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RESUMEN

Introduccion: La esclerosis lateral amiotréfica se caracteriza por la degeneracién
progresiva de las neuronas motoras ubicadas en la corteza cerebral, el tronco del
encéfalo y la médula espinal.

Objetivo: Analizar las escalas y clasificaciones utilizadas en la evaluacién
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fisioterapéutica de personas con diagndstico de esclerosis lateral amiotrofica.
Métodos: Se realiz6 una busqueda de los estudios publicados en el periodo 2012-2022
en las bases cientificas de datos PubMed/Medline, Scopus, Lilacs, Cochrane Plus, PEDro,
SciELO y Science Direct. Se ingresaron los términos de busqueda mediante los tesauros
MeSH y DeCS combinados con los operadores booleanos AND y OR en idiomas inglés,
espanol y portugués.

Resultados: Se seleccionaron 23 trabajos relacionados con el tema. Se confirmé que el
abordaje rehabilitador requiere de una clasificacion que permita valorar la independencia
funcional para las actividades de la vida diaria, que ademas aplique un enfoque de etapa
con vista a agilizar la propuesta de tratamiento de forma personalizada, con objetivos
especificos para cada paciente, segun la progresion de la enfermedad.

Conclusiones: Se necesita un sistema de clasificacion clinica y estadificacién funcional
que garantice una medida universal y objetiva de la progresion de la enfermedad de
manera sistematica y permita clasificar por estadios clinicos en correspondencia con
intervenciones terapéuticas, para optimizar la atencion de pacientes. Se propone una
futura linea de investigacion a partir de una evaluacién cualitativa integradora de los
resultados del grado de discapacidad de cada paciente, que contemple la determinacién
de la fuerza muscular, la valoracion nutricional, la capacidad ventilatoria, el manejo de
insuficiencias respiratorias; asi como la evaluacion de indicadores de la esfera
psicosocial; tomando como eje la puntuacion obtenida en cada dominio de la escala
funcional en la esclerosis lateral amiotrofica.

Palabras clave: esclerosis lateral amiotréfica; escalas y clasificaciones.

ABSTRACT

Introduction: Amyotrophic lateral sclerosis is characterized by the progressive
degeneration of motor neurons located in the cerebral cortex, brain stem and spinal cord.
Objective: To analyze the scales and classifications used in the physiotherapy evaluation
of people diagnosed with amyotrophic lateral sclerosis.

Methods: A search was carried out for studies published in 2012-2022 period in the
scientific databases PubMed/Medline, Scopus, Lilacs, Cochrane Plus, PEDro, SciELO and
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Science Direct. Search terms were entered using MeSH and DeCS thesauri combined with
Boolean operators AND and OR in English, Spanish and Portuguese.

Results: Twenty-three works related to the topic were selected. It was confirmed that
rehabilitation approach requires a classification allowing to assess functional
independence for activities of daily living, which also applies a stage approach with a view
to streamlining the treatment proposal in a personalized manner, with specific objectives
for each patient, according to the progression of the disease.

Conclusions: A clinical classification and functional staging system is needed to
guarantee a universal and objective measurement of disease progression systematically
and allowing classification by clinical stages in correspondence with therapeutic
interventions, to optimize patient care. A future line of research is proposed based on an
integrative qualitative evaluation of the results of the degree of disability of each patient,
which includes the determination of muscle strength, nutritional assessment, ventilatory
capacity, management of respiratory insufficiencies; as well as the evaluation of
indicators of the psychosocial sphere; taking as its axis the score obtained in each domain
of the functional scale in amyotrophic lateral sclerosis.

Keywords: amyotrophic lateral sclerosis; scales and classifications.

Recibido: 13/04/2023
Aprobado: 10/12/2023

Introduccion

La esclerosis lateral amiotréfica (ELA) pertenece al grupo de las enfermedades
neurodegenerativas. Se caracteriza por la degeneracidon progresiva de las neuronas
motoras ubicadas en la corteza cerebral, el tronco del encéfalo y la médula espinal.("2 E
origen de la ELA es multifactorial, involucra a un nimero variado de tipos celulares y

diversos mecanismos fisiopatoldgicos que conllevan a una reduccién funcional de la
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actividad motora. En el transcurso de la enfermedad aparecera debilidad muscular que
avanzara hasta la paralisis.®

A causa de la falta de autonomia, la persona afectada presentara un importante deterioro
fisico y cognitivo que provoca una discapacidad grave y consecuencias invalidantes.®
La progresidon de la ELA avanza hasta provocar la muerte en un periodo que transita
generalmente entre dos y cinco afos. Las principales causas de muertes son la
insuficiencia respiratoria y la inanicion.

