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Traduccion y validacion de la escala Egen Klassifikation
para la poblacién espaiola: evaluacion funcional para
personas no ambulantes afectas de distrofia muscular
de Duchenne y atrofia muscular espinal

Joaquin Fagoaga, Montserrat Girabent-Farrés, Caritat Bagur-Calafat, Anna Febrer, Birgit F. Steffensen

Introduccidn. La escala Egen Klassifikation (EK) es un cuestionario que valora la capacidad funcional de personas con dis-
trofia muscular de Duchenne y atrofia muscular espinal no ambulantes y que estan ensilla de ruedas.

Objetivo. Traducir y validar la EK para la poblacién espafiola, como instrumento de medicidn de la capacidad funcional en

dichos pacientes.

Pacientes y métodos. Se realiza, en primer lugar, una traduccién-retrotraduccién de la EK en la poblacién espafiola y,
posteriormente, se practica el estudio de fiabilidad de la versién traducida al espafiol de dicha escala. Se llevan a cabo tres
mediciones a 30 pacientes con edades comprendidas entre 4 y 67 afios. Dos de estas mediciones se realizan por el mismo
observador, y la tercera, por un segundo observador, para evaluar la concordancia intra e interobservador.

Resultados. Los valores obtenidos referidos a la puntuacién total de los items de la escala, suma EK, reflejan un indice de
fiabilidad del 0,995. También muestran una fiabilidad superior a 0,86 en cada uno de los items, tanto en las observacio-

nes intra como interobservador.

Conclusiones. La versién espafiola de la EK es un instrumento valido y fiable para la poblacién espafiola, como herramien-
ta de medicién de la capacidad funcional en pacientes con distrofia muscular de Duchenne y atrofia muscular espinal no

ambulantes y que estan en silla de ruedas.

Palabras clave. Atrofia muscular espinal. Capacidad funcional. Distrofia muscular de Duchenne. Escala EK. Traduccién. Vali-

dacion.

Introduccion

La atrofia muscular espinal (AME) es una enferme-
dad neuromuscular, una patologia neurodegenera-
tiva y hereditaria autosémica recesiva. La AME se
caracteriza por una afectacidn de las células del asta
anterior de la médula espinal que causa debilidad y
atrofia en la musculatura esquelética. Se describen
cuatro tipos de AME: tipo I o Werding-Hoffman,
tipo II o forma intermedia, tipo III o enfermedad
de Kugerlberg-Welander, y tipo IV o enfermedad de
Kennedy o atrofia muscular bulboespinal.

La incidencia media en la tltima década es de 1 ca-
so por 10.000 [1]. La frecuencia de portadores en la
poblacién general es de 1 entre 40-50, y se estima
que existen mas de 1.000 familias afectadas con esta
enfermedad en la poblacion espaiola. De acuerdo
con las cifras expuestas anteriormente, se calcula
que en Espaiia nacen 60-80 casos nuevos por afio, de
los cuales la mitad tendrd la forma grave tipo I y falle-
cerd antes de los 2 afios de vida, y existen, aproxima-
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damente, de 800.000 a 1.000.000 de portadores de la
enfermedad [2].

Por otro lado, la distrofia muscular de Duchenne
(DMD) es la enfermedad neuromuscular heredita-
ria mas comun, caracterizada por una rdpida pro-
gresion de la degeneracion muscular, que lleva even-
tualmente a la pardlisis y a la muerte prematura. Su
incidencia es de 1 cada 3.500-6.000 varones nacidos
vivos.

El propésito principal a lo largo de la historia, en
el manejo de las enfermedades incapacitantes como
éstas, ha sido elaborar protocolos de tratamiento
que permitan a las personas que las padecen man-
tener un nivel 6ptimo de independencia funcional
[3]. Estos protocolos tienen en cuenta la evolucién
propia de la enfermedad, asi como la prevencién de
las alteraciones secundarias que puedan afectar a la
funcionalidad. Se entiende como capacidad funcio-
nal el potencial que tiene un individuo para interac-
tuar con su medio ambiente, de manera que le per-
mita realizar de forma competente las tareas de la
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Tabla 1. Egen Klassifikation (suma EK: 30).

item 1. Capacidad para utilizar la silla de ruedas. {C6mo te mueves por interiores y al aire libre?

