Cooperative Ataxia Rating Scale (ICARS), que se ha
demostrado como valida y fiable (6). Se ha comprobado alta fiabilidad interobservador
y sensibilidad desde casos leves a severos, y para etiologias diferentes (7). A pesar de
ello, esta escala presenta varios inconvenientes en la aplicacion practica real, ya que
para su realizacion se necesita una adecuada situacion cognitiva del paciente puesto
que requiere colaboracion estrecha y ademas el tiempo requerido para llevarla a cabo
es muy elevado, de tal manera que al aplicarla en una consulta no especifica para el
paso de escalas se dificulta mucho su realizaciéon. Otra escala empleada para estos
fines es la Scale for the Assessment and Rating of Ataxia (SARA), también es una de
las mas estudiadas y validadas y de alta fiabilidad, pero presenta problemas similares
ala ICARS (8-9).



En 2009 Schmahmann, atendiendo a la incomodidad del uso de esas escalas en la
practica clinica habitual, desarrollé la escala Brief Ataxia Rating Scale (BARS) (10) con
los objetivos de obviar estas dificultades: ser aplicable en un amplio margen de edad,
etiologias diversas, no requerir obligadamente un grado de cognicion normal (pero si
comprension de ordenes sencillas y colaboracion), y ser operativa en el sentido de

poder ser realizada en unos minutos (Tabla 1).

El planteamiento de esta escala fue la de replicar un ICARS simplificado. Se concluyé
que BARS es valido, fiable y suficientemente rapido y preciso para fines clinicos.

Desde su publicacion, ha sido una escala ampliamente empleada en la clinica (11-12).

En cualquier caso, son escasos los estudios que han utilizado la escala BARS frente a
ICARS (11-13). Es probable que esto se deba a que los estudios de historia natural y
ensayos clinicos relacionados con la ataxia, busquen una elevada precision en su

medida, por encima de la facilidad o rapidez de su aplicacién (13).

Para contribuir al conocimiento de estos temas, se planteé un estudio que aplicara
ambas escalas en un grupo de pacientes de nuestro entorno para comparar

debilidades y fortalezas de ambas escalas.

Tabla 1: Escala de Calificacion Breve de Ataxia (Brief Ataxia Rating Scale: (BARS))

Deambulacion

0: Normal

1: Casi normal, pero incapaz de caminar con los pies en posicion tandem.

2: Camina sin apoyo, pero claramente anormal e irregular.

3: Camina sin apoyo pero tambaleandose; dificultades en dar media vuelta.

4: No puede caminar sin apoyo; utiliza la pared como soporte para la prueba de 10 metros.

5: Camina solo con un baston.

6: Camina solo con dos bastones o con un acompafante.

7: Camina solo con una persona acompafiante.

8: Imposibilidad para caminar con una persona acompafiante (asistencia con 2 personas; silla
de ruedas).

Prueba rodilla-tibia (descomposicion _del movimiento y temblor de intencién)
(puntuacion izquierda y derecha)

0: Normal

1: Descenso del talén en un eje continuo pero el movimiento se descompone en varias fases,
sin  sacudidas, o anormalmente lento.

2: Baja bruscamente en el eje.

3: Baja bruscamente con movimientos laterales.

4: Baja bruscamente con movimientos laterales extremadamente largos o imposibilidad para
realizar la prueba.




Prueba dedo-nariz (descomposicion y dismetria de brazo y mano) (puntuaciéon
izquierda y derecha)

0: Normal

1: Movimiento oscilante del brazo y/o mano sin descomposicion del movimiento.

2: Movimiento segmentado en 2 fases y/o dismetria moderada al llegar a la nariz.

3: Movimiento segmentado en mas de 2 fases y/o dismetria considerable para llegar a la nariz.
4: Dismetria que impide que el paciente llegue a la nariz.

Disartria

0: Normal

1: Deterioro leve de la frecuencia/ritmo/claridad.