En general, la incidencia de la ELA a nivel mundial esta entre 0,6 y 3,8 por cada 100 000
personas al afio, mientras que la prevalencia oscila entre 4,1y 8,4 por cada 100 000.4) A
pesar del rapido avance y la falta de cura, la ELA se considera una "enfermedad tratable".
La fisioterapia dentro del equipo de rehabilitacion desempefia un papel fundamental.®®
En este sentido, el abordaje terapéutico debe llevarse a cabo a partir de un adecuado
diagndstico establecido por un equipo interdisciplinario.(® Ademas, se debe incorporar
activamente a la familia y comunidad, de manera que la asistencia sea holistica con una
practica de la medicina fundamentada en la evidencia cientifica y los integrantes del
equipo de rehabilitacion desarrollen habilidades para una atencion especializada.5

El tratamiento de rehabilitacién debe ser oportuno, integral y con gran participacion de
los aspectos fisioterapéuticos. Debe contar con una intervencion de soporte y paliativa y
tres dominios complementarios entre si, pero separados uno de otro; en el cual se
integren acciones desde lo fisico, lo funcional y lo psicosocial.(®

La aplicacioén de instrumentos de evaluacidn, como cuestionarios y escalas clinimétricas
a partir de mediciones, determinan decisiones diagnosticas, terapéuticas y de
prondsticos, asi como la evaluacién ante determinados medicamentos, tratamientos y
procederes terapéuticos. Por tanto, permiten asignar valores a ciertos eventos de la
realidad.(® Ademas, la estratificacién de pacientes puede basarse en parametros clinicos,
genéticos, etapas y trayectoria de la enfermedad.”)

El equipo interdisciplinario y la fisioterapia dentro del movimiento de la practica clinica
basada en la evidencia deben tener presente la necesidad de aplicar instrumentos de
evaluacion en cada intervencion terapéutica, a partir de un diagndstico certero por parte

de los facultativos correspondientes (médicos especialistas y otros profesionales

Esta obra estd bajo una licencia: https://creativecomons.org/licenses/by-nc/4.0/deed.es ES 4



https://creativecomons.org/licenses/by-nc/4.0/deed.es_ES

% eCiMED Revista Cubana de Neurologia y Neurocirugia. 2023;13(3):e572

ECATORIAL DERCIAS MECHCAS

cualificados).

Lo anterior exige realizar una evaluacién fisioterapéutica exhaustiva de la persona a
tratar, mediante un adecuado razonamiento clinico de fisioterapia. Esto implica un
examen fisico riguroso y la aplicacion de instrumentos validados.

Los instrumentos de evaluacion, escalas y clasificaciones deben permitir recolectar
informacion suficiente mediante el control y la evaluacion fisioterapéutica basada en una
integracion tipoldgica, que atienda a criterios de intencion (diagnéstica, de progreso y
sumativa), de temporalidad (evaluacién inicial, frecuente, parcial y final), que posibilite
obtener informacion acerca de como se esta llevando a cabo dicha intervencion con la
finalidad de reajustarla de acuerdo con los datos obtenidos.®)

Roche y otros,® plantean que existen varios sistemas de clasificacion fenotipica y
diagndstica de investigacion en la ELA. Ademas, se han disefiado varios modelos
prondsticos. Sin embargo, no existe un sistema de estadificacion que garantice una
medida universal y objetiva de la progresion de la enfermedad con beneficios para la
atencion del paciente, la asignacion de recursos, la clasificacion de investigacion y el
disefio de ensayos clinicos que permitan identificar, predecir la progresiéon de la
enfermedad e impactar en el prondstico y tratamiento.

Por tanto, la practica demanda de una clasificacién que permita trazar objetivos
especificos para cada paciente por etapas evolutivas o estadios clinicos encaminados al
manejo de sintomas, signos y complicaciones que aparecen con el avance
neurodegenerativo de la enfermedad.

De esta manera, se convierte en una necesidad responder a la interrogante siguiente:
¢Qué posibilidades brindan las escalas y clasificaciones clinimétricas, utilizadas en la
evaluacion de personas con ELA para tipificar al paciente, segun su grado de deterioro
fisico, y hacerle corresponder la intervencién terapéutica adecuada dentro del equipo
interdisciplinar de rehabilitaciéon?

A partir de lo expresado, se planted como objetivo analizar las escalas y clasificaciones
utilizadas en la evaluacién fisioterapéutica de personas con diagnostico de esclerosis

lateral amiotrofica.
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Métodos

Estrategia de busqueda y criterio de seleccion

Se tomo en cuenta la estrategia para la construccion de la pregunta de investigacion y la
busqueda de evidencias (PICO) paciente, poblacién o problema; intervencion,
comparacion o control; outcome o resultado('%'") y |a declaracién para la elaboracién de
revisiones sistematicas y metaanalisis (PRISMA).(1213)

Se realizé una busqueda a partir de los estudios publicados en el periodo 2012-2022 en
las bases cientificas de datos PubMed/Medline, Scopus, Lilacs, Cochrane Plus, PEDro,
SciELO y Science Direct. Se ingresaron los términos de busqueda mediante los tesauros
MeSH (Medical Subject Headings), y DeCS (Descriptores en Ciencias de la Salud)
combinados con los operadores booleanos AND y OR en idiomas inglés, espainol y
portugués con las palabras y términos: “esclerosis lateral amiotréfica®, “escalas y
clasificaciones”; “amyotrophic lateral sclerosis”, “scales and classifications”; “esclerose
lateral amiotrofica®, “escalas e classificagdo”. Ademas, se plantearon criterios de

seleccion con el fin de acotar las busquedas realizadas.