Capaz de utilizar una silla de ruedas manual sobre terreno llano, 10 m < 1 minuto (0 puntos)
Capaz de utilizar una silla de ruedas manual sobre terreno llano, 10 m > 1 minuto (7 punto)
Incapaz de utilizar silla de ruedas manual, utiliza silla de ruedas eléctrica (2 puntos)

Utilizacion de silla de ruedas eléctrica, pero a veces tiene dificultades para dirigirla (3 puntos)

item

2. Capacidad de transferencia desde la silla de ruedas. éCémo pasas desde tu silla de ruedas a una cama?
Capaz de realizar la trasferencia desde la silla de ruedas sin ayuda (0 puntos)

Capaz de realizar la transferencia de forma independiente desde la silla de ruedas
(Gnicamente) con el uso de alguna ayuda técnica (sin ayuda de otra persona) (7 punto)

Necesidad de ayuda o asistencia en |a transferencia con o sin ayudas técnicas adicionales
(polipasto, plano deslizante) (2 puntos)

Debe ser levantado sujetandole la cabeza cuando es transferido desde la silla de ruedas (3 puntos)

item

3. Capacidad de mantenerse de pie. ¢En ocasiones eres capaz de mantenerte de pie?, icomo lo haces?

Capaz de mantenerse de pie con las rodillas sujetas (fijacion de rodillas) igual que sucede
cuando se utilizan ortesis (bitutores largos) (0 puntos)

Capaz de mantenerse de pie con las rodillas y las caderas fijas, igual que sucede cuando
se utilizan bipedestadores (7 punto)

Capaz de estar de pie con sujecion en todo el cuerpo (2 puntos)

Incapaz de mantenerse de pie de ninguna manera (3 puntos)

item 4. Capacidad para mantenerse en equilibrio en la silla de ruedas.
¢Puedes inclinarte hacia adelante y hacia los lados y volver a la posicion vertical?

Capaz de enderezarse a la posicion vertical, después de una flexién completa de tronco,
empujandose con las manos (0 puntos)

Capaz de mover la parte superior del cuerpo > 30° en todas las direcciones a partir
e la posicién vertical, pero no puede enderezarse como en el caso anterior (7 punto)

Capaz de mover la parte superior del cuerpo < 30° hacia ambos lados (2 puntos)

Incapaz de cambiar la posicion de la parte superior del cuerpo,
no mantiene la sedestacion sin soporte total del tronco y cabeza (3 puntos)

ftem 5. Capacidad para mover los brazos.
¢Puedes mover los dedos, manos y brazos en contra de la gravedad?

Capaz de levantar los brazos por encima de la cabeza, con o sin movimientos compensatorios (0 puntos)

No puede levantar los brazos por encima de la cabeza, pero es capaz de elevar los antebrazos
en contra de la gravedad, por ejemplo, llevar la mano a la boca con o sin apoyo del codo (7 punto)

No puede levantar el antebrazo en contra de la gravedad, pero es capaz de utilizar
las manos en contra de la gravedad cuando el antebrazo esta apoyado (2 puntos)

No puede mover las manos en contra de la gravedad, pero es capaz de utilizar los dedos (3 puntos)
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vida diaria. En las personas con enfermedad neuro-
muscular, a medida que aumenta la debilidad mus-
cular o que progresa la enfermedad en general, la
realizacion de estas tareas de la vida diaria se vuelve
mads limitada. De ahi la gran importancia de reali-
zar una evaluacién global de las capacidades fun-
cionales y de tener herramientas que midan de for-
ma precisa estos cambios [4].

