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abstracto

ANTECEDENTES: El complejo de esclerosis tuberosa es un trastorno multisistémico que incluye diversos trastornos neuropsiquiatricos
asociados a la esclerosis tuberosa (TAND). Las tasas de prevalencia de TAND a lo largo de la vida son muy altas; sin embargo, las
encuestas sugieren que la mayoria de las personas con esclerosis tuberosa nunca reciben una evaluacion o tratamiento adecuados para
TAND. Para facilitar la investigacién sistematica, se desarrollé una lista de verificacion de TAND. En este caso, realizamos una validacién
piloto de la lista de verificacion de TAND. METODO: Se utilizaron métodos mixtos en dos etapas. En la etapa 1, recopilamos comentarios
sobre la lista de verificacion de "profesionales expertos" en esclerosis tuberosa y "padres y cuidadores expertos". El objetivo fue examinar
la validez aparente y de contenido. La etapa 2 consistié en la administracion de la lista de verificacion TAND refinada a 20 padres de
personas con esclerosis tuberosa simultdneamente con cuatro escalas de calificacién validadas ampliamente utilizadas, para examinar la
validez externa y obtener comentarios cualitativos sobre la administracion presencial de la lista de verificacion de TAND. RESULTADOS:
Veinte profesionales y 62 padres y cuidadores de 28 paises participaron en el piloto. La Lista de Verificacion TAND demostré una buena
validez aparente y de contenido, con puntuaciones medias y medianas generales elevadas. El andlisis cualitativo destacé la preocupacion
sobre el probable uso de la Lista de Verificacion TAND, lo que sugiere que los familiares y las personas con esclerosis tuberosa deberian
impulsar su uso. Los resultados de la Etapa 2 mostraron una validez externa de moderada a muy buena en el dominio TAND y sus
subdominios clave. La consistencia interna de los dominios y subdominios fue de aceptable a muy buena. EI 93 % de los participantes (93
%) reporté cuatro o mas dificultades conductuales relacionadas con TAND a lo largo de su vida. CONCLUSION: La validacién del piloto
sugirié que la Lista de Verificacion TAND podria ser una herramienta util para el cribado en entornos clinicos.
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Introduccién Sistemas.",2 Las manifestaciones fisicas incluyen tumores benignos en el
corazén, los rifiones, los pulmones, la piel y el cerebro. La CET es causada por

El complejo de esclerosis tuberosa (CET) es un trastorno genético con
afectacion multisistémica que puede afectar a la mayoria de los érganos.

Este es un articulo de acceso abierto bajo la licencia CC BY-NC-ND (http://creativecommons.org/
licenses/by-nc-nd/3.0/ )

Conflicto de intereses: Los autores declararon no tener ninglin conflicto de intereses en relacion con
este articulo. PJdV ha recibido financiacion de Novartis para ensayos clinicos iniciados por investigadores no
relacionados con este articulo y ha recibido honorarios como miembro del consejo asesor de Novartis en
otros proyectos. PJdV también fue miembro del comité directivo de tres ensayos clinicos patrocinados por
Novartis.

Historial del
articulo: Recibido el 22 de septiembre de 2014; Aceptado en su forma final el 7 de octubre de 2014
* Las comunicaciones deben dirigirse a: Prof. de Vries; Division de Psiquiatria Infantil y Adolescente;

Universidad de Ciudad del Cabo; 46 Sawkins Road, Rondebosch; Ciudad del Cabo 7700, Sudafrica.

Direccion de correo electrénico: petrus.devries@uct.ac.za

mutaciones en cualquiera de dos genes: el gen TSC1 (9934)3" o el gen TSC2
(16p13.3).", ' La CET tiene una incidencia al nacimiento estimada de alrededor
de uno por cada 6000","-'." El manejo y la coordinacién adecuados de la
atencién médica especializada son cruciales a lo largo de la vida de las
personas con CET para limitar la morbilidad y la mortalidad de esta enfermedad."

La neuropsiquiatria de la CET

La TSC también se asocia con una amplia gama de trastornos
neuropsiquiatricos.10-13 A nivel conductual, las dificultades incluyen un
comportamiento inquieto e impulsivo, altas tasas de agresion , 14-16,18
rabietas,15 y autolesiones.15-18
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A nivel psiquiatrico, se observan cominmente trastornos del desarrollo,
incluyendo trastornos del espectro autista (TEA, 40-50%)19 y trastorno por
déficit de atencion e hiperactividad (TDAH, 30-50%).10,12,20 También se
han documentado altas tasas de depresion y trastorno de ansiedad.15,20-23
A nivel intelectual, aproximadamente el 50% de las personas con TSC
tienen capacidades intelectuales normales, y otras presentan diversos
grados de discapacidad intelectual (D1).13,24,25 A nivel académico,

muchos nifios en edad escolar con TSC presentan dificultades académicas,
por ejemplo, en matematicas, lectura, escritura y ortografia.13 A nivel
neuropsicolégico, también se observa una variedad de déficits
neuropsicologicos. Estos incluyen dificultades con las habilidades ejecutivas,
atencionales, de memoria y linglisticas.12,13,26-30 A nivel psicosocial,
existe creciente evidencia del impacto del TSC en, por ejemplo, la
autoestima, el estrés familiar y las relaciones parentales.31

