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Resumen

Introduccién: La distrofia muscular de Duchenne (DMD) y la Atrofia musculo espinal (AME) de-
terminan discapacidad y compromiso funcional progresivo. Se requiere de instrumentos facilmente
disponibles, que evalien la funcionalidad, especialmente en etapas avanzadas de la enfermedad, para
monitorizar evolucién e impacto de intervenciones terapéuticas. Objetivo: Reportar el desarrollo de
escala para evaluar la funcién de las extremidades superiores (EESS) en pacientes con DMD y AME,
y describir su proceso de validacién que incluye autoentrenamiento para evaluadores. Pacientes y
Método: El desarrollo de la escala incluy6 revisién de escalas publicadas, aplicaciéon exploratoria de
escala inicial en nifios sanos y con DMD, autoentrenamiento de evaluadores en aplicacién de escala
definitiva utilizando manual y video tutorial y aplicacién de escala en grupo de nifios con DMD y
AME. Se evalué6 confiabilidad con coeficiente de Cronbach y de Kendall y concordancia con test-re-
test intra e inter-evaluadores, y validez con anilisis de concordancia y factorial. Resultados: Se obser-
v6 alto grado de confiabilidad, con alta consistencia interna (a de Cronbach = 0,97) y concordancia
interevaluadores (W de Kendall = 0,96) e intraevaluadores (r = 0,97 a 0,99). La validez se demostrd
por la inexistencia de diferencias significativas entre resultados de distintos evaluadores con evalua-
dor experto (F = 0,023, p > 0,5) y andlisis factorial, que mostré que 4 factores explican el 85,44% de
varianza total. Conclusiones: Esta escala de evaluacién es un instrumento confiable y vélido para
evaluar la funcionalidad de EESS en nifios con DMD y AME. Ademds, es de facil implementacién por
la posibilidad de autoentrenamiento y el uso de materiales simples y de bajo costo.

Correspondencia:
Raul G. Escobar
rescobar@med.puc.cl

Ricardo Rosas
rrosas@uc.cl

92 eoitoriaL_qiku

Palabras clave:
Enfermedades
neuromusculares;
Escala; Funcidn;
Distrofia muscular
de Duchenne; Atrofia
muscular espinal;
Extremidades
superiores.


mailto:rescobar@med.puc.cl
mailto:rrosas@uc.cl

Escala evaluacién funcional de extremidades superiores para DMD y AME - R. G. Escobar et al

Abstract

Introduction: Duchenne muscular dystrophy (DMD) and Spinal muscular atrophy (SMA) causes
significant disability and progressive functional impairment. Readily available instruments that assess
functionality, especially in advanced stages of the disease, are required to monitor the progress of the
disease and the impact of therapeutic interventions. Objective: To describe the development of a
scale to evaluate upper limb function (UL) in patients with DMD and SMA, and describe its valida-
tion process, which includes self-training for evaluators. Patients and Method: The development of
the scale included a review of published scales, an exploratory application of a pilot scale in healthy
children and those with DMD, self-training of evaluators in applying the scale using a handbook
and video tutorial, and assessment of a group of children with DMD and SMA using the final scale.
Reliability was assessed using Cronbach and Kendall concordance and with intra and inter-rater test-
retest, and validity with concordance and factorial analysis. Results: A high level of reliability was
observed, with high internal consistency (Cronbach a = 0.97), and inter-rater (Kendall W = 0.96)
and intra-rater concordance (r = 0.97 to 0.99). The validity was demonstrated by the absence of
significant differences between results by different evaluators with an expert evaluator (F = 0.023,
P> .5), and by the factor analysis that showed that four factors account for 85.44% of total variance.
Conclusions: This scale is a reliable and valid tool for assessing UL functionality in children with
DMD and SMA. It is also easily implementable due to the possibility of self-training and the use of
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simple and inexpensive materials.