Para obtener unos resultados 6ptimos y poder
tomar unas decisiones clinicas, hay que conseguir,
en primer lugar, un lenguaje comun y herramientas
de valoracion consensuadas entre los diferentes es-
pecialistas que trabajen en los mismos objetivos [5].
Asi pues, en los ultimos tiempos se han creado y uti-
lizado escalas para valorar el estado de la enferme-
dad, y casi todas ellas evaltian bésicamente la activi-
dad muscular de forma analitica en las extremidades
superiores o inferiores [6,7]. Estas escalas se crea-
ron, sobre todo, para personas que padecian DMD,
ya que fue la enfermedad neuromuscular sobre la
que se investigaba mas intensamente y se hicieron
mds estudios y ensayos terapéuticos. Este grado de
especificidad se consigui6 con la creacién y valida-
cién definitiva en el ano 2003 de la MFM (Mesure de
la Function Motrice) para las enfermedades neuro-
musculares [8]. La NSAA (North Star Ambulatory
Assessment) valora las etapas importantes en la evo-
lucién de la enfermedad y la forma de la marcha.
Otra escala de valoracién ampliamente utilizada
para nifios con AME es la de Hammersmith (HFMS)
[9], que fue creada con el fin de proporcionar una
informacién objetiva sobre su capacidad de movi-
miento y sobre la progresion de la enfermedad.

La falta de objetividad se debe, entre otras cosas,
a la propia naturaleza de las enfermedades neuro-
musculares, a la historia natural de la evolucién de
la misma enfermedad, que se produce de una forma
casi siempre degenerativa, con un empeoramiento
muscular general, pero lo que realmente queda
afectado, disminuido y limitado es la funcionalidad
general del individuo [10,11].

La Egen Klassifikation (EK) es un cuestionario que
sirve para valorar la capacidad funcional de perso-
nas con DMD y AME que estan en silla de ruedas.
Consta de 10 items (Tabla I) que definen diferentes
actividades que implican habilidades motoras y de-
finen el estado funcional de la persona que se valo-
ra. En los afos 1997 a 2002, la EK se validé con res-
pecto a su contenido y validez discriminatorios [4]
y su fiabilidad [12] .

El objetivo de este trabajo fue traducir y validar
la EK para la poblacién espaiiola, como instrumen-
to de medicién de la capacidad funcional en pa-
cientes con DMD o AME infantil que estdn en silla
de ruedas.

Pacientes y métodos
La metodologia de este trabajo sigue los parame-

tros psicométricos de validacién y fiabilidad de es-
calas de medicién. En primer lugar, se pidié autori-
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zacion a la Dra. B.F. Steffensen, autora principal de
la EK, que dio su consentimiento e incluso se ofre-
cié para colaborar en el proyecto.

La traduccion de la versidn original inglesa del
cuestionario y del manual de usuario de la EK al
castellano fue realizada por dos traductores bilin-
giies, quienes elaboraron dos traducciones de ma-
nera independiente. La traduccion al castellano de
la escala fue discutida por cinco expertos en el ma-
nejo y tratamiento de enfermedades neuromuscu-
lares, procedentes de diferentes ciudades de la geo-
grafia espafiola, y contd con la aportacién de espe-
cialistas con amplia experiencia en estas patologias.
Se realizé por videoconferencia, y al final se con-
sensud y redacté una primera versién del cuestio-
nario en castellano. De esta primera versién del
cuestionario se elaboraron dos traducciones al in-
glés, retrotraducciones, por otras dos personas bi-
lingiies que no tenfan conocimiento previo de la
version original. Se obtuvieron dos traducciones y,
posteriormente, se consensué una versién definiti-
va que se presento a la autora de la escala para que
diera su conformidad y ratificara su equivalencia con
la original.

Una vez obtenida la version en castellano, se rea-
liz6 la medicion de su fiabilidad, con la aplicacién
en pacientes que cumplieran con los criterios de
evaluacion de la escala. La poblacién de estudio
fueron individuos diagnosticados de DMD vy de
AME tipo Il y tipo I1I, utilizando criterios tanto cli-
nicos como genéticos, y que en la actualidad estan
en fase de silla de ruedas. No se excluyeron los pa-
cientes que hubieran sufrido intervenciones qui-
rurgicas de diferente indole. Para la seleccién de la
muestra, en primer lugar, se hizo una bisqueda en
la base de datos informatizada del Hospital Sant
Joan de Déu de Barcelona de todos los nifios con
DMD y con AME tipo II y tipo III. Se detectaron
312 pacientes (139 con DMD y 173 con AME). Se
revisaron las historias clinicas para comprobar
quiénes de éstos cumplian el perfil poblacional. En
esta primera seleccion se obtuvo un total de 84 pa-
cientes (48 AME y 36 DMD), a los que se les propu-
so participar en el estudio. Por otro lado, se pidi6 la
participacién a personas adultas, mayores de 20
afios y que pertenecen a la Asociacién Catalana de
Enfermedades Neuromusculares (ASEM-Catalufia),
asi como a miembros de la Asociacién Fundame
(Fundacion Atrofia Muscular Espinal).