Criterios de seleccion

— Inicialmente se realiz6 una busqueda en la base de datos Cochrane Library con el
objetivo de encontrar otras investigaciones de los ultimos 10 aflos con los mismos
términos de busqueda y sus definiciones, que dieran respuesta a la pregunta de
investigacion formulada. Se encontraron 19 articulos cientificos. Sin embargo, los
titulos y resumenes no se relacionaron de manera especifica, tampoco dieron
respuesta a la pregunta de cientifica formulada para esta investigacion.

— Se seleccionaron los trabajos completos que responden a revisiones sistematicas,
metaanalisis de ensayos clinicos aleatorizados, estudios de cohortes, estudios de
casos y controles, ensayos clinicos aleatorizados, estudios de casos y controles, y
estudios de cohortes que se relacionan con las escalas, clasificaciones e

intervenciones diagndsticas y terapéuticas aplicadas en personas con ELA.
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— Se examinaron minuciosamente los titulos y resumenes de cada uno de los trabajos
relacionados con los términos de busqueda para posteriormente determinar su
elegibilidad.

— Se incluyeron, ademas, aquellas investigaciones a las que hacia referencia la
bibliografia de los diferentes estudios seleccionados con las mismas caracteristicas,

segun los términos de busqueda.

Criterios de exclusion

— Se excluyeron todos los estudios que no se relacionan directamente con el tema de
la investigacion.

— Los estudios que se encontraban dentro de la literatura gris y solo se pudo acceder a
los resumenes.

— Los estudios que relacionaban la tematica abordada con otras patologias o
establecian puntos de comparacion.

— Aquellos estudios de bajo rigor de evidencia cientifica o caracter comercial.

Se sometieron a consideracion las citas de fuentes secundarias y terciarias a las que
hacen referencia algunos trabajos. En este sentido, se procedié a consultar la literatura
correspondiente con la fuente primaria.

Se tuvo en cuenta el nivel de evidencia cientifica, asi como los grados de recomendacién
establecidos por el Centre for Evidence-Based Medicine (CEBM).(') Esta clasificacion
permite seleccionar el area tematica o escenario clinico y el tipo de estudio que involucra

al problema clinico a investigar.

Busqueday seleccion

En total se identificaron 566 articulos de los cuales se excluyeron, inicialmente, 248
trabajos duplicados. Se eliminaron, posterior a la revision inicial, 276 que no cumplieron

con los criterios de seleccion. Ademas, se revisaron 42 documentos que abordaban la
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tematica y se completé la busqueda con la lectura y rastreo de bibliografia referenciada

en estos articulos. Finalmente, se seleccionaron 23 articulos cientificos (tabla 1y anexo).

Tabla 1 - Base de datos de la revision bibliografica

Bases Periodo Encontrados No cumplieron p

; .. . o Articulos de .
de de bisqueda inicialmente Duplicados criterios de . Incluidos

. . L, referencia

datos + 10 afos para revision seleccion
PubMed/
Medline X 116 43 57 16 16
Scopus X 43 24 18 1 1
Lilacs X 64 60 3 1 1
Cochrane X 19 6 1 2 0
Plus
PeDro X 16 7 9 0 0
Scielo X 69 35 27 7 2
Sciencie- X 239 73 151 15 3
Direct
Total - 556 248 276 42 23

En la actualidad se reconocen algunas escalas y clasificaciones, tales como medidas
subjetivas (cuestionarios clinicos), medidas funcionales (pruebas musculares),
herramientas electrofisioldgicas, imagenoldgicas y de laboratorio en consonancia con los
criterios de El Escorial, de Airlie House, de Awaji-Shima y de Gold Coast.(1516)

Los instrumentos mencionados son aplicados para evaluar a las personas con sospecha
clinica o diagnostico confirmado, establecer seguimiento clinico, determinar
heterogeneidad clinica entre pacientes clasificados en un mismo estadio. Ademas,
proponer estrategias de intervencidon terapéutica y evaluar su efectividad, predecir
posibles complicaciones y formular prondstico de sobrevida.

Dentro de los instrumentos mas utilizados en el estudio de la ELA se encuentra la
Amyotrophic Lateral Sclerosis Functional Rating Scale Revised (ALSFRS-R).(') Es el
resultado de varias investigaciones desarrolladas con el objetivo de establecer un
instrumento de evaluacién funcional en pacientes con ELA.

En un estudio realizado por Brooks y otros,('”) se trazd como objetivo evaluar los efectos
de la edaravone en la desaceleracion de la pérdida de la funcion fisica en la ELA, segun

lo determinado por elementos individuales en las puntuaciones ALSFRS-R; para luego
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comparar los resultados con las calificaciones de la calidad de vida relacionada con la
salud (CVRS) de los pacientes, utilizando las puntuaciones del cuestionario de evaluacion
en la ELA (ALSAQ-40).

Este estudio se realizé con 123 pacientes, seleccionados al azar para recibir tratamiento
farmacoldgico con edaravone. Los items que evaluaron la funcidn respiratoria alcanzaron
una puntuacion de 4 para cada uno (funcion normal).("”) Posteriormente, aplicaron el
estadigrafo de Kaplan-Meier para evaluar el tiempo transcurrido hasta la caida de uno o
mas puntos para cada item de la ALSFRS-R. Como resultado, encontraron evaluaciones
mas favorables al grupo control en todos los items.