2: Deterioro moderado de la frecuencia/ritmo/claridad.
3: Habla muy lenta y disartrica.

4: Discurso ausente o ininteligible.

Anomalias oculomotoras

0: Normal

1: Movimiento de persecucion ligeramente lento, intrusiones sacadicas, sacadas
hipo/hipermétricas, nistagmo.

2: Movimiento de persecucion prominentemente lento, intrusiones sacéadicas, sacadas
hipo/hipermétrica, nistagmo.

TOTAL, PUNTUACION (sobre 30)

3. OBJETIVOS

e Descripcion de los pacientes afectos de ataxia seguidos en la Unidad de
estudio, recogiendo datos clinicos y demograficos.

¢ Medida del grado de severidad de la ataxia mediante escala BARS e ICARS,
comparando concordancia entre ambas medidas y diferencias en tiempos de

aplicacion.

4. PACIENTES Y METODOS

Se plante6 un estudio descriptivo, ambispectivo (retrospectivo y prospectivo) de
pacientes pediatricos afectos de ataxia seguidos en la Unidad de Neurologia
Pediatrica del servicio de Pediatria del Hospital Universitario Rio Hortega entre los
afios 2010 a 2020. Fueron seleccionables todos los pacientes con ataxia mantenida

que tenian 4 afios de edad o mas al inicio del estudio.

Se realiz6 una base de datos en la que se recogieron una serie de datos clinicos, de
caracter demografico (sexo, edad) y clinico (causa de ataxia, curso clinico probable,

comorbilidades asociadas, etc). Por otra parte, se recogié en dicha base de datos la




medida de la escala BARS, que se realizd de manera sistematica en todos los
pacientes, excepto en uno de ellos que se efectu6 mediante visionado de videos
remitidos por correo electronico. Se programé una visita especifica para este estudio
en el que se planteaba realizar la medida de la escala ICARS para comparar ambas

evaluaciones.

Se elabor6 el Consentimiento Informado junto con una Hoja de Informacion referida al
estudio (anexos 1y 2). El protocolo de estudio junto a los documentos indicados fue
aprobado por el Comité Etico de Investigacion Clinica (CEIC) del Hospital Universitario
Rio Hortega. La recogida de datos clinicos fue realizada por los alumnos autores del
estudio siempre en presencia de su tutor, para salvaguardar la confidencialidad
mediante el uso estricto de las historias clinicas solamente para la investigacion

planteada.

Los datos fueron analizados mediante programa estadistico SPSS 15.0

4.1. Cronograma
El disefio del estudio, la busqueda bibliografica, la seleccién de pacientes y la recogida

de datos clinicos fue realizada en los meses de diciembre de 2019 a febrero de 2020.

Se habia programado la realizacion de la medida de la escala ICARS en los meses de
marzo y abril de 2020, lo que no fue posible por la situaciéon del Estado de Alarma y la
pandemia Covid 19, que obligaron a suspender dicha evaluacion. En el caso de una
de las pacientes, la evaluacion BARS se realizé de forma no presencial, evaluando

videos remitidos por correo electronico tras dar instrucciones a la familia y al paciente.

5. RESULTADOS

Se analizaron 22 pacientes (tabla 2). 13 pacientes fueron varones (59,1%). La edad de
los pacientes analizados fue de 9,93 afos (+/- 3,18 DS). Respecto al curso clinico, 12
(54,5%) se han considerado como estaticas, 6 (27,3%) como cronicas con fluctuacion
en funcion de brotes y/o respuesta a tratamientos de base, y 4 (18,2%) como
progresivas. 6 (27,27%) de los pacientes no tenian un diagnodstico etiolégico definido.
La escala BARS se completd en todos los pacientes seleccionados. En 21 (95,45%)
de los casos se realizd durante una visita ordinaria en la consulta hospitalaria, se
estima una duracién menor de diez minutos por parte del observador, que fue el
mismo en todos los casos. El caso 22 se puntué mediante envio de videos por correo
electronico por parte de los padres. La puntuaciéon media del BARS fue de 12,45

puntos (+/- 4,94) con un rango de 4 a 23 puntos.
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Tabla 2: caracteristicas clinicas y puntuacion BARS de los pacientes estudiados