Introducciéon

Las enfermedades neuromusculares (ENM) son
aquellas que afectan al sistema nervioso periférico ge-
nerando pérdida de fuerza. En la edad pediitrica la
mayoria de las ENM carecen de tratamiento curativo
y determinan un compromiso funcional importante,
que lleva a una discapacidad progresiva. Todo progra-
ma de rehabilitacién neuroldgica que asista a este tipo
de pacientes requiere instrumentos de monitorizacién
del grado de funcionalidad, que permitan prevenir los
trastornos secundarios, entregar un lenguaje de uso
comun entre los distintos profesionales a cargo y, espe-
cialmente, evaluar el efecto de diferentes terapias.

Entre las ENM en la edad pediatrica la distrofia
muscular de Duchenne (DMD) y la Atrofia muscular
espinal (AME) son las mas representativas, siendo la
DMD la més prevalente; ambas progresivas y altamen-
te discapacitantes’”. Para la DMD y la AME se han
descrito diferentes instrumentos de evaluacién funcio-
nal’>~. Destacan entre estos instrumentos aquellos que
incluyen aspectos de la funcién motora que reflejan
actividades de la vida diaria y que, por tanto, tendrian
una relevancia clinica mayor al incluir el concepto de
aspectos limitantes de la vida, ddndole mds importan-
cia a los aspectos funcionales de mayor relevancia para
el paciente.

Entre los instrumentos descritos estan los basados
en autorreporte®®, que entregan informacién que per-
mite dimensionar la habilidad del individuo respecto a
su capacidad de interactuar con el medio y su nivel de
independencia, pero tienen limitaciones importantes

al no poder controlar variables no equiparables. Por
otro lado, estdn los instrumentos que se basan en la ob-
servacion de un evaluador experimentado, con proce-
dimientos estdndares, y que siguen instrucciones pre-
cisas y poseen materiales definidos. Esto los hace mds
objetivos y especialmente utiles en evaluar de un modo
mads exacto la evolucion de la enfermedad, ademads de
entregar adecuados criterios finales, muy necesarios al
evaluar efectividad de intervenciones terapéuticas. Sin
embargo, algunos autores plantean que el hecho de
aplicar estos instrumentos en lugares diferentes y sin
un entrenamiento adecuado de los evaluadores puede
afectar su confiabilidad final>'’. Lo anterior dificulta el
uso generalizado de estos instrumentos, lo que se torna
mds complejo adin al considerar la necesidad de ade-
cuaciones idiomadticas cuando los instrumentos son
originalmente construidos en idiomas distintos al lu-
gar de aplicacién™.

Durante los dltimos afios el advenimiento de nue-
vas terapias para DMD y SMA ha llevado a una serie
de ensayos clinicos, que han requerido de instrumen-
tos de evaluaciéon funcional para evaluar su efectivi-
dad"'-". Esto ha permitido conocer la validez y confia-
bilidad de estos instrumentos los cuales, sin embargo,
han estado centrados en etapas tempranas de la enfer-
medad previas a la pérdida del caminar'®*~'¢, Existen
pocos instrumentos de evaluacién para monitorizar la
funcionalidad posterior a la pérdida de la marcha. La
monitorizaciéon de fuerza, a través de dinamometria
manual, puede dar cuenta objetiva de la progresion de
la pérdida de fuerza en las ENM posterior a la pérdida
de la marcha o un tiempo antes de que esto ocurra'”',
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Sin embargo, estas evaluaciones entregan informacioén
limitada de la funcionalidad global del paciente y tie-
nen limitaciones importantes en su aplicacién en es-
tados mds avanzados de la enfermedad. La evaluacién
funcional de las extremidades superiores (EESS) se ha
planteado como una alternativa adecuada para este
propésito, por lo que se han desarrollado instrumentos
que intentan evaluar el efecto de la pérdida de fuerza
en las habilidades de las EESS®*24,

El desarrollo de instrumentos para evaluar la
evolucién de las ENM, como la DMD y la AME, que
entreguen informacién objetiva que permita evaluar
el efecto de intervenciones terapéuticas, especialmen-
te en etapas posteriores a la pérdida del caminar, es
necesario para el manejo adecuado de estos pacien-
tes. Dada su importancia, estos instrumentos debe-
rian estar accesibles para los profesionales a cargo de
pacientes con ENM, sin que esto suponga un gasto
econdémico excesivo. Por ello estos instrumentos de-
berian ser disefiados con materiales de bajo costo y de
facil adquisici6én, contar con manuales e instructivos
que favorezcan el autoaprendizaje y estar disponibles
en el idioma materno del evaluador y de la poblacién
a evaluar.