Cada persona con CET exhibira su propia combinacién Unica de
fortalezas y debilidades, y este perfil puede cambiar con el tiempo. En
conjunto, la mayoria de las personas con CET presentaran algun problema
neuropsiquiatrico a lo largo de su vida, con tasas de prevalencia a lo largo
de la vida cercanas al 90 %.<sup>32</sup>

Trastornos neuropsiquiatricos asociados a la TSC (TAND)

En 2010, una encuesta realizada a miembros de la Asociacion de
Esclerosis Tuberosa del Reino Unido indicé que solo el 18 % de las
personas con CET habian recibido alguna vez una evaluacién o tratamiento
para trastornos neuropsiquiatricos (comunicacién personal, PJdV). Estos
resultados sugirieron una brecha de tratamiento de alrededor del 70 %.

En la Conferencia Internacional de Consenso sobre CET de 2012, el panel
de Neuropsiquiatria expresoé su preocupacioén por la enorme brecha de
tratamiento y por la confusién terminolégica en los diferentes niveles de
investigacion de los aspectos biopsicosociales de la CET. El panel decidié
acufar el término TAND, Trastornos Neuropsiquiatricos Asociados a TSC,
como un término general para referirse a todos los niveles de investigacion
enumerados previamente y acordé generar una Lista de Verificacion TAND
como una posible herramienta de cribado.9,32 El panel no queria desarrollar
una herramienta de "diagndstico”, sino mas bien una "Lista de Verificacion"
de cribado para guiar a los equipos de atencion médica en una indagacion
sistematica de las dificultades conductuales, psiquiatricas, intelectuales,
académicas, neuropsicoldgicas y psicosociales actuales del individuo con
TSC. Los detalles de la conceptualizacién de TAND vy la Lista de Verificacion
TAND se presentan en de Vries et al.32 Las listas de verificacion tienen
como objetivo reducir los errores de omision y, por lo general, son faciles

de administrar y comprender.33 Aunque

existian numerosas herramientas estandarizadas para el cribado y el
diagndstico de una variedad de trastornos neuropsiquiatricos, muchas de
estas herramientas no se han validado en todas las edades y niveles de
desarrollo, la mayoria no estan disponibles de forma rutinaria en las clinicas
y, donde se utilizan, las herramientas suelen estar protegidas por derechos
de autor con un cargo por uso.

La lista de verificacion TAND

Por lo tanto, uno de los objetivos del Panel de Neuropsiquiatria fue
desarrollar una Lista de Verificacion TSC sencilla que estuviera disponible
globalmente y de forma gratuita para todos los profesionales clinicos y
familias. La Lista de Verificacion TAND32 incluye un elemento sobre los

hitos basicos del desarrollo (Pregunta 1) y otro sobre el nivel actual de funcionan@shtieron a través de la clinica de TSC del Hospital Infantil War Memorial de la Cruz Roja en Ciudad

(Pregunta 2), un item conductual con 19 preguntas de SI/NO sobre comportamientos
preocupantes (Pregunta 3), un item psiquiatrico que enumera los diagnésticos de salud
mental mas frecuentes en la TSC (Pregunta 4), e items sobre discapacidad intelectual
(Pregunta 5), habilidades académicas (Pregunta 6), habilidades neuropsicoldgicas
(Pregunta 7) y funcionamiento psicosocial (Pregunta 8). La Lista de Verificacion TAND
también incluye una evaluacioén del impacto de TAND por parte de los padres,
cuidadores o el propio paciente (Pregunta 9) y un item similar donde el profesional de
la salud que completa la Lista de Verificacion TAND con la persona proporciona una
puntuacion general del impacto de TAND (Pregunta 12). Los items 10 y 11 permiten

priorizar o afiadir preocupaciones adicionales.

Como parte del desarrollo de la Lista de Verificacion TAND, fue
fundamental considerar su validez aparente (considerada por profesionales
y familias como la que capta los aspectos esenciales e importantes de la
preocupacion), validez de contenido (considerada por expertos como la
que abarca la gama de preocupaciones neuropsiquiatricas relevantes para
la CET) y transferibilidad (la capacidad de la herramienta para ser utilizada
en diferentes entornos por diferentes personas). En este estudio, realizamos
una validacién piloto de la Lista de Verificacion TAND con el objetivo de
evaluar la validez aparente, de contenido y posterior, asi como su
consistencia interna y validez externa.

Métodos

El estudio piloto se realizé en dos etapas utilizando una metodologia mixta. En la
Etapa 1, se recogieron comentarios cuantitativos y cualitativos sobre el borrador de la
Lista de Verificacion TAND de dos grupos de expertos: un panel multidisciplinario de
expertos internacionales en TSC (grupo de "profesionales expertos") y un panel
internacional de representantes de usuarios y cuidadores (grupo de "padres y cuidadores
expertos").

A los expertos se les proporcion6 una copia electrénica o una version impresa de la Lista
de verificacion TAND en inglés y un Formulario de comentarios de expertos en inglés.