Pudieron constatar que algunos items son mas sensibles al cambio que otros.
Consideraron que puede ser mas dificil detectar diferencias en los items que evaltan la
funcion respiratoria debido a que en la mayoria de los ensayos solo incluyen a pacientes
con una funcidén respiratoria relativamente buena. Por ultimo, recomiendan dar
seguimiento en un periodo superior a los doce meses y argumentan que la ALSFRS-R
debe ser aplicada junto a otro instrumento de evaluacion.('”)

En otro estudio, Rutkove y otros('® realizaron una revision sistematica con el objetivo de
presentar diferentes medidas clinicas para ser aplicadas y ofrecer recomendaciones.
Dentro de las ventajas, los autores consideraron que resulta un instrumento facil de
aplicar, muestra una buena correlacion entre la calidad de vida (CV) y el impacto de la
enfermedad y la consistencia interna y la confiabilidad test-retest fueron altas a partir de
los resultados de la autoevaluacién de pacientes en la funcién gruesa (items 7, 8 y 9).
Por otro lado, encontraron dificultades, por ejemplo: no resulta de utilidad para evaluar a
pacientes en periodos cortos de tiempo; puede ubicar a un individuo mas deteriorado,
pero con una mejor puntuacién por encima de otro con una peor puntuaciéon que no
presenta compromiso, segun las funciones basicas, lo cual dificulta el establecimiento
de prondsticos de sobrevida. Ademas, como prueba subjetiva, la evaluacién puede verse
afectada como consecuencia de alteraciones en el estado de animo, la presencia de
procesos neuropsicoldgicos, el potencial desenmascaramiento y el optimismo
terapéutico. Por Ultimo, no ofrece ninguna intervencion terapéutica de manera

personalizada.

Esta obra estd bajo una licencia: https://creativecomons.org/licenses/by-nc/4.0/deed.es ES 9



https://creativecomons.org/licenses/by-nc/4.0/deed.es_ES

% eCiMED Revista Cubana de Neurologia y Neurocirugia. 2023;13(3):e572

ECATORIAL DERCIAS MECHCAS

Al concluir, consideraron que, aunque la ALSFRS-R actualmente resulta de utilidad, se
debe mejorar para producir un instrumento que presente mayor sensibilidad y
confiabilidad.('®

Desde otra perspectiva, Bello® describe algunos de los trabajos relacionados con la
practica de la fisioterapia en pacientes con ELA. Propone un marco de tres etapas
(temprano, medio y tardio) con el objetivo de ayudar a cada uno de los profesionales
implicados en la atencion de estas personas.

Sin embargo, no ofrece valores cuantitativos para monitorizar las variables mas
importantes en su calidad de predictores de supervivencia (capacidad ventilatoria, del
estado nutricional y la fuerza muscular).

Desde otras perspectivas Balendra y otros('®) aplicaron el sistema de estadificacion
clinica de King. Realizaron dos ensayos clinicos multicéntricos en una muestra
constituida por 725 pacientes con ELA. Clasificaron en cuatro etapas evolutivas,
resultando la etapa uno menos grave para pacientes.

Ademas de las etapas propuestas en este sistema de estadificacion, incorporaron la
evaluacion de signos funcionales. Los investigadores constataron que los tiempos de
transicion entre etapas tuvieron una mediana de duracion de 3 a 7 meses para las etapas
2 a 4, demostrando que la estadia en cada etapa resulta de corta duracién. Finalmente,
concluyen que tiene aplicabilidad en diferentes estudios y demuestran la validez de
contenido.(1®

El enfoque de etapa ha sido asumido por Al-Chalabi y otros,29 consiste en una propuesta
de evaluacion en la cual se combinan los sistemas de clasificacion junto a la presentacion
clinica de ELA, imbricando cuatro componentes obligatorios como etapa de la
enfermedad, descripciones fenotipicas y anatomicas, diagndstico y la categoria clinica,
segun criterios de El Escorial, asi como modificadores de diagnostico y términos
opcionales, segun sea necesario.

De la misma manera, Bello® coincide en asumir este enfoque y expone la necesidad de
incorporar instrumentos de evaluacion especificos para determinar algunas deficiencias
cognitivas, conductuales y psicoldgicas que afectan a estas personas. También reconoce

la importancia de evaluar la funcion respiratoria y de la region bulbar.
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Teniendo en cuenta lo anterior, Balendra y otros?") disefiaron un procedimiento operativo
estandar (SOP) para el sistema de estadificacion clinica de ELA de King. Ademas, registra
la necesidad de gastrostomia endoscépica percutdnea (GEP) y ventilacién no invasiva
(VNI).

Esta clasificacién integra cinco estadios clinicos y, especificamente, los estadios del 1 al
3 se corresponden con el numero de regiones anatomicas involucradas. El estadio 4
implica dificultades para alimentarse y necesidad de GEP; también incorpora a personas
con falla ventilatoria y requieren de VNI.