Los objetivos de este estudio son reportar el desa-
rrollo de una escala construida para evaluar especifi-
camente funcién de EESS, su aplicacién en pacientes
con DMD y AME, y describir el proceso de validacién
de la misma, el cual incluye autoentrenamiento para
evaluadores

Pacientes y Método

Diseiio y construccion de la escala

Inicialmente se revisaron otras escalas disefiadas es-
pecificamente o adaptadas para evaluar funcionalidad
en ENM>621-23:2528 T yego, un grupo de expertos (neu-
rélogo pedidtrico especialista en ENM, neurélogo pe-
diatrico especialista en neurorrehabilitacién, terapeuta
ocupacional, kinesiélogo), con vasta experiencia en el
manejo de pacientes pedidtricos con ENM, revisaron
los items destinados a evaluar funcionalidad de EESS,
eligiendo un listado inicial de 17 items. Luego se agre-
garon 4 items adicionales, con el objetivo de reflejar
limitaciones en las actividades de la vida diaria (AVD)
en pacientes con ENM no ambulantes. El listado inclu-
y6 un total de 21 items, los que fueron luego aplicados
a 8 ninos sanos (edad entre 5 y 12 afios) y luego a 4
nifios portadores de ENM (edad entre 10 y 16 afos).
A 8 items se les hicieron modificaciones de acuerdo a
las evaluaciones efectuadas, quedando asi configurado
el listado final.

La versi6n final de la escala incluy6 21 items, los
cuales fueron agrupados en 4 dimensiones, en forma
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similar a lo propuesto por Mayhew®. Cada item puede
ser puntuado de 0 a 5, salvo 5 de ellos que puntdan
entre 0y 4. La escala tiene un puntaje total que fluctda
entre 0y 120.

Posteriormente, se escribié un manual detallado
respecto a la aplicacién de la escala y la implementa-
cién del kit necesario para ello. Adicionalmente, para
contar con un modelo, se filmo la aplicacion de la es-
cala a un adulto sano. Este video fue observado por 4
terapeutas, y en funcién de sus comentarios, se reali-
zaron modificaciones en el manual, con el objeto de
obtener una adecuada concordancia entre las imagenes
y las instrucciones.

La terapeuta ocupacional (TO) que particip6 en el
disefio de la escala evalué un total de 10 pacientes con
ENM (entre 10 y 19 afios de edad), en 2 sesiones, se-
paradas cada una de ellas por 2 semanas. Estas sesiones
fueron filmadas para que posteriormente la aplicacién
de la escala en estos pacientes fuera puntuada por otros
evaluadores. Previo a la aplicacién de la escala la TO
aplico el indice de Barthel (IB) a cada uno de los pa-
cientes en la primera sesién™. El IB es una escala de 10
items que mide independencia funcional en los domi-
nios de cuidado personal y movilidad. El puntaje total
varfa entre 0, que es total dependencia, a 100, que es
total independencia. La validez y confiabilidad del IB
ha sido claramente establecida®-*.

Entrenamiento de evaluadores

Finalizado lo anterior, 5 terapeutas con expe-
riencia en el trabajo con nifios con discapacidad
neurolégica (2 TO y 3 kinesiélogos), se autoen-
trenaron en la aplicacién de la escala utilizando el
manual y el video (ambos disponibles en: http://
www.cedeti.cl/recursos-tecnologicos/escala-de-
funcionalidad/funcionalidad-enfermedades-neuro-
musculares/). La frecuencia y el tiempo de revisién del
material fue determinado por cada terapeuta; ademds,
pudieron realizar preguntas aclaratorias a la TO que
participé en el disefio de la escala.