El Formulario de Retroalimentacion de Expertos consté de cinco items cuantitativos y
cualitativos abiertos para evaluar aspectos de exhaustividad, claridad, facilidad de uso,
aplicabilidad y validez posterior. Los datos de la Etapa 1 se utilizaron para examinar la
consistencia interna de la Lista de Verificacion TAND.

En la Etapa 2, la Lista de Verificacion TAND, modificada con base en la
retroalimentacién de la Etapa 1, se administr6 a padres y cuidadores de personas con
TSC en Ciudad del Cabo, Sudafrica. Después de completar la Lista de Verificacion TAND
con un psicdlogo investigador (LL), se les pidi6 a los padres y cuidadores que completaran
el Formulario de Retroalimentacion de Expertos y luego se les pidié que completaran
cuatro medidas de escala de calificacion bien establecidas y ampliamente utilizadas: el
Cuestionario de Fortalezas y Dificultades (SDQ),34 un cuestionario de deteccion
conductual ampliamente utilizado; el Cuestionario de Comunicacion Social (SCQ),35 una
herramienta de deteccion secundaria para el trastorno del espectro autista; el Inventario
de Calificacion de la Conducta de las Funciones Ejecutivas (BRIEF), desarrollado para
cuantificar las manifestaciones conductuales asociadas con la funcién ejecutiva en nifios,
adolescentes y adultos36; y la Escala de Wessex,37 una medida de la conducta adaptativa
como medida proxy de la discapacidad intelectual (DI).

Participantes del estudio

Se reclutaron “Profesionales Expertos” en colaboracion con la Alianza para la
Esclerosis Tuberosa (TSC) para representar una amplia gama de areas de especializacién
relevantes para la TSC. Se utilizé un muestreo por bola de nieve, en el que se pidié a los
profesionales expertos en TSC que recomendaran a otros profesionales expertos en TSC
para participar hasta obtener el nimero deseado de respuestas (n = 20). Los “padres y
cuidadores expertos” se reclutaron mediante dos mecanismos. El primer grupo estuvo
compuesto por padres, cuidadores y miembros de la Sociedad Australasiana de Esclerosis
Tuberosa (Australasian Tuberous Sclerosis Society). El segundo grupo estuvo compuesto
por representantes del Complejo Internacional de Esclerosis Tuberosa (Tuberous Sclerosis
Complex International), una red global de organizaciones de padres, usuarios y
cuidadores de TSC. Todos los representantes del Complejo Internacional de Esclerosis
Tuberosa fueron invitados a participar. Los participantes del estudio de la Etapa 2 se
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Sudafrica. Los participantes potenciales debian cumplir con ciertos criterios para el
TSC38,39 y contar con un padre, madre o tutor que pudiera completar los cuestionarios
de investigacion y la entrevista en inglés. El equipo de investigacion continué reclutando
participantes hasta identificar a 20. Todos los participantes de este estudio debian
comprender inglés, y en las etapas 1y 2 solo se utilizé una version en inglés de la Lista
de Verificaciéon TAND.

Etica de la investigacion

El estudio se realizé de conformidad con la Declaracion de Helsinki. El protocolo
fue revisado por pares en el Departamento de Psiquiatria de la Universidad de Ciudad
del Cabo y presentado para su aprobacion ética ante el Comité de Etica de Investigacion
en Seres Humanos de la Facultad de Ciencias de la Salud (Referencia Etica 200/2013).
Todos los participantes recibieron informacién sobre el estudio y otorgaron su
consentimiento informado por escrito. No participaron directamente en el estudio
jovenes (menores de 18 afos) ni personas con discapacidad intelectual.

Analisis de datos

Para la Lista de Verificacién TAND, cada item se calificd con respuestas simples
de si o no. Los items seleccionados se agruparon para formar dominios y subdominios
para su analisis, junto con las puntuaciones totales y de subescala de las cuatro
herramientas de evaluacion externa. Para la validacion piloto, se utilizaron el dominio
Conductual (Pregunta 3, subdominios incluidos "hiperactividad" y "comunicacién
social"), el dominio de Capacidad Intelectual (Pregunta 5), el dominio Académico
(Pregunta 6), el dominio Neuropsicolégico (Pregunta 7, subdominio "habilidades
ejecutivas"), el dominio Psicosocial (Pregunta 8) y las dos puntuaciones de Impacto
(Preguntas 9y 12).

Se utilizaron métodos de puntuacién estandar para las herramientas SDQ, SCQ y
BRIEF. Hasta la fecha, no se han publicado procedimientos de puntuacion estandarizados
para el cuestionario Wessex. Para este estudio, dos autores (LL y PJdV), sin conocer la
informacion de la lista de verificacion TAND, generaron puntuaciones de consenso sobre
la capacidad intelectual basadas en la informacion proporcionada en el cuestionario
Wessex.

Los datos se analizaron con IBM SPSS Statistics para Macintosh, version 21.0
(IBM, Armonk, NY). El andlisis cuantitativo de los datos se realiz6 mediante pruebas no
paramétricas, dado el tamafio muestral relativamente pequefio. El analisis item por item
se realiz6 mediante la prueba de Mann-Whitney, y la prueba de chi-cuadrado para las
variables dicotomicas. Para la interpretacion de los valores r de Spearman generados
por las correlaciones, se utilizé la convencién estandar (Tabla 1). La consistencia
interna de la lista de verificacion TAND se examiné mediante la aplicacion del coeficiente
a de Cronbach. La interpretacion de los valores a de Cronbach generados por las
correlaciones se detalla en |a Tabla 2.