Las tasas de progresion en la ELA (AFS) fueron establecidas como rapidas y lentas segun
las regiones afectadas y el estadio 5 corresponde al fallecimiento del paciente.(1922)

El sistema de King es un método confiable para calcular los estadios clinicos de las
personas con ELA. Aunque no se basa en puntajes ALSFRS-R, ha demostrado que se
puede estimar a partir de ellos el 92 % de concordancia. Por tanto, se correlaciona bien
con la etapa clinica asignada intuitivamente por los profesionales de la salud.(192122)

Sin embargo, se identifican como limitaciones en este estudio el nimero reducido de
participantes en cada subgrupo. Por lo que se deben desarrollar guias practicas y
entrenar a nuevos profesionales para el dominio de estos instrumentos de
evaluacion.(@1.22)

En otro estudio, los autores se trazaron como objetivos describir la heterogeneidad
fenotipica de la AFS en 476 pacientes diagnosticados en centros franceses, en 2012.
Para este fin, realizaron una evaluacién inicial y peridédica (cada tres meses) utilizando la
escala ALSFRS-R y clasificaron la muestra en ocho fenotipos clinicos.(?®
Posteriormente, calcularon el deterioro funcional dividiendo los puntos obtenidos
inicialmente y la puntuacion obtenida en las posteriores evaluaciones, la AFS = 48 puntos
totales de la ALSFRS-R menos la puntuacion obtenida de la ultima evaluacién. Ademas,
clasificaron los casos segun la cantidad de puntos perdidos en promedio en la escala
funcional ALSFRS-R de acuerdo con la nomenclatura siguiente: progresores lentos;
intermedios o rapidos; correspondientes con <0,5 punto/mes; 0,5-1 punto/mes y >1
puntos/mes, respectivamente. Esto permitio diferenciar los progresores rapidos de los

progresores lentos.®)
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Con objetivos similares otros investigadores(* recopilaron datos clinicos en una muestra
constituida por 282 pacientes y estudiaron la relacion de la AFS a partir de un analisis
retrospectivo.

Al concluir la investigacidn, el modelo estadistico indico que la AFS varia en dependencia
del fenotipo clinico, la forma de presentacion y otras variables como el sexo, la edad y
presencia de comorbilidades. Las evaluaciones inicial y final determinaron que la AFS se

puede clasificar en tres tipos:(?4

— Alta velocidad: AFS = 1,0 puntuacion/mes.
— Velocidad moderada: 0,5 < AFS < 1,0 puntuacion/mes.

— Baja velocidad: AFS < 0,5 puntuaciéon/mes.

Otro sistema de estadificacién clinica de la ELA resulta el Milano-Torino (MiToS).2%
Surgié para evaluar la sobrevida de los pacientes con este diagndstico a largo plazo. El
cual permitiria establecer prondsticos, garantizar la toma de decisiones y ejecutar una
correcta planificacion de recursos en el momento mas oportuno. Tomé en cuenta las
limitaciones intrinsecas de la ALSFRS-R; los elementos mas importantes identificados
por los investigadores para la justificacion del estudio fueron la no linealidad, la
multidimensionalidad y el efecto suelo techo.(2526)

Al evaluar la AFS desde el inicio y hasta los 6 meses por este sistema, los investigadores
pudieron predecir los problemas asociados a la nutricion y funcion respiratoria.(2526)

Al discutir los resultados de la investigacion realizada, se plantea la necesidad de revisar
algunos trabajos que han comparado los sistemas de clasificacion y estadificaciéon
clinica de King y MiToS. Estos instrumentos se basan en dos enfoques diferentes para la
ELA a partir de un concepto anatémico, de pronostico y pérdida de autonomia.

Algunos investigadores consideran que el sistema de King resulta de gran utilidad para
distinguir claramente las etapas tempranas y medias de la enfermedad; muestra menor
diferencia de supervivencia entre pacientes clasificados en el mismo estadio; y ofrece
mayor grado de efectividad en el establecimiento de prondsticos de sobrevida y en la

evaluacion de intervenciones terapéuticas personalizadas.(27.28.29)
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Por otro lado, la estadificacion MiToS se corresponde con la evaluacion de la capacidad
funcional a partir de la ALSFRS-R y resulta efectiva para describir y diferenciar las etapas
tardias con mayor precision.(2®)

En la ELA se producen cambios cognitivos y conductuales que pueden estar asociados a
otros procesos neuropatolégicos. De esta manera, corresponde analizar el examen
cognitivo y conductual en ELA de Edimburgo (ECAS). La evaluacién oscila entre 0 y 136
puntos, resultando el valor mas alto menor deterioro del paciente.

Crockford y otros®9 realizaron una investigacion multicéntrica en Dublin, Edimburgo y
Londres. El estudio estuvo constituido por una poblacién de 161 pacientes con
diagnéstico de ELA y 80 controles sanos. Como objetivo se trazaron dilucidar en cuanto
a la posible relacién entre el estadio de la enfermedad, los cambios cognitivos y de
comportamientos asociados con el avance neurodegenerativo.

Aplicaron el sistema de King para ubicar por etapas clinicas. Posteriormente, observaron
diferencias significativas entre pacientes y controles en todas las subpruebas del ECAS,
excepto en el funcionamiento visoespacial.