El muestreo fue por voluntarios hasta obtener el
tamafio de la muestra necesario para realizar la va-
lidacién, que se estim6 en 30 individuos, se fijé un
nivel de significaciéon del 5%, un error maximo del
5% y una potencia estadistica del 80%, y se tuvo en
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Tabla I. Egen Klassifikation (suma EK: 30) (cont.).

ftem 6. Capacidad de utilizar las manos y los brazos para comer. ¢Puedes describir cémo comes?
Capaz de comer y beber sin el apoyo del codo (0 puntos)

Come o bebe con el codo apoyado (7 punto)

Come y bebe con el codo apoyado, con el refuerzo de la mano opuesta con mas o menos ayudas (2 puntos)

Tiene que ser alimentado (3 puntos)

ftem 7. Capacidad para girarse en la cama. ;Cémo te giras en la cama durante la noche?
Capaz de girarse él solo con ropa de cama (0 puntos)

Puede girarse en algunas direcciones en la cama (7 punto)

No se puede girar por si mismo en la cama. Tiene que ser girado de 0 a 3 veces durante la noche (2 puntos)

No se puede girar por si mismo en la cama. Tiene que ser girado > 4 veces durante la noche (3 puntos)

ftem 8. Capacidad para toser. ;Cmo toses cuando tienes necesidad?
Capaz de toser de manera efectiva (0 puntos)
Tiene dificultad para toser, pero es capaz de carraspear (7 punto)
Siempre necesita ayuda para toser (2 puntos)

Es incapaz de toser, necesita aspiracion o técnicas de hiperventilacién o respiracién con
presién positiva intermitente con el fin de mantener las vias respiratorias limpias (3 puntos)

ftem 9. Capacidad para hablar. ¢Puedes hablar de manera que lo que dices
puede ser entendido si te colocas en la parte de atras de una gran habitacion?

Voz potente. Capaz de cantar y hablar en voz alta (0 puntos)
Habla con normalidad, pero no puede elevar el tono de su voz (7 punto)
Habla con voz baja y necesita respirar después de tres a cinco palabras (2 puntos)

Discurso dificil de comprender, salvo a los parientes cercanos (3 puntos)

ftem 10. Bienestar fisico. Esto tiene que ver sélo con la insuficiencia respiratoria.
Usar las categorias como preguntas

Ninguna queja, se siente bien (0 puntos)
Se cansa facilmente. Tiene dificultad para descansar en unasilla o en la cama (7 punto)
Tiene pérdida de peso y pérdida de apetito asociadas a suefio deficiente (2 puntos)

Experimenta sintomas adicionales: palpitaciones, sudoracién y dolor de estémago (3 puntos)

cuenta la incidencia de las patologias evaluadas, des-
critas en la introduccion.

Para evaluar la fiabilidad interobservadores del
cuestionario en la poblacion de estudio, dos obser-
vadores valoraron a los mismos pacientes. Ambos
realizaron un entrenamiento con el fin de pasar la
escala siguiendo y aplicando los mismos criterios.
La primera valoracidn se grab6 en video para poder
realizar las valoraciones posteriores. Una caracte-
ristica de esta escala es que, en algtn caso, se han
realizado las entrevistas utilizando medios de co-
municacién a través de Internet, con el programa
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Tabla Il. Frecuencia de respuesta para cada uno de los ftems.

0 puntos 1punto 2 puntos 3 puntos

ftem 1 3,3% 0% 58,9% 37,8%
ftem 2 3,3% 0% 55,6% 1,1%
ftem 3 13,3% 20% 6,6% 60,0%
ftem 4 35,5% 1,1% 13,4% 40,0%
ftem 5 23,3% 28,8% 15,6% 32,3%
ftem 6 20,0% 34,4% 15,6% 30,0%
ftem7 10,0% 7,8% 52,2% 30,0%
ftem 8 40,0% 23,3% 23,4% 13,3%
ftem9 83,4% 10,0% 3,3% 3,3%

ftem 10 73,3% 10,0% 10,0% 6,7%

Tabla lIl. indice de correlacién interclase e intraclase y suma total de la £gen Klassifikation (EK).