BARS BARS
Paciente | sexo Causa Edad * | Curso clinico | (desglosado) | (suma)
No filiado (presumible presumible 2+1+1+1+1+1+1 9
caso 1 mujer genética) 13,25 estatica
| malformacién Chiari 1 | 13,75 progresiva | 2+1+1+1+1+1+1 9
caso 2 mujer pendiente cirugia
No filiado (presumible 2+2+42+2+2+2+2 14
caso 3 varén genética) 9,32 Progresiva
Ataxia-opsoclonus- crénica con 1+1+1+1+1+1+1 7
caso 4 varén mioclonus 4 brotes
3+2+2+2+42+4+1 16
caso 5 mujer Genética (STXBP1) 9,92 Estatica
Genética (ataxia- 2+2+2+2+2+2+1 13
caso 6 mujer telangiectasia) 12 Estatica
No filiado (presumible presumible 2+1+1+1+1+1+0 7
caso 7 varon genética) 8,92 estatica
2+1+1+1+1+0+0 6
caso 8 varén Secuelar (cerebelitis) 9 Estéatica
Ataxia-opsoclonus- crénica con 1+0+0+1+1+0+1 4
caso 9 varon mioclonus 11,16 brotes
4+3+3+3+3+4+2 22
caso 10 varén | Genética (mitocondrial) 13,5 Estéatica
No filiado (presumible 3+2+2+3+3+2+2 17
caso 11 varén genética) 13,5 Progresiva
No filiado (presumible 2+1+1+1+1+0+0 6
caso 12 mujer genética) 11,08 Estatica
Ataxia-opsoclonus- crénica con 3+1+1+1+1+1+1 9
caso 13 varén mioclonus 10 brotes
Metabolopatia (PMM- 8+3+3+3+3+2+1 23
caso 14 mujer CDQG) 13,88 Estéatica
Metabolopatia (déficit cronica con
piruvato- fluctuacion segun | 5+2+2+2+2+1+1 15
caso 15 varon deshidrogenasa) 11 tratamiento
3+3+1+3+1+2+1 14
caso 16 varén Secuelar (tumoral) 13,75 Estéatica
No filiado (presumible 2+2+42+1+1+1+2 11
caso 17 varén genética) 8,08 Estéatica
Metabolopatia (acid cronica con
metilmalonica+homocis fluctuacion segun | 3+2+2+2+2+1+1 13
caso 18 varon tinuria) 12,25 tratamiento
Secuelar (posible 2+2+2+2+2+1+1 12
caso 19 mujer cerebelitis) 7 Estatica
Secuelar (posible 4+2+2+2+2+1+1 14
caso 20 mujer cerebelitis) 4,08 Estéatica
Genética (Dejerine- 6+2+2+3+3+1+1 16
caso 21 varén Sottas) 4 Progresiva
Ataxia-opsoclonus- crénica con 6+2+2+2+2+1+2 17 **
caso 22 mujer mioclonus 5,16 brotes

* edad expresada de forma decimal

** escala pasada mediante visionado de videos remitidos por correo electrénico tras dar instrucciones

BARS: puntuacion desglosada: marcha + rodilla-tibia izquierda+derecha + indice-nariz izquierda+derecha

+ disartria + anomalias oculomotrices.

11




6. DISCUSION

Los pacientes incluidos en el estudio ataxico presentan diferente origen de la
enfermedad, desarrollo de la misma, edad e historia natural. Las causas de ataxia en
los pacientes adultos suelen ser de causa genética y de caracter progresivo (1-4), sin
embargo, en una cuarta parte de nuestros pacientes pediatricos se presenta de forma

estatica y en la mayoria es de causa desconocida.