Confiabilidad interevaluadores

Terminada la fase de autoentrenamiento los eva-
luadores recibieron la filmacién de la evaluacién de
cada uno de los nifos evaluados por la TO, ademés de
un set de la pauta de aplicacion de la escala. Los evalua-
dores realizaron las evaluaciones de manera consecuti-
va, finalizando un proceso antes de iniciar el siguiente.
Cada uno de los 5 evaluadores aplicé la escala a los 10
pacientes, hasta concluir las 50 evaluaciones (5 evalua-
ciones para cada uno de los 10 pacientes). Transcu-
rridas 8 semanas de la primera ronda de evaluaciones
todos los evaluadores repitieron las evaluaciones de la
misma manera, para asi completar 2 evaluaciones (test,
re-test) para cada uno de los 10 pacientes.


http://www.cedeti.cl/recursos-tecnologicos/escala-de-funcionalidad/funcionalidad-enfermedades-neuromusculares/
http://www.cedeti.cl/recursos-tecnologicos/escala-de-funcionalidad/funcionalidad-enfermedades-neuromusculares/
http://www.cedeti.cl/recursos-tecnologicos/escala-de-funcionalidad/funcionalidad-enfermedades-neuromusculares/
http://www.cedeti.cl/recursos-tecnologicos/escala-de-funcionalidad/funcionalidad-enfermedades-neuromusculares/
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Pacientes

La muestra fue no aleatoria intencionada y la for-
maron 10 sujetos, de los cuales 8 eran portadores de
DMD y 2 de AME, en seguimiento por al menos 4 afios
en el Laboratorio de Neurorehabilitacién y Enferme-
dades Neuromusculares Pedidtricas del Hospital Clini-
co de la Universidad Cat6lica de Chile, todos con diag-
noéstico confirmado por estudio genético-molecular.
La edad promedio de los sujetos fue 12,8 afios (rango:
9,4 a 19,1). Uno de los pacientes con AME era mujer.
Tres de los 10 participantes mantenian ambulacién in-
dependiente, los 3 con DMD y en tratamiento corticoi-
dal. Los otros 5 pacientes con DMD habian suspendido
corticoides desde la pérdida del caminar, al menos un
ano antes.

Todos los participantes completaron sus evaluacio-
nes basales sin dificultad y en forma segura. El tiempo
promedio de las evaluaciones fue de 20 min (rango: 15
a 23) y no hubo evidencia de fatiga en ninguno de los
sujetos.

El estudio fue aprobado por el comité de ética de
la Facultad de Medicina de la Pontificia Universidad
Catolica de Chile.

Analisis estadisticos

Se evalué validez y confiabilidad de la escala con
diversos analisis que se detallan en la seccién de Resul-
tados. Para todas las pruebas estadisticas se considerd
como significativo valores de p inferiores a 0,05. Para los
andlisis se utiliz6 paquete estadistico SPSS” version 22.

Resultados

Confiabilidad de la escala

La primera fuente de confiabilidad de la escala es
una medida de consistencia interna, analizada por me-
dio del coeficiente alfa de Cronbach. El resultado obte-

Tabla 1. indice de correlacién de Pearson intraevaluadores

nido es a = 0,97, lo que indica una consistencia interna
muy alta.

La segunda es una medida de objetividad, que per-
mite determinar cudn consistentemente evaldan jueces
los mismos casos con ella. Para esto se les presenté un
total de 3 videos de casos ficticios a 5 jueces. Las evalua-
ciones fueron sometidas a un analisis de concordancia
mediante el coeficiente W de Kendall, obteniéndose un
resultado de W = 0,96, lo que indica una alta y muy
significativa concordancia entre jueces (p < 0,01).

La tercera es una medida de test-retest intrajueces.
Seis jueces debieron evaluar 10 videos de nifios reales
con una diferencia de 2 meses. La correlacién de Pear-
son promedio de los jueces entre la primera y la se-
gunda evaluacion es entre 0,97 y 0,99 (tabla 1), lo que
indica una alta consistencia entre las evaluaciones de
los jueces.

Validez de la escala

La primera evidencia, que se refiere a la validez de
contenido de la escala, estd asegurada por el proceso de
construccién de sus items a cargo de expertos, el cual
fue previamente descrito en la seccién de Pacientes y
método. Ademas, el andlisis de contenidos fue realizado
por un grupo de expertos ajeno al equipo a cargo de la
construccion.