Interclase Intraclase
ICC 1C 95% ICC 1C95%
ftem 1 0,961 0,921-0,981 0,961 0,921-0,981
ftem 2 0,962 0,923-0,982 0,962 0,923-0,982
ftem 3 0,988 0,974-0,994 0,975 0,950-0,988
ftem 4 0,964 0,926-0,983 0,954 0,906-0,978
ftem 5 0,930 0,859-0,966 0,918 0,836-0,960
ftem 6 0,987 0,973-0,994 0,961 0,921-0,981
ftem 7 0,956 0,910-0,979 0,938 0,875-0,970
ftem 8 1,000 1,000-1,000 1,000 1,000-1,000
ftem 9 0,864 0,737-0,933 0,828 0,672-0,914
ftem 10 1,000 1,000-1,000 1,000 1,000-1,000
Suma EK 0,995 0,989-0,998 0,992 0,984-0,996

IC 95%: intervalo de confianza al 95% del ICC; ICC: coeficiente de correlacién interclase e intraclase.
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Skype. En dicha entrevista, el paciente y su cuida-
dor respondian a las preguntas de la misma manera
que en directo. También en este caso se grabaron
las respuestas.

A fin de respetar la confidencialidad de las gra-
baciones, se depositaron en el Servicio de Fotogra-
fia Clinica y Medios Audiovisuales del Hospital
Sant Joan de Déu de Barcelona. El tratamiento de
todos los datos personales fue de acuerdo con el
Real Decreto 15/1999, de 13 diciembre.

Para evaluar la fiabilidad intraobservador, un
evaluador realiz6 una segunda valoracién, con un
intervalo de tiempo superior a los 15 dias. Se dejo
este espacio de tiempo entre las dos valoraciones
para que el observador no recordara los datos de la
primera valoracion.

Andlisis estadistico

El tratamiento de los datos recogidos a partir del
cuestionario se llevé a cabo de la siguiente forma:
se describieron cada uno de los items para cada ob-
servacion y para cada observador, asi como la fre-
cuencia de respuesta (Tabla II). Y, para la puntua-
cidn total de la escala (suma EK), se calculé la me-
dia y la desviacidn tipica. La consistencia interna
de la escala se evalué mediante el coeficiente o de
Cronbach. Para evaluar la fiabilidad tanto intra
como interobservador se calcul6 el coeficiente de
correlacion intraclase e interclase (ICC) y su inter-
valo de confianza al 95% (IC 95%). Se representaron
éstos con los gréficos de Bland-Altman. Se tomaron
como referencia de los criterios de fiabilidad los
descritos por Fleiss en 2004 [13], en los que se esta-
blece que:

— SiICC > 0,8, la fiabilidad se considera excelente.
— Si0,6 < ICC £ 0,8, la fiabilidad se considera buena.
— Si 0,4 < ICC < 0,6, la fiabilidad se considera mo-

derada.
— SiICC £ 04, la fiabilidad se considera débil o pobre.

El andlisis se realiz6 con el programa estadistico
SPSSv. 18.0.

La presente investigaciéon fue aprobada por el
Comité de Investigacion del Hospital Sant Joan de
Déu de Barcelona. Todos los participantes del estu-
dio leyeron y firmaron el consentimiento informa-
do v, en el caso de los menores de 18 afos de edad,
fueron sus padres quienes dieron la conformidad
para la participacién en el estudio.

Resultados

Los 30 participantes incluidos en el estudio proce-
dian de 25 ciudades distintas pertenecientes a 8 co-
munidades auténomas del territorio espafiol. De los
sujetos que conformaron la muestra, 21 eran hom-
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Figura 1. Gréfico de Bland y Altman de la puntuacidn total de la EK intra-
observador.

Figura 2. Grafico de Bland y Altman de la puntuacién total de la EK inter-
observador.
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bres y 9 mujeres, con una media de edad de 21 + 15
anos, comprendidas entre 4 y 67 afos.