Para los 22 casos analizados hemos utilizado la escala BARS en todos los pacientes
incluidos en el estudio, 21 durante la consulta de Neurologia Pediatrica. Con este
sistema de medicion se observa que no hay registros de aumento de tiempo de
consulta puesto que la misma esta integrada durante la exploracion fisica del paciente
con enfermedad ataxica. El caso 22 se completdé mediante un registro videografico,
ofreciendo asi un paso a la evolucién telematica que facilitara el seguimiento entre
pacientes y médico en los casos posibles (14-15).

La principal objecion al estudio radica en no haber podido completar el mismo de
forma integra, debido a la pandemia Covid-19, que impidié la programacion de la
escala ICARS vy, por tanto, su realizacion. Es por ello que no se cumplié uno de los
objetivos del estudio, que era la comparacion entre la escala BARS, de facil y rapido

cumplimiento, y la escala ICARS, mas laboriosa y de mayor duracion.

La evaluacion clinica de los trastornos de movimiento, incluyendo la ataxia, debe
incluir la posibilidad de medir de forma objetiva la severidad de los mismos. Esta
medida permite el seguimiento clinico de la historia natural del proceso, su progresion,
0 mejoria al aplicar medidas terapéuticas. La gradacion mediante escalas subjetivas
de tipo “leve, moderado o severo” encierran desviaciones motivadas por prejuicios, y

conllevan una minima reproductibilidad.

Existe elevada dificultad en la transformacion de una observacion clinica en un nimero
que refleje la complejidad de un trastorno como es la ataxia. Las escalas numéricas
como por ejemplo el Test de marcha durante Seis Minutos (16), reflejan funcionalidad
de forma directa (mide el nimero de metros que un paciente puede andar durante seis
minutos en unas condiciones determinadas). Sin embargo, un test como el BARS es
una escala semicuantitativa en el sentido de ofrecer una estimacion numérica que
puntia una o varias pruebas especificas. Las escalas semicuantitativas pueden
explorar numerosas pruebas buscando el maximo acercamiento a la realidad clinica
del paciente, e intentan recoger las sutilezas clinicas de un trastorno como la ataxia.

La dificultad radica en que una escala de este tipo sea lo mas sencilla posible para que
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su realizacion sea facil, no costosa, breve, reproductible, pero recogiendo plenamente

la complejidad del trastorno en cuestion.

La ataxia es un trastorno que presenta varias vertientes sintomaticas, como se ha
indicado, las principales se refieren a tono axial-marcha, temblor-dismetria en
extremidades superiores e inferiores, movimientos oculares y trastorno de fluencia-
disartria. La escala BARS recoge y puntia todas estas vertientes de forma simple y
ajustada a la observacion clinica habitual. En nuestro estudio se ha demostrado que
puede ser cumplimentada de forma rapida, o incluso de forma virtual, mediante la

evaluacion de videos en telemedicina.

7. CONCLUSIONES

¢ La escala BARS mide la severidad de la ataxia de forma simple sin aumentar el

tiempo de exploracion clinica en consulta.

e No pudo completarse el estudio al no poder realizar la medida de escala
ICARS.

e Los pacientes pediatricos evaluados en nuestro estudio difieren de los adultos
en que la ataxia se presenta de forma estatica, respecto a las formas

progresivas o en brotes.
e El cuadro produce un grado importante de discapacidad.