La segunda fuente de evidencia de validez, que pue-
de ser considerada como evidencia de validez concu-
rrente, es la concordancia de los resultados de la escala
aplicada por jueces, con la evaluacion realizada por
el evaluador 1, el cual es un profesional considerado
como el juez experto, y para estos efectos, como el pa-
trén de medida. Al comparar las medias de los 5 jueces
con este experto, se obtuvo una diferencia no significa-
tiva (F = 0,023, p > 0,5).

Una tercera fuente de evidencia, que apoya la vali-
dez concurrente, es la obtenida al comparar los resul-
tados de la escala con el IB, el cual mostré un puntaje

Evaluador S1 S2 S3 54 S5 S6 S7 S8 S9 S10 TS

Evaluador 1 0,99 0,98 1,00 1,00 0,99 0,79 0,97 1,00 1,00 0,88 0,98
Evaluador 2 0,99 1,00 0,67 0,96 0,98 0,79 0,94 0,92 0,95 0,89 0,97
Evaluador 3 0,98 0,98 1,00 0,97 0,99 0,99 0,95 0,85 1,00 0,81 0,98
Evaluador 4 1,00 0,97 0,94 0,99 0,97 0,98 0,98 1,00 1,00 0,95 0,99
Evaluador 5 0,95 1,00 1,00 0,94 0,92 0,98 0,95 0,98 0,97 0,98 0,97
Evaluador 6 0,99 0,97 0,45 0,99 0,97 1,00 0,94 0,99 1,00 0,77 0,97

En la tabla se detalla el indice de correlacién de Pearson (r) entre la primera y la segunda evaluacion de los sujetos para cada evaluador. En
la columna “TS" se muestra la correlaciéon entre la primera y segunda evaluacion del conjunto de todos los sujetos para cada evaluador. S1:
sujeto 1; S2: sujeto 2; S3: sujeto 3; S4: sujeto 4; S5: sujeto 5; S6: sujeto 6; S7: sujeto 7; S8: sujeto 8; S9: sujeto 9; S10: sujeto 10; TS: todos
los sujetos.
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promedio de 48 entre los 10 pacientes (rango 20 a 90).
Aun cuando el IB contiene aspectos no evaluados por
nuestra escala, la correlacién fue muy alta y significa-
tiva (r = 0,93).

Por ultimo, contamos con evidencia de validez de
constructo de la escala por medio del anilisis factorial
(tabla 2). Al analizar factorialmente la escala se obtie-
nen 4 factores que explican el 85,44% de la varianza
total. El primer factor es de funcionalidad proximal, el
segundo de funcionalidad media, el tercero de funcio-
nalidad distal y el cuarto de funcionalidad mixta. En el
primero cargan muy significativamente todos los items
de funcionalidad de hombros y ponerse una camiseta.
En el segundo manos a la boca, trasladar peso desde los
muslos a la mesa o a la altura de los hombros con las 2

Tabla 2. Andlisis factorial de la escala

manos, levantar y trasladar latas, desplazar peso de un
circulo a otro, trazar trayecto en una hoja, llevar una
lata llena de bebida a la boca, llevar una cuchara a la
boca, peinarse y lavarse los dientes. En el tercero rasgar
papel y levantar con agarre de 2 puntos de apoyo (pin-
za término-terminal) y abrir la tapa de un recipiente.
En el cuarto, por dltimo, los mas importantes son aga-
rrar 5 monedas y abrir una botella.

Es interesante observar que los items complejos de
la escala, es decir, aquellos que tienen pesos factoriales
significativos en mds de un factor, son justamente los
que evaldan la funcionalidad para actividades cotidia-
nas, como ponerse una camiseta, llevar una lata llena
de bebida a la boca, llevar una cuchara a la boca, pei-
narse y lavarse los dientes.