Los datos cualitativos se analizaron mediante analisis de contenido sumativo,42
que consistio en contar y comparar palabras clave y conceptos seguido de la
interpretacion de los constructos subyacentes.

Resultados

Resultados de la etapa 1: revision por expertos de la lista de verificacion TAND

Se enviaron veinte formularios de retroalimentacion de expertos por
profesionales expertos. El 65 % (13 de 20) completo los items cuantitativos, y el
85 % (17 de 20) proporciond retroalimentacion tanto cuantitativa como cualitativa.
Todos los datos

TABLA 1.

Tabla de interpretacion de los coeficientes de correlacion de orden de rango de Spearman

Lanceror Correlacion

0,70 Relacion muy fuerte
0,40-0,69 Relacion fuerte
0,30-0,39 Relaciéon moderada
0,20-0,29 Relacion débil
0,01-0,19

Ninguna relacion o relacion insignificante

Este descriptor se aplica tanto a las relaciones positivas como a las negativas.
(Adaptado de Dancey y Reidy, 2004)40

TABLA 2.

Tabla de interpretacion de los coeficientes de correlacion de Cronbach a

Cronbach a Consistencia interna
a090,7 Excelente (prueba de alto riesgo)
a<0906a< Bueno (prueba de bajo riesgo)
0,70,5a<0,6 Aceptable
a<0,5 Pobre

Inaceptable

(Basado en Kline, 1999)41

Se utilizaron para el analisis. Se devolvieron cuarenta y dos (42) formularios de
retroalimentacion de padres o cuidadores expertos. EI 100 % completé las
preguntas cuantitativas y el 81 % (34 de 42) respondi¢ tanto a las preguntas
cuantitativas como a las cualitativas.

Retroalimentacion cuantitativa de la etapa 1

El Formulario de Retroalimentacién de Expertos solicité a los encuestados
que calificaran cinco preguntas en una escala Likert de 0 a 5, siendo 5 la
puntuacién maxima, y permitié comentarios sobre cada pregunta. Dado el tamafio
relativamente pequefio de la muestra, se presentan las medias, la mediana y las
desviaciones tipicas (Tabla 3).

Los comentarios de los participantes profesionales expertos mostraron que la
puntuacién media para los items 1y 2 (“integridad” y “claridad”) fue de 5 sobre
un maximo de 5y los items 3 a 5 (“facilidad de uso”, “probabilidad de uso por
parte del médico”, “probabilidad de evaluacion, tratamiento o derivacion como
siguiente paso”) obtuvieron una puntuacién de 4 sobre 5.

Los padres y cuidadores expertos obtuvieron una puntuacién media de 5 en
los items 1 a 3, en cuanto a exhaustividad, claridad y facilidad de uso. El item 4
(«¢,Qué probabilidad cree que hay de que los profesionales clinicos utilicen la
Lista de verificacion?») obtuvo una puntuacién media de 3. El item 5 («;Qué
probabilidad hay de que la Lista de verificacién anime a los profesionales clinicos
a realizar una evaluacion neuropsiquiatrica adicional o a derivar a los pacientes
a especialistas pertinentes?») obtuvo una puntuacién media de 4. La comparacién
estadistica entre las puntuaciones de los profesionales expertos y las de los
padres expertos no mostré diferencias significativas (Tabla 3).

Retroalimentacion cualitativa de la etapa

1 Para el andlisis cualitativo se utilizaron todos los comentarios realizados por los profesionales
expertos y los padres expertos (n 4 69).
El andlisis sumativo reveld seis temas clave (Fig. 1). El primer tema se relacionaba
con la administracion, como dénde y quién debia administrar la Lista de
Verificacion TAND. El segundo tema que surgio6 se centré en la capacidad
intelectual. Los encuestados consideraron importante establecer el nivel de
capacidad intelectual del participante al inicio de la Lista de Verificacion TAND,
ya que puede influir en la administracion de las preguntas restantes. Tanto
profesionales expertos como padres y cuidadores expertos sugirieron incluir
ejemplos que facilitaran la comprension de términos técnicos o médicos
especificos, como "habilidades visoespaciales".

Se recibieron un total de 22 comentarios sobre elementos faltantes, en los que

los expertos sugirieron la inclusion de elementos adicionales. Nueve comentarios
propusieron que la Lista de Verificacion TAND también se utilizara para otros
fines, como investigacion o formacién. El ultimo tema que surgidé, mayoritariamente
del grupo de padres (13 comentarios), destacé la necesidad de que los padres
impulsen el uso clinico de la Lista de Verificacion TAND. Los comentarios de la
Etapa 1 se utilizaron para revisar la Lista de Verificacion TAND, y la Lista de
Verificacion TAND revisada se utilizé en la Etapa 2 del estudio.
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TABLA 3.