¢ No hay un diagnéstico causal definido en una cuarta parte de pacientes.
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9. ANEXOS

Anexo |: Informe del Comité de Etica

| Junta de + Sacyl

B Castilla y Lean
L3 (L2t D Sl AT G DT ]

Corsefecia de SEaldad

INFORME DEL COMITE DE ETICA DE LA INVESTIGACION CON
MEDICAMENTOS (CEIm)

Diia. RGSAMDMQDEWMM&MCM&EE&&&BEM&M
con medicamentos (CEIm) del Area de Salud Valladolid Oeste

CERTIFICA:

Que este Comité ha temide conocimiento del Proyecto de Imvestigacion, Trabajo Fin de
Grado (TFG), titnlade: “Ataxia en edad pediitrica; descripcion de un grupo de
pacientes afectos v evalnacion mediante escalas funcionales™, Ref. CEIm: PI0NE7-20,
Protocolo version 1.0, v considera que:

Una wvez evaluados los aspectos éticos del musmo, acuerda gque mo hay inconveniente
alguno para su realizacion. por lo gque emite INFOBRME FAVORABLE.

Este Proyecto de Investigacion sera realizado por las alumnas D™ Teodora Teodosieva
Todorova y D® Marta Vallés Rodriguez, siendo su tutor en el Hospital Universitario
Fio Hortega el Dr. Ramdn Cancho Candela.

Lo que firmo en Valladolid, a 17 de Abml de 2020

Fdo. Diia. Rosa M Conde Vicente
Secretario Técmico CEIm

CElns Arsa da Saled ds Valladolid Ceste. Farmacclogts Clmica Heapital Usiversitario Bio C/ Dulmsina ? Valladolid 47012
Tal.:383420-4.Ext. mamdasaladosillaviecs e
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Anexo lI: Hoja de Informacién y Consentimiento Informado

~lll [ I111
—— 17 Sacyl
HC;‘SPET/\.L UNIVERSITARIO

RIO HORTEGA

HOJA DE INFORMACION AL PARTICIPANTE INCLUIDO EN UN ESTUDIO DE
INVESTIGACION

TITULO: ATAXIA EN EDAD PEDIATRICA; DESCRIPCION DE UN GRUPO DE PACIENTES
AFECTOS Y EVALUACION MEDIANTE ESCALAS FUNCIONALES

INVESTIGADOR: .....iniiiiiiiiiiir s es e s s s s s s a e
Médico especialista en Pediatria, Servicio de Pediatria hospital Rio Hortega de Valladolid.

Este documento tiene por objeto ofrecerle informacion sobre un estudio de investigacion no
aleatorizado en el que se le invita a participar. Este estudio se esta realizando en el Servicio de
Pediatria del Hospital Rio Hortega y fue aprobado por el Comité Etico de Investigacion del Area
Oeste de Valladolid.

Si decide participar en el mismo, debe recibir informacion personalizada del investigador, leer
antes este documento y hacer todas las preguntas que necesite para comprender los detalles
sobre el mismo. Si asi lo desea, puede llevar el documento, consultarlo con otras personas, y
tomarse el tiempo necesario para decidir si participar o no.

La participacion en este estudio es completamente voluntaria. Vd. puede decidir no participar o,
si acepta hacerlo, cambiar de opinion retirando el consentimiento en cualquier momento sin
obligacion de dar explicaciones. Le aseguramos que esta decision no afectara a la relacion con
su médico ni a la asistencia sanitaria a la que Vd. tiene derecho.

¢Cual es el propésito del estudio?

Nuestro objetivo es describir las caracteristicas clinicas de los pacientes afectos de ataxia en
edad pediatrica seguidos en el Hospital Universitario Rio Hortega. Asimismo, queremos aplicar
escalas simplificadas de observacion clinica para evaluacion del grado de severidad de ataxia

¢Por qué me ofrecen participar a mi?
La seleccién de las personas invitadas a participar depende de unos criterios que estan
descritos en el protocolo de la investigacion. Estos criterios sirven para seleccionar a la
poblacién en la que se respondera el interrogante de la investigacién. Vd. es invitado a
participar porque cumple esos criterios.

¢En qué consiste mi participacion?