Comprobaron un efecto transversal significativo en todas las etapas de la enfermedad
para funciones especificas de ELA (ejecutivo, lenguaje, fluidez de letras) y puntaje total
de ECAS, pero no para funciones no especificas de memoria y procesamiento
visoespacial. Las tasas de deterioro y el cambio en el comportamiento de los pacientes
fueron proporcionales a la etapa de la enfermedad.

La relacion entre la funcidn cognitiva y el estadio de la enfermedad puede deberse al
deterioro de la fluidez de las letras, mientras que se observaron tasas mas altas de todos
los dominios conductuales en el estadio de King posterior. La presencia de signos
bulbares, pero no el sitio de inicio, se relacioné significativamente con las puntuaciones
conductuales totales de ECAS y especificas de la ELA.

Concluyeron que los déficits cognitivos y el deterioro conductual especificos de la ELA
son mas frecuentes en etapas mas avanzadas donde la mayoria de los pacientes
muestran deterioro neuropsicologico y alteraciones cognitivas, por lo que deben
incorporarse a los criterios de diagnostico de la ELA, ademas de incluirse en los futuros

sistemas de estadificacion.
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Por otra parte, Hartmaier y otros('® realizaron una revision sistematica con el objetivo de
identificar nuevas medidas que evaluan la discapacidad funcional y la CV en la ELA para
Su uso en ensayos clinicos. Encontraron que en algunos informes se han descrito falta
de unidimensionalidad en los items (10, 11y 12) que evaltan la funcién respiratoria en la
ALSFRS-R, lo que podria generar cierta ambigliedad al evaluar y clasificar a los
pacientes.(313233)

La escala general de discapacidad de la ELA de Rasch (ROADS) en esta investigacion
aplicé el modelo matematico de analisis de Rasch, constituido por 28 preguntas para ser
autoinformado.®? Segun los autores, estas medidas mas recientes podrian proporcionar
criterios de valoracion alternativos o complementarios al ser aplicados junto a la escala
ALSFRS-R, para evaluar el estado funcional en los ensayos clinicos de ELA. También
recomiendan la inclusién de medidas de CV y evaluaciones cognitivas en futuros ensayos
clinicos para evaluar completamente el impacto de las nuevas terapias.

Los investigadores del presente estudio concluimos que todavia no se ha disefiado un
instrumento que sea utilizado de manera unanime por la comunidad cientifica para
evaluar y clasificar el estado funcional de los pacientes con ELA.

A partir de una comprension sélida de la naturalezay el curso de la enfermedad, el estudio
tedrico de la ELA y especificamente de las escalas, clasificaciones y sistemas de
estadificacion existentes se prevé que, para una clasificacion del paciente con el fin de
tipificarlo segun su grado de deterioro fisico y hacerle corresponder una intervencion

terapéutica adecuada, se requiere de los aspectos siguientes:

— Un sistema de clasificacién y estadificacién que aplique un enfoque de etapa,
considere factores determinantes ya descritos y asumidos en este trabajo y otras
evaluaciones necesarias que pueden integrarse en una escala que tipifique al
paciente, segun su grado de deterioro fisico y le haga corresponder una intervencién
terapéutica adecuada dentro del equipo interdisciplinar de rehabilitacion.®2%

— Se debe realizar un examen clinico exhaustivo, sin olvidar la fisiopatologia de la ELA,
junto a algunos factores que inciden exponencialmente en una AFS mas rapida y un

peor prondstico de supervivencia.(73334) Estos factores se mencionan a
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continuacion:

e Conocimiento de los resultados de la evaluacion de los criterios de El Escorial.

e Conocimiento de posible base genética de la enfermedad.

e Determinacién de descripciones fenotipicas, inicio bulbar (peor prondstico).

e Determinacion correcta de la AFS.

e Presencia de comorbilidades somaticas al inicio de la enfermedad (estado previo
de salud).

e Edad avanzada (peor prondstico).

e Estado nutricional deficiente a partir de la medicion antropométrica, segun el
indice cintura-cadera (ICC), mediciéon de circunferencia de brazo (CB) en
centimetros (cm) y medicion del indice de masa corporal (ICM).

e Valorar tiempo transcurrido entre el primer sintoma y la primera consulta.

e Peor funcién motora, rapida propagacion de los sintomas de neuronas motoras
superior e inferior; ademas de las regiones anatdmica involucradas.

e Capacidad vital forzada y reducida en el momento del diagnéstico (FVC < 50 %)
indica el comienzo de una insuficiencia respiratoria.

e Disfuncion cognitiva de moderada a grave, incluyendo posible superposicion

clinica, genética y neuropatolégica con demencia frontotemporal (FTD).

Entre las evaluaciones necesarias que pueden integrarse en una escala que tipifique al
paciente, segun su grado de deterioro fisico, y le haga corresponder una intervencion
terapéutica adecuada dentro del equipo interdisciplinar de rehabilitacidn, se consideran

las siguientes:

1. La evaluacion de cada paciente mediante la ALSFRS-R y determinar la AFS para
definir los progresores lentos (<0,5 punto/mes), intermedios (0,5-1 punto/mes) y
rapidos (>1 puntos/mes).