Retroalimentacion cuantitativa de expertos de la etapa 1 sobre la lista de verificacion TAND

Articulo Profesional experto, Profesional experto, Padre y cuidador experto, Padre experto y Valor P * de Mann-Whitney U *
Media (DE), N ¥ 13 Mediana Media (DE), N V4 42 Cuidador, mediana
Exhaustividad 4,62 (0,87) 5 4,60 (0,80) 5 260 0.741
Claridad 4.31 (0.85) 4 4,48 (0,78) 5 229 0.466
Facilidad de yso 4,31 (0,95) 5 4,56 (0,79) 5 214,5 0.332
Uso por parte de los médicos 3,77 (0,83) 4 3,43 (1,04) 3 178,5 0.232
Derivacion posterior 4,15 (0,69) 4 4,11 (0,84) 4 236,5 0.925
Abreviaturas:
Sb ¥ Desviacion estandar
TAND Y Trastornos neuropsiquiatricos asociados al complejo de esclerosis tuberosa
Clave de puntuaciones: 1 % “en absoluto”;
5 ¥4 “muchisimo.”
* Comparacion estadistica entre las puntuaciones de los profesionales expertos y las de los padres expertos.
Lista de verificacion TAND de consistencia interna Retroalimentacion cuantitativa de la etapa 2
El nimero total de elementos de comportamiento (pregunta 3) en la Las puntuaciones medianas asignadas en las cinco preguntas
La lista de verificacion TAND mostrd una buena consistencia interna fueron 5 para los items 1, 2 y 5y 4 para los items 3 y 4. Puntuaciones
(a ¥4 0,884). Los items del subdominio de hiperactividad (Pregunta En los items 1y 3 la puntuacién oscilé entre 3 y 5, el item 2 se puntué
3n-3q) también generé un alto Cronbach a (a %2 0,751), y ya sea 4 05, y los elementos 4 y 5 tenian un rango ligeramente mas amplio
El subdominio de la comunicacién social (Pregunta 3h-3m) entre 2y 5 (Tabla 4). Para determinar si viven
mostré un nivel aceptable de consistencia interna La administracion puede haber dado lugar a diferentes percepciones de la
(a ¥4 0,682). Los cuatro componentes del ambito académico Lista de verificacion TAND, resultados de los padres en la Etapa 2 fue
(Pregunta 6) mostré una excelente consistencia interna en comparacion con los padres y cuidadores en la Etapa 1. No hay datos estadisticos
(a 4 0,954). Tanto el dominio neuropsicoldgico general Se identificaron diferencias en cuatro de los cinco elementos
elementos (pregunta 7) y elementos del subdominio de funcion ejecutiva entre las puntuaciones de la administracion en vivo de la Etapa 2 y la Etapa 1
(Pregunta 7b-7e) mostré una buena consistencia interna (en general) padres y cuidadores expertos excepto el punto 2 (claridad) que
a %4 0,783, subdominio ejecutivo a %4 0,792). La consistencia interna del La puntuacion fue significativamente mas alta en el grupo de administracion
dominio psicosocial (pregunta 8) fue en vivo de la Etapa 2 (Mann-Whitney U 2 249, P %4 0,003; Tabla 5).
relativamente pobre (a % 0,365).
Retroalimentacién cualitativa de la etapa 2
Resultados de la etapa 2: administracion presencial de la lista de verificacion TAND Se recibieron nueve comentarios cualitativos de los padres.
y validacion externa Durante la Etapa 2. Estos incluyeron comentarios documentados
contemporaneamente durante la administracién. Comentarios
Un total de 20 padres, cuidadores o personas con esclerosis multiple de la tiroides (TSC) Incluia posibles elementos faltantes, pero estaban principalmente alrededor
fueron reclutados para la Etapa 2. La edad media de nuestra poblacion de Preocupaciones futuras y cuestiones psicoeducativas sobre
TSC de 20 pacientes fue de 14,25 afios (rango 3-42 afios). El TSC. Las familias informaron que el proceso de participacion fue muy
La proporcion de género era de 12:8 entre hombres y mujeres. Positivo y validador.
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FIGURA 1.
Distribucion de frecuencias de las respuestas cualitativas de los grupos de expertos en seis temas. (La versién en color de esta figura esta disponible en la edicién en linea).
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TABLA 4.

Retroalimentacion cuantitativa de la etapa 2 sobre la lista de verificacion TAND después de la reunion cara a cara

Administracion con participantes de la etapa 2

Articulo Mediana, N % 20 Media (DE)
Exhaustividad 5 4.8 (0.52)
Claridad 5 4,95 (0,22)
Facilidad de uso 4 4,45 (0,69)
Uso clinico 4 3,65 (0,14)
Derivacién posterior 5 4.4 (0.88)
Abreviaturas:
% Desviacion estandar
Corte Vs Complejo de esclerosis tuberosa asociado a neuropsiquiatria

trastornos

Clave de las puntuaciones: 1 % “para nada”

5 %4 “muchisimo.”