Si usted es padre/madre o tutor de un paciente seleccionado se recogeran datos clinicos
referidos a la enfermedad del menor, y se administrara una escala de grado de severidad de
ataxia que precisa de la observacion del paciente ante actividades de la vida diaria.

¢ Qué riesgos o inconvenientes tiene?

No existe ningun riesgo estimable en la participacion en el estudio. La duracion de la
observacion clinica no es probable que supere los 30 minutos.
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¢ Obtendré algun beneficio por participar?

La evaluacién mediante escalas sirve para cuantificar la severidad y por tanto la limitacion
funcional producidas por la ataxia. La medida precisa puede mejorar la evaluacién especifica,
asi como determinar la evolucién futura de empeoramiento, estancamiento o mejora ligados a
historia natural de la enfermedad y tratamientos y medidas terapeuticas

¢Recibiré la informacion que se obtenga del estudio?
Si Vd. lo desea, se le facilitara un resumen de los resultados del estudio.

¢ Se publicaran los resultados de este estudio?

Los resultados de este estudio podran ser comunicados en Congresos y reuniones cientificas,
y publicados en publicaciones cientificas para su difusion, pero no se transmitira ningun dato
que pueda llevar a la identificacion de los participantes.

¢, Como se protegera la confidencialidad de mis datos?

El tratamiento, comunicacion y cesion de sus datos se hara conforme a lo dispuesto por la Ley
Organica 15/1999, de 13 de diciembre, de proteccion de datos de caracter personal. En todo
momento, Vd. podra acceder a sus datos, corregirlos o cancelarlos.

Solo el equipo investigador, y las autoridades sanitarias, que tienen deber de guardar la
confidencialidad, tendran acceso a todos los datos recogidos por el estudio. Se podra transmitir
a terceros informacién que no pueda ser identificada.

¢Existen intereses econémicos en este estudio?
No. El investigador no recibira retribucion especifica por la dedicacién al estudio. Vd. no sera
retribuido por participar.

¢ Quién me puede dar mas informacion?

Puede contactar con RAMON CANCHO CANDELA 983420400 EXT 85600 para mas
informacion.

Muchas gracias por su colaboracion.
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ANEXO Ill: DOCUMENTO DE CONSENTIMIENTO PARA LA PARTICIPACION EN UN
ESTUDIO DE INVESTIGACION

TITULO: ATAXIA EN EDAD PEDIATRICA; DESCRIPCION DE UN GRUPO DE PACIENTES
AFECTOS Y EVALUACION MEDIANTE ESCALAS FUNCIONALES

Yo, [nombre y apellidos]

He leido la hoja de informacion al participante del estudio arriba mencionado que
se me entrego, he podido hablar con ...
y hacerle todas las preguntas sobre el estudio necesarias para comprender
sus condiciones y considero que he recibido suficiente informacion 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 médicos.

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 el estudio.

Respeto a la conservacion y utilizacion futura de los datos y/o muestras detallada
en la hoja de informacion al participante, [cuando sea de aplicacion]

- NO accedo a que mis datos y/o muestras sean conservados una vez
terminado el presente estudio

- Accedo a que mis datos y/o muestras se conserven una vez terminado el
estudio, siempre y cuando sea imposible, incluso para los investigadores,
identificarlos por ningiin medio

- Accedo a que los datos y/o muestras se conserven para usos posteriores
en lineas de investigacion relacionadas con la presente, y en las
condiciones mencionadas.

En cuanto a los resultados de las pruebas realizadas,

- DESEO conocer los resultados de mis pruebas

- NO DESEO conocer los resultados de mis pruebas

El/la participante, El/la investigador/a,

[Firma del/a participante] [Firma del investigador/a]

Fdo.: [nombre y apellidos del/a participante] Fdo.: [nombre y apellidos del/de la
investigador/a]

Fecha: [fecha de la firma del/a participante] Fecha: [fecha de la firma del/de la
investigador/a]
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