ftem Componente de funcionalidad

Proximal Media Distal Mixta
Abduccion hombros hasta la altura de los hombros (D) 0,91 0,32 0,11 0,02
Abducciéon hombros sobre la altura de los hombros (D) 0,95 0,22 0,12 0,01
Flexion de hombros hasta la altura de los hombros (D) 0,94 0,26 0,12 0,01
Flexién de hombros sobre la altura de los hombros (D) 0,95 0,24 0,12 0,02
Abduccion hombros hasta la altura de los hombros (I) 0,91 0,32 0,11 0,02
Abduccidon hombros sobre la altura de los hombros (1) 0,95 0,22 0,12 0,01
Flexién de hombros hasta la altura de los hombros (1) 0,94 0,26 0,12 0,01
Flexién de hombros sobre la altura de los hombros (1) 0,95 0,24 0,12 0,02
Manos a la boca 0,28 0,77 0,40 0,01
Trasladar peso desde los muslos a la mesa o a la altura de los hombros con 0,35 0,84 0,26 -0,01
las 2 manos
Levantar y trasladar latas 0,25 0,72 0,39 0,09
Rasgar papel 0,45 0,06 0,75 0,17
Desplazar peso de un circulo a otro 0,41 0,79 0,20 0,10
Trazar trayecto en hoja 0,19 0,87 0,06 -0,23
Encender la luz presionando el interruptor -0,20 -0,36 0,04 0,43
Agarrar 5 monedas -0,01 0,40 -0,27 0,55
Levanta con agarre de 3 puntos de apoyo (pinza tripode) 0,05 0,30 0,92 -0,05
Levanta con agarre de 2 puntos de apoyo (pinza término-terminal) 0,09 0,43 0,86 -0,06
Ponerse una camiseta 0,74 0,54 0,23 0,07
Llevar lata llena de bebida a la boca 0,50 0,78 0,30 -0,03
Llevar cuchara a la boca 0,35 0,71 0,49 0,04
Peinarse 0,51 0,68 0,46 0,04
Lavarse los dientes 0,48 0,65 0,40 -0,01
Abrir una botella 0,17 -0,07 0,15 0,71
Abrir la tapa de un recipiente 0,06 0,29 0,92 0,05

Matriz rotada analisis factorial.
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Discusion y conclusiones

En este articulo describimos una escala de evalua-
cién de funcionalidad de EESS en nifios con falta de
fuerza secundaria a 2 de las mds frecuentes ENM en
edad pedidtrica, DMD y AME. La aplicacién de la es-
cala requiere un proceso de autoentrenamiento y del
uso de materiales de bajo costo y de facil adquisicién
para la creacién de los estimulos utilizados durante la
aplicacién. Esta escala evidencia ser altamente confia-
ble, y muestra una alta concordancia intra y entre eva-
luadores.

La necesidad de contar con un instrumento de
evaluacion de funcionalidad de EESS en pacientes que
presentan pérdida progresiva de fuerzas, especialmen-
te en etapas cercanas o posteriores a la pérdida del ca-
minar, se debe a que estos nifios presentan un impor-
tante grado de falta de fuerzas, especialmente axial y
en las extremidades inferiores. Esto determina que las
actividades que mejor pueden realizar estos pacientes
son aquellas que implican el uso de sus extremidades
superiores, las cuales usualmente no son consideradas
en la mayoria de las escalas de funcionalidad existen-
tesl6—18.

En la seleccién de los items se incluyeron aspectos
que no fueran la exclusiva expresién de fuerza muscu-
lar, sino que reflejaran la habilidad para ejecutar ac-
ciones funcionales. Para esto seleccionamos aquellas
pruebas ya comunicadas en la literatura y que nos pare-
cieron mds representativas de funcionalidad asociada a
fuerza>®21-2%2-28 1 a escala asi construida evidenci6 una
excelente confiabilidad, al mostrar una consistencia in-
terna muy alta (a0 de Cronbach de 0,97), lo que nos
indica que evalta de un modo muy consistente.