Validacion externa

La validacion externa tuvo como objetivo comparar dominios y
Subdominios de la Lista de Verificacion TAND con herramientas externas

relevantes y validadas. La Figura 2 ilustra la correlacién.
entre el dominio conductual total de la lista de verificacion TAND
Puntuacién (Pregunta 3a-3s) y la puntuacion total de dificultades en la
SDQ.
Los resultados revelan una fuerte correlacion positiva (r ¥4 0,81,
P < 0,001). Para examinar las conductas relacionadas con la hiperactividad, el
Elementos del subdominio de hiperactividad de la lista de verificacion TAND (Pregunta
3n-3q) se graficaron contra la hiperactividad o falta de atencion
elementos de dominio del SDQ. Los resultados demostraron una fuerte
correlacion (r ¥4 0,77, P < 0,001). La lista de verificacién TAND social
Los elementos o puntuaciones del subdominio de comunicacion (pregunta

3h-3m) y las puntuaciones totales en el SCQ muestran una fuerte correlacion lineal.

Correlacion (r = 0,70, p = 0,002). El dominio prosocial del SDQ
es una medida de comportamientos positivos o prosociales, que se prevé que
se correlacionan inversamente con las dificultades de comunicacion social.
Los resultados confirmaron una fuerte correlacién negativa (r 72 0,65,
P %4 0,002) entre el dominio prosocial del SDQ y
La puntuacién del subdominio de comunicacién social de TAND. En
Pregunta 5, se pregunté a los padres sobre la discapacidad intelectual.
en su hijo o familiar. Juicio de los padres de la
Se compard la presencia o ausencia de DI con el investigador
Juicio basado en las puntuaciones del cuestionario de Wessex. La tabulacion
cruzada de los hallazgos se ilustra en la Figura 3 (prueba exacta de Fisher,
P < 0,001). La tabla de contingencia de dos por dos mostré una
asociacion significativa entre las dos clasificaciones
(Prueba exacta de Fisher, P < 0,001).
Puntuacién del dominio neuropsicolégico (preguntas 7a-7f)
se grafico en funcion de las puntuaciones de los dominios del BRIEF. Resultados
revel6 una fuerte correlacion positiva entre el
Puntuacién ejecutiva global (r %4 0,79, P < 0,001) y el BRIEF
Puntuacién del indice de calificacién del comportamiento (BRI) (r ¥4 0,74, P ¥4 0,001) y

TABLA 5.

Comparacion de la administracion en papel y lapiz frente a la administracion en vivo de la lista de verificacion TAND para
Padres y cuidadores expertos

Articulo Etapa 1 vs Etapa 2 Valor P
Universidad Mann-Whitney

Exhaustividad 364 0.259

Claridad 249 0.003

Facilidad de uso 341,5 0.362

Uso clinico 311,5 0.482
292,5 0.162

Derivacion posterior
Abreviatura:

TAND Y4 Trastornos neuropsiquiatricos asociados a la esclerosis tuberosa

correlacion moderada con el indice de metacognicién BRIEF
(MI; r % 0,59, P % 0,016). Dado que el TAND
La lista de verificacion del dominio neuropsicoldgico incluia una serie de
habilidades ejecutivas (medidas especificamente en el BRIEF), fue
Es importante examinar especificamente las habilidades ejecutivas.
Puntuaciones del subdominio de habilidades ejecutivas de la lista de verificacion TAND (Pregunta
7b-7e) mostraron una fuerte correlacién con el BRIEF Global
Puntuacién ejecutiva (r ¥4 0,79, P < 0,001), la puntuacién BRI
(r ¥4 0,75, P ¥4 0,001) y la puntuacién Ml (r ¥4 0,65, P ¥4 0,006).
La correlacién entre el subdominio ejecutivo TAND
y el dominio BRIEF se muestra en la Figura 4.

En este no se incluyeron herramientas externas de habilidades académicas.
estudio. Sin embargo, predijimos que los individuos con un nivel mas bajo
La puntuacién de Wessex, que sugiere DI, tendria tasas mas altas de
dificultades académicas reportadas en su lista de verificacion TAND.
El ochenta por ciento (16 de 20) de los participantes eran estudiantes de la escuela.
edad de ir o mas y podria ser examinado para el examen académico
dificultades. La lista de verificaciéon TAND identifico a siete personas
con dificultades académicas, de los cuales seis fueron evaluados como personas con dificultades académicas.
Identificacion basada en la escala de Wessex.

La administracion de la lista de verificacion TAND tom6 10 minutos.

y la duracién de la recopilaciéon de datos de la Etapa 2 fue de entre
45 minutos y 1,5 horas.

¢ Cuantos participantes informaron tener dificultades con el TAND durante su vida?

La literatura de TSC resumida en la introduccién proporcioné indices de
dificultades en los distintos grupos de individuos, por ejemplo:
Por ejemplo, informar que el 40% de los nifios con CET tenian ansiedad.
sintomas o que el 57% tenia rabietas.15 Sin embargo,
No hubo datos que indicaran qué proporcién de individuos con TSC tenian uno
0 mas de estos desafios de comportamiento TAND como un marcador de tasas
de por vida de TAND.
dificultades. Por lo tanto, calculamos el nimero de participantes (del total n =
62) que tenian un informe de vida de uno
Se reportaron o mas dificultades de comportamiento relacionadas con TAND.
El 100% de los participantes reportd una o mas dificultades de comportamiento
relacionadas con TAND a lo largo de su vida, y el 97% tuvo dos o mas.
dificultades, el 93% tenia cuatro o mas dificultades y el 89% tenia
seis 0 mas dificultades de conducta a lo largo de la vida.