2. La fuerza muscular calculada mediante la prueba de contraccion isométrica, que
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examina determinado patrén de movimiento mediante el Research Medical Council.
3. Enla evaluacion antropométrica y del estado nutricional se debe realizar la medicion
segun el ICC, CB e ICM. EI CB se realizara tomando como valor de referencia la atrofia
muscular de 2 a 5 cm por mes (A = aumentada, B = conservada, C = disminuida). El
estado nutricional es evaluado segun IMC = Peso en kg/(Talla en metros)>2.
4. El algoritmo de valoracién respiratoria (modificado de la American Academy of
Neurology)®® vy los criterios de implementacion de ventilacion en ELA

modificados.(183% La evaluacion respiratoria y el abordaje de la Guia Barrera.(®?)

La esfera psicosocial debe permitir evaluar el estado psicolégico de los pacientes con
vista a proponer estrategias para prevenir y atenuar los efectos adversos de los cuadros
neuropatologicos y enfermedades somato-psiquicas que provoca la enfermedad.

La evaluacion mediante la ALSFRS-R induce a que no se pretende prescindir de esta
escala, sino brindar mayor robustez a la evaluacion que se realice. Entiéndase que la
ALSFRS-R no muestra valores intermedios; por lo que se considera necesario registrar
AFS mediante una evaluacion inicial, de proceso y final.(17.23)

Lo anterior garantiza una estrecha correspondencia entre la etapa y la propuesta de
intervencion terapéutica. Ademas, se debe aplicar junto a otros instrumentos de
estadificacion y evaluacidn, tales como los sistemas de estadificacion de King, MiToS y
los cuestionarios ECAS y ROADS.

La evaluacion de la fuerza muscular es lo que permite dosificar los componentes de la
carga fisica en correspondencia con la capacidad de ejecucién de cada individuo;
identificar los musculos mas afectados; el establecimiento de la fase de meseta y la
ubicacion en otra etapa dada por la agudizacién de las manifestaciones clinicas.

En relacion con la fuerza muscular, algunos autores®*7.1® recomiendan su evaluacion; sin
embargo, no aportan ninguna informacion en correspondencia con las diferencias entre
cada individuo y especificamente con los aspectos que tributan a cada etapa. Ademas,
no proponen un método de trabajo y dosificacidon especifica para estos pacientes,
tampoco establecen una guia o metodologia a seguir. Esta es una limitacion a resolver.

La evaluacién del funcionamiento de la region bulbar permite identificar alteraciones en
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la capacidad para hablar, salivar, deglutir y tragar. Esta sintomatologia implica
consecuencias nefastas en la comunicacion y compromete el estado nutricional.(23:38,39.40)
La pérdida de peso mayor del 5 al 10 % constituye un factor de mal prondstico por afectar
la fuerza y la CV; un IMC inferior a 18,5 kg/m? incrementa el riesgo de morir.(404142)

La evaluacion de la capacidad ventilatoria permite diagnosticar manifestaciones clinicas
relacionadas con los fenotipos bulbar y respiratorio tales como disnea, ortopnea,
interrupcion del suefio que no sea debido a causa del dolor, cefalea diurna, pobre
concentracion, pérdida del apetito y excesiva somnolencia durante el dia.(221.19:37.43)

La identificaciéon temprana de signos, sintomas y complicaciones respiratorias
contribuye a establecer un mejor prondstico y al establecimiento de estrategias de
intervencion terapéutica con vista a optimizar el manejo de insuficiencias respiratorias
dentro del equipo interdisciplinar de rehabilitacion. Consecuentemente, tiene
implicaciones favorables en el estado de salud de los afectados por ELAy su CV.

En la esfera psicosocial es necesario conocer los recursos con los que cuenta el paciente,
asi como el nivel de accesibilidad a los centros de salud. Todo lo expresado explica el
valor prondstico y evolutivo que confieren estas variables, las cuales pueden guiar latoma
de decisiones del fisioterapeuta y asi desarrollar objetivos mas especificos para cada
paciente.

Una evaluacion cualitativa, integradora de todos los resultados de las evaluaciones
anteriores, tomando como eje la puntuacién obtenida en cada dominio de la escala
funcional en la ELA, constituye una linea futura de investigacion.

La construccidn y validacién de estos instrumentos de evaluacion y estadificacion clinica
y funcional fundamenta y fortalece la practica clinica del fisioterapeuta basado en la
mejor evidencia cientifica, la que se centra en el paciente, su familia y la comunidad con
una vision holistica y con objetivos medibles y alcanzables a partir del propio diagndstico
facultativo y de fisioterapia, en consonancia con los posibles paradigmas de
rehabilitacion preventivo, restaurativo, de soporte y paliativo.

Es necesario insistir en la necesidad de capacitar a todos los profesionales implicados
en la atencion a personas con ELA y establecer una metodologia que organice la

aplicacion de los instrumentos de evaluacion funcional y estadificacion clinica. Cada
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paciente debe tener un expediente con el registro de datos para el seguimiento y control
de evaluaciones periddicas.