Puesto que la pérdida de fuerza en las enfermeda-
des musculares y de segunda motoneurona se carac-
teriza por una progresién desde proximal hacia distal,
agrupar los items de una escala de evaluacién funcio-
nal para este tipo de enfermedades debiera considerar
este aspecto si se pretende diferenciar distintos grados
de compromiso en fuerza expresado en funcionalidad.
Mayhew et al. sugieren una agrupacién de items en 3
niveles: alto, medio y distal®. Sin embargo, es impor-
tante considerar que la funcionalidad de acciones es-
pecificas se ve afectada por las estrategias compensato-
rias que desarrolla cada paciente a través del tiempo de
evolucion de su enfermedad, y no solo se altera por la
falta de fuerzas en ciertos segmentos corporales como
en los hombros, los codos y/o las muiiecas. Por ello,
nos parecié importante considerar acciones funciona-
les representadas por AVD bésicas y que involucraran
diferentes segmentos de las extremidades superiores.
Nuestra escala, por tanto, quedé construida en 4 di-
mensiones: proximal, media, distal y funcionalidad
mixta.

El andlisis factorial de la escala no solo mostré su
validez al evidenciar que 4 factores explican el 85% de
la varianza total, sino que se observ$ también la pre-
sencia de items con pesos factoriales significativos en
mds de un factor. Todos estos items complejos corres-
ponden a la dimensién de funcionalidad mixta. Por
otra parte, la alta correlacion de la escala (r = 0,97) con
otro instrumento ampliamente utilizado en la evalua-
cién de las AVD en DMD, como es el IB*?*, aporta
mayor evidencia a la validez de la misma. Ademds, el
IB ha mostrado un importante efecto piso al aplicarse
a pacientes con DMD muy débiles y con escasa motili-
dad, sugiriéndose la necesidad de utilizar instrumentos
capaces de evaluar adecuadamente la funcionalidad en
pacientes con alto grado de compromiso funcional®,
aspecto que nuestra escala muestra ser capaz de eva-
luar.

La literatura sugiere que el uso de instrumentos
de evaluacién funcional, que se basan en la observa-
cién clinica, requiere de entrenamiento especifico del
evaluador para lograr una adecuada confiabilidad y
consistencia®'®?37 Este aspecto limita su utiliza-
cién, puesto que la disponibilidad de entrenamiento
no siempre estd al alcance de los evaluadores de for-
ma expedita. Nuestra escala, aplicada por evaluado-
res autoentrenados, mostrd una alta concordancia
interevaluadores con un coeficiente W de Kendall de
0,96 (p < 0,001) y una correlacién intrajueces en pro-
medio mayor a 0,97, lo que evidencia la efectividad de
la estrategia de autoaprendizaje. Los altos niveles de
confiabilidad obtenidos en la aplicacién de la escala
permiten obviar la necesidad de entrenamiento, mds
alld de autoentrenamiento, para su correcta aplicacion.
Otra ventaja que presenta la escala se refiere a la facil
implementacién de la bateria a utilizar, al estar forma-
da por elementos construidos con materiales accesibles
y de bajo costo. Por dltimo, la escala se encuentra en
espaiol, superando otra limitacién también destacada
en la literatura y que hace referencia a la carencia de
instrumentos desarrollados en nuestro idioma o a la
traduccién de instrumentos que han sido validados en
otros idiomas*.

El ndmero acotado de sujetos participantes puede
considerarse una debilidad del estudio, en especial en
el caso de AME. Sin embargo, esto no le quita fuer-
za a los hallazgos encontrados, ya que no se observé
diferencia en los resultados obtenidos entre aquellos
pacientes que mantenian la ambulacién respecto de
aquellos que la habian perdido. Tampoco se observé
diferencia entre los nifios con DMD respecto a los ni-
fos con AME. Por tanto, esta escala es capaz de en-
tregar informacién objetiva sobre la funcionalidad de
EESS en estos pacientes, incluso en distintas etapas de
la evolucién de estas enfermedades. Futuros estudios
que incluyan un mayor ndmero de pacientes, tanto
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con DMD como con AME en diferentes etapas de la
evolucion de la enfermedad, y otros tipos de miopatias
con compromiso importante de fuerzas, en especial de
EESS, seran de alta relevancia.

En resumen, esta escala es un instrumento con-
fiable y vélido para evaluar funcionalidad de EESS en
nifios con DMD y AME entre 9 y 19 afios. Ademds,
es de ficil implementacién, debido a la posibilidad de
autoentrenamiento y al uso de materiales simples y de
bajo costo.
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