Discusion

Los resultados de este estudio demostraron puntuaciones altas en
Se examinaron las principales areas de validez aparente y de contenido.
Expertos de 28 paises participaron en la Etapa 1 y sugirieron
que la Lista de verificacién TAND tiene un rostro amplio y global y
Validez de contenido. Las numerosas sugerencias Utiles de los expertos se
incorporaron en la version revisada del
Lista de verificacion TAND, como la adicién de una seccién de desarrollo al
comienzo de la Lista de verificacion TAND para proporcionar una
Descripcion general del nivel de capacidad funcional del participante.
Resultados del item 4 del formulario de comentarios de expertos (“clinicos
uso0”) indicé dudas sobre si los equipos clinicos
utilizaria la lista de verificacién TAND en la practica. Es posible que
Puede que haya habido preocupacién con respecto a los requisitos de tiempo
para completar la herramienta en el contexto de un trabajo muy ocupado.
horario de la clinica o que los expertos no sintieron que lo harian
tener la competencia necesaria para completar el TAND
Lista de verificacion con familias. Por lo tanto, fue interesante
Observar un tema fuerte por parte de padres expertos sobre la
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FIGURA 2.

Correlacion entre la puntuacion total de comportamiento de la lista de verificacion TAND (puntuacién maxima % 19) y la puntuacion total de dificultades del SDQ (puntuacion méaxima % 40; Rho %4

0,81; P < 0,001). (La versién en color de esta figura esta disponible en la edicion en linea).

Necesidad de que los padres y las familias se apropien e impulsen el uso
de la Lista de verificacion TAND.

No se observaron diferencias estadisticas entre las respuestas de
profesionales expertos y padres expertos en la Etapa 1. Por lo tanto, fue
interesante observar una diferencia estadisticamente significativa en
cuanto a claridad entre los padres o cuidadores expertos de la Etapa 1y
los participantes de la administracion en vivo de la Etapa 2. Los resultados
sugieren que la administracion presencial de la Lista de Verificacion
TAND mejoro la claridad, lo que respalda el enfoque presencial al usar la
Lista de Verificacion TAND.

El examen de la consistencia interna sugirié que la lista de verificaciéon

TAND tiene una consistencia interna de aceptable a excelente dentro de
los dominios y subdominios medidos.
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FIGURA 3.
Tabulacién cruzada de la relacion entre el juicio de los padres sobre la capacidad intelectual
y la calificacion del médico basada en la escala de Wessex (p exacta de Fisher < 0,001).

Los items del dominio psicosocial no parecieron presentar una buena
consistencia interna. En un analisis mas detallado, los tres elementos de
este item incluyen factores intra e interpersonales (autoestima, estrés
familiar y estrés en la relacion parental), donde no se espera una alta
consistencia interna. Por lo tanto, sugerimos que el dominio psicosocial
se utilice simplemente como introduccién a una conversacion sobre este
importante nivel de investigacion.

Uno de los principales objetivos del estudio fue investigar la validez
externa del dominio y subdominios de la Lista de Verificacién TAND. Los
items del dominio conductual de la Lista de Verificacion TAND mostraron
una fuerte correlacion con la puntuacion total de dificultades del SDQ, lo
que sugiere que la pregunta conductual de TAND podria ser util para
identificar diversas dificultades conductuales subyacentes a diversas
psicopatologias, segun se evalle mediante el SDQ. Los resultados del
subdominio de hiperactividad también mostraron una fuerte correlacion
entre los items asociados con la hiperactividad en la Lista de Verificacion
TAND vy la puntuacion total de hiperactividad o inatencién obtenida por el
SDQ, lo que sugiere que la aceptacion de los items de hiperactividad en la
Lista de Verificacion TAND deberia generar sospecha clinica de TDAH o
un trastorno relacionado con la atencion. Los constructos del subdominio
de comunicacién social de la Lista de Verificacion TAND mostraron una
fuerte correlacién con los items del SCQ, destacando las conductas
asociadas con los TEA. Los hallazgos sugirieron que estos items podrian
ser marcadores muy Utiles de riesgo de TEA, cuya prevalencia en el TSC
es muy alta. En general, los resultados del dominio conductual sugirieron
que las conductas relacionadas con el TDAH y el TEA, dos desafios clave
del desarrollo en el TSC, pueden identificarse de manera (til a través de la
Lista de verificacion TAND.

Se observo una correlacion moderada entre el nivel de capacidad
intelectual percibido por los padres y el criterio del investigador basado en
la escala de Wessex. Los resultados sugieren que la percepcion parental
del desarrollo intelectual es generalmente...
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FIGURA 4.

Correlacion entre la puntuacion de funcién ejecutiva TAND vy el indice de evaluacion del comportamiento BRIEF (Rho = 0,75; P = 0,001). (La versién en color de esta figura

esta disponible en la edicion en linea).