En la poblacion estudiada se encuentra que un
58,8% utiliza sillas de ruedas eléctricas y que no tie-
ne ningdn tipo de problemas en su conduccidn, y
que solo un 3,3% utiliza una silla de ruedas autopro-
pulsable.

El 55,5% necesita la ayuda de otra persona para
realizar una transferencia de la silla a la cama y vi-
ceversa, el 41% necesita ayudas técnicas para llevar
a cabo dicha accién y sélo el 3,3% de los sujetos es-
tudiados puede realizarla de forma auténoma.

Cabe destacar que, de estos pacientes, el 63,3%,
presenta problemas en el mantenimiento del equili-
brio de tronco y cabeza en la silla de ruedas y necesi-
ta adaptaciones para mantenerse sentado. El 68,1%
puede llevarse la mano a la boca, ya sea con apoyo de
los codos en el reposabrazos o sin necesidad de apo-
yo. E1 20% es capaz de comer de forma auténoma.

Asimismo, sélo un 9,2% de los encuestados es
capaz de girarse o cambiar de posicion en la cama
durante la noche, y el resto (90,8%) depende de su
cuidador, quien tiene que cambiarlos de posicion
entre una y mas de cuatro veces cada noche.

El 40% de los encuestados es capaz de toser de
forma efectiva eliminando secreciones, el 23,3% pue-
de eliminarlas sélo cuando éstas se hallan en vias
aéreas superiores y el 36,6% es incapaz de toser y pre-
cisa ayudas técnicas especificas o de otra persona.
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La préctica totalidad de los participantes en el
estudio (93,3%) es capaz de comunicarse con las
personas con un volumen de voz normal, y sélo un
poco mas del 5% son los que tienen dificultades
para comunicarse y elevar el volumen de la voz.

Un dato que se debe resaltar en el estudio es que
una amplia mayoria de la poblacién (83,3%), a pesar
de su limitacién, manifiesta una percepcién de un
buen estado de salud al ser interrogada sobre este
aspecto.

A continuacién se pasa a presentar los resulta-
dos del andlisis de validacion y fiabilidad de la ver-
sién espafiola de la EK realizado con la poblacién
anteriormente descrita. Se observa que el ICC de
cada uno de los items de la escala estd por encima
de 0,9, y se observa una amplitud del IC 95% muy
pequeiia, lo que indica una buena precisién y un
valor excelente en la fiabilidad de la escala traduci-
da, excepto el del item relacionado con la capacidad
de hablar, que tiene un valor de 0,864. Se distingue
la méaxima fiabilidad en los items 8 y 10 referidos a la
capacidad de toser para eliminar las secreciones y
al bienestar fisico (Tabla III).

También en el ICC se obtiene un valor excelente
en los resultados obtenidos en la muestra de este es-
tudio, ya que estdn por encima de 0,9, cumpliendo,
de esta forma, los criterios aplicados para conside-
rar la fiabilidad. Se observa una amplitud del IC 95%
muy pequena, lo que indica una buena precisién. En
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este caso, también el item relacionado con la capaci-
dad de hablar tiene un valor més bajo, 0,828, pero
no altera el grado de fiabilidad de la escala.

La suma EK se ha incluido en este estudio por-
que se considera, en la construccion de la escala en
su versién original, como un valor relevante a la
hora de valorar la capacidad funcional de la perso-
na afecta de DMD y AME. Se observaron fiabilida-
des intraobservador e interobservador de la suma
EK elevadas, del orden de 0,99 (IC 95% = 0,98-1).
Estos resultados se pueden observar en las figuras 1
y 2. Asimismo, se observa una elevada consistencia
interna, con una a de Cronbach de 0,99.

Discusion

Los resultados de este estudio muestran una alta fia-
bilidad para la aplicacion de la escala EK. Al compa-
rar los resultados obtenidos en la validacién de la
versién original de la escala [12] con los resultados
obtenidos en el estudio de fiabilidad de la escala en
la versién espaiola, se comprueba que se mantienen
los valores de excelente fiabilidad tanto intra como
interobservador. Destacan los resultados del valor
de la suma EK, que obtiene un ICC de 0,995. Esto es
importante, porque globaliza el resultado final y
aporta el fin dltimo de la escala, que es valorar el
grado de discapacidad de la persona evaluada. En la
version original se demuestra que el valor suma EK
tiene un valor predictivo en la evolucién de la enfer-
medad, habilidades y capacidad funcional [4].