Los fisioterapeutas, dentro del equipo de rehabilitacion, deben tener bien definidos cuales
son sus objetivos. En este sentido, se deben valorar los posibles beneficios y comunicar
sobre las complicaciones que se puedan presentar en el proceso de rehabilitacion
referentes a la propia intervencion o avance de la enfermedad. Ademas, identificar y

diferenciar en etapas tempranas los estadios lentos de los rapidos.(®

Conclusiones

Se necesita un sistema de clasificacioén clinica y estadificacion funcional que garantice
una medida universal y objetiva de la progresion de la enfermedad de manera sistematica
y permita clasificar por estadios clinicos en correspondencia con intervenciones
terapéuticas, para optimizar la atencion de pacientes. Consideramos que debe
desarrollarse una futura linea de investigacion a partir de una evaluacién cualitativa
integradora de los resultados del grado de discapacidad de cada paciente, que contemple
la determinacién de la fuerza muscular, la valoracion nutricional, la capacidad ventilatoria,
el manejo de insuficiencias respiratorias; asi como la evaluacion de indicadores de la
esfera psicosocial; tomando como eje la puntuacion obtenida en cada dominio de la

escala funcional en la esclerosis lateral amiotroéfica.
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Presentar diferentes medidas
clinicas, bdsicas y mas complejas,
para uso potencial en ensayos
terapéuticos, con el objetivo de
ofrecer un conjunto equilibrado y
practico de recomendaciones, asi
como consideraciones para futuros
estudios.

Determinar la cantidad de tiempo que
los pacientes pasan en cada una de
las cuatro etapas propuestas, su
rango y patrones de transicion a las
etapas posteriores.

Evaluar la supervivencia de los
pacientes con este diagnostico a
largo plazo.

Validar ALS-MITOS como
herramienta para medir la progresion
de la ELA a largo plazo.

Proponer una estrategia para
combinar los beneficios de wun
enfoque sistematico mediante una
clasificacion por etapas queintegren
las diferentes descripciones
fenotipicas utilizadas en la practica
clinica.

Comparar los sistemas de
estadificacion King y Milano-Torino
(MITOS).

Describir la heterogeneidad
fenotipica y AFS de la ELA.

Comparar los  sistemas de
estadificacion King y MiToS.

Proponer estrategias de intervencion
terapéutica  mediante  abordaje
multidisciplinar.

Desarrollar y validar un sistema de
clasificacion de discapacidad en
pacientes con ELA.

Describir investigacién sobre Ia
practica de la fisioterapia y lo
relacionado con las deficiencias
cognitivas, respiratorias, las caidas, el
dolor y el gjercicio.

Adaptar a la poblacién espafiola, la
pantalla de ELA cognitiva y
conductual de Edimburgo (ECAS).

Dilucidar la relacién entre el estadio
de la ELA, medida con el sistema de
King, y el cambio cognitivo vy
conductual, con la pantalla ALS
Edimburgo (ECAS).

(1a)

(1b)

(1b)

(1a)

(1b)

(1b)

(2¢)

(2b)

(2b)

(3a)

(1b)

(1b)
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Balendra Disefiar un procedimiento operativo
2019 y E Coh estandar (SOP) para el sistema de A (1b)
otros@" estadificacion clinica de ELA de King.
Fournier Desarrollar y validar la escala general
2020 y E Coh, PE de discapacidad de la ELA (ROADS) A (1b)
otros®32) construida por Rasch.
Al Investigar la relacién entre el estadio
2021 Khleifat EC C|II.’1ICO de ELA .d.e King y el estadio A (1b)
y asignado intuitivamente por los
otros(22 profesionales de la salud.
Comparar la capacidad de los
Luna sistemas de estadificacién de King y
2021 otros(z)g) E Coh MITOS para predecir la progresién de A (1b)
la enfermedad y la supervivencia en la
ELA.
Vidovic Estudiar los modelos de prediccion
2022 otros(“”y RS de supervivencia para que sirvan A (1a)
como guia practica clinica.
Demostrar la utilidad de hallazgos
Zakharo clinicos e instrumentales para
2022 vay MEC evaluar la gravedad de Ia A (1a)
otros®3) participacion de la MNS y MNI y
predecir el curso de la ELA.
Evaluar los efectos de la edaravone
en la desaceleracidn de la pérdida de
la funcién fisica en la ELA, segun las
2022 Brooks y ECA puntuaciones ALSFRS-R;. y !uego A (1b)
otros(1”) comparar esto con las calificaciones
de la CV relacionada con la salud de
los pacientes, utilizando el
cuestionario ALS (ALSAQ-40).
Zhan Encontrar la relacion de la AFS de los
2022 otros%‘%; EC pacientes con ELA con indicadores A (1b)
clinico-relevantes en la etapa inicial.
Hartmaier Identificar nuevas medidas
2022 RS establecidas y prometedoras para su A (1a)
y otros(1%

uso potencial en ensayos clinicos.

Leyenda: Revision sistematica: RS; Metanalisis: Met; Metanadlisis de ensayos clinicos: MEC;
Ensayo clinico aleatorizado: ECA; Ensayo clinico: EC; Estudio de cohortes: E Coh; Estudio de
Cohortes prueba especifica: E Coh, PE; Serie de casos: SC; Opiniéon de experto: OE; Estudio

comparativo: E comp.
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