Razonablemente preciso. Dada la naturaleza multicomponente de la
inteligencia, se recomienda que todas las personas con TSC se sometan a
una evaluacion formal de sus fortalezas y debilidades intelectuales en
momentos clave de su desarrollo.9

A nivel neuropsicoldgico, la Lista de verificacion TAND mostré una
correlacién muy fuerte con el BRIEF. Hubo fuertes correlaciones al comparar
la puntuacion neuropsicoldgica total de TAND con la puntuacion ejecutiva
global y el BRI del BRIEF, lo que sugiere que la Lista de verificacion TAND
puede ser Util para resaltar preocupaciones neuropsicoldgicas generales
amplias y dificultades relacionadas con la conducta, como la inhibicion, el
cambio entre tareas o el control emocional. La correlacién moderada
observada entre la puntuacion total de TAND y la MI del BRIEF sugirié que
la Lista de verificacion TAND no capturé completamente los constructos mas
finos identificados por la MI, incluyendo iniciacién, memoria de trabajo,
planificacion u organizacion y habilidades de monitoreo. Fue muy alentador
que el subdominio de funcion ejecutiva de la Lista de verificacion TAND
correlacionara fuertemente con las tres subescalas del BRIEF. Tomados en
conjunto, los resultados sugieren que la Lista de verificacion TAND puede ser
muy util para identificar individuos en riesgo de posibles dificultades
neuropsicoldgicas y, en particular, ejecutivas que se beneficiarian de una
mayor evaluacion e intervencion.

El sorprendente hallazgo de que casi el 90 % de los participantes del
estudio presentaron seis o mas dificultades conductuales relacionadas con la
TAND a lo largo de su vida subray6 por qué la TAND es un dominio clinico
tan crucial a considerar en la vida real. Investigaciones adicionales sobre las
tasas de TAND a lo largo de la vida en los distintos niveles de investigacion
podrian proporcionar informacién sumamente util.

Limitaciones del estudio

A pesar de los resultados iniciales positivos de este estudio piloto, es
importante considerar las posibles limitaciones. Este estudio no examin6 la
fiabilidad de la lista de verificacion TAND, como

Fiabilidad interevaluador o test-retest. Podria ser muy util examinar la fiabilidad
interevaluador, en particular, para ver si los profesionales clinicos relativamente
inexpertos obtendran puntuaciones similares a las de los profesionales

clinicos con mucha experiencia en TSC. Prevemos que la calidad de la
informacién recopilada mediante la Lista de Verificacion TAND dependera en
gran medida de la calidad de la relacién entre el entrevistador y el entrevistado.
La fiabilidad test-retest se examina a menudo en los cuestionarios. No esta
claro su utilidad para una Lista de Verificacion TAND, dado que pueden
presentarse nuevas manifestaciones neuropsiquiatricas en el transcurso de
unas pocas semanas 0 meses, lo que reduce la probabilidad de una alta
estabilidad de la medicién. Examinar la sensibilidad y la especificidad de la
herramienta quedo fuera del alcance de este estudio. Como se mencion6 en

la introduccién, el proposito de la Lista de Verificacion TAND no fue generar
una "herramienta diagndstica" con umbrales o "valores de corte" para los
trastornos (véanse también los detalles de la conceptualizacion de TAND y la
Lista de Verificacion TAND32). Por esta razén, la sensibilidad y la especificidad
no fueron las consideraciones clave en esta validacion piloto. El siguiente

paso natural puede ser una evaluacién adicional de otras propiedades
psicométricas de la lista de verificacion TAND.

Direcciones futuras

Se requiere mayor investigacion para replicar y ampliar la investigacion
de las propiedades psicométricas de la Lista de Verificacion TAND. Estudios
posteriores de validez ayudaran a determinar si la evaluacion anual de TAND
abordara la brecha en el tratamiento de los trastornos neuropsiquiatricos.

Las familias y los médicos también pueden beneficiarse de un kit de
herramientas que contiene informacién sobre “el siguiente paso, la autoayuda”
y acceso a recursos, especialmente en paises de ingresos bajos y medios y
otros entornos de bajos recursos donde el acceso a médicos altamente

especializados y centros de TSC es limitado.
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Optamos deliberadamente por realizar una validacién piloto en
Sudafrica, un pais de ingresos medios, donde esperabamos que el nivel
de conocimientos de base no fuera muy alto y donde los niveles
académicos, socioecondémicos y de competencia en inglés fueran muy
variables. Argumentamos que la herramienta debia ser facilmente accesible
para personas de paises de bajos y medianos ingresos. Por lo tanto, fue
muy alentador observar que una herramienta sencilla, que tarda
aproximadamente 10 minutos en completarse, capturé informacion
relevante para el TSC de una manera que se correlacioné muy bien con
cuatro herramientas externas.

Conclusion

En este proyecto de investigacion, realizamos la primera evaluacién
de la Lista de Verificacién TAND, una herramienta de reciente desarrollo y
de libre acceso para la deteccion de TAND. Los resultados sugirieron que,
en general, la Lista de Verificacion TAND se consideré una buena
herramienta para identificar posibles dificultades neuropsiquiatricas. La
retroalimentacion cualitativa proporcioné informacion para mejoras menores
en la Lista de Verificacion TAND y destaco la importancia de que las
familias lideren su uso en colaboracién con sus equipos de atencién
médica. Sugerimos que la Lista de Verificacion TAND puede ser una

herramienta util para la deteccion anual de TAND, segun lo recomendado
en la Conferencia Internacional de Consenso de 2012.
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