Respecto a la fiabilidad de cada pregunta, los re-
sultados intra e interobservador son los més altos
en los items que evaltan la capacidad de toser y el
bienestar fisico, preguntas que son claras en la in-
terpretacion por los pacientes y por los evaluadores
en el momento de dar una puntuacién. En cuanto a
los valores mas bajos, pero atn fiables, se encuentra
el item de la capacidad para hablar, que coincide
con valores bajos en la validacién de la escala en in-
glés [4]. Puede deberse a un problema de redaccién
e interpretacion de la escala en su idioma original o
a la subjetividad de la respuesta, mdas que a un posi-
ble asunto de traduccion al espaiiol.

Hay que tener en cuenta que la EK se disefi6 para
ayudar en la clinica y en la toma de decisiones y po-
der utilizarse en un equipo multidisciplinario. Ori-
ginalmente se validd para que pudiera aplicarse por
cualquier profesional sanitario con o sin experien-
cia en el trato de pacientes con DMD y AME. En
este estudio dnicamente se llevé a cabo con dos fi-
sioterapeutas con experiencia en el tema. En un
préximo estudio se podrian observar los resultados

obtenidos al ser aplicada por diferentes profesiona-
les de la salud en la poblacién espafola con o sin
experiencia en el tema [12].

En cuanto a los resultados de la escala en sus di-
ferentes items, llama especialmente la atencién la
autoapreciacion del estado de salud: una gran ma-
yoria responde que no tiene ningiin problema de
salud y que se encuentra bien. A veces esta auto-
apreciacién difiere de la apreciacién que tienen los
profesionales de la salud o incluso los mismos fami-
liares, por eso hay preguntas que son muy persona-
les que s6lo se pueden obtener con la colaboracion
de la persona en situacion de discapacidad. Aqui, el
ICC intra e interobservador coincide en todos los
casos, ya que estin muy bien definidas tanto las
preguntas como las respuestas. La ventaja que tiene
el cuestionario es que puede medir lo que habitual-
mente pueden hacer y no necesariamente lo que
hagan en el momento de la evaluacién [4], y tam-
bién datos que pueden ser confirmados por su cui-
dador, como en el caso del item que define la capa-
cidad para girarse en la cama. En este estudio se
observa que los cuidadores tienen problemas en la
calidad de vida debido a los continuos cuidados que
requieren las personas afectas. Esta afirmacién co-
incide con estudios realizados en otras patologias,
como es el caso de la paralisis cerebral y el SPAR-
CLE (Study of Participation of Children with Cere-
bral Palsy Living in Europe) [14].

El uso de la grabacién fue necesario para la reco-
leccién de los datos de la escala, debido a los proble-
mas de movilidad de los pacientes, que pueden lle-
var al abandono final del estudio. La validacién de la
escala original también se realiz6 con grabacion de
las respuestas por el mismo motivo [12]. Esta tam-
bién fue util para la estandarizacién de la califica-
cion de la escala por los dos evaluadores. Una varia-
bilidad que se realizé en el estudio fue en la ad-
ministracién a través de medios de comunicacion,
como puede ser Internet; en dos casos se ha utiliza-
do esta herramienta, con una conexion a través del
programa Skype, con una videoconferencia entre el
evaluador y la persona evaluada. Esta videoconfe-
rencia se grabo con el programa Camtasia Studio 6.

En conclusion, la version espanola de la EK consti-
tuye un instrumento vdlido y fiable para la pobla-
cién espafiola como medicién de la capacidad fun-
cional en pacientes con DMD y AME que estin en
silla de ruedas.

La versidn espaiiola de la EK muestra una fiabili-
dad elevada mayor de 0,86 en cada uno de los items,
de forma individual, asi como en la puntuacién to-
tal de la escala o suma EK.
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Translation and validation of the Egen Klassifikation scale for the Spanish population: functional assessment
for non-ambulatory individuals with Duchenne’s muscular dystrophy and spinal muscular atrophy

Introduction. The Egen Klassifikation (EK) scale is a questionnaire that assesses the functional capacity of people with
Duchenne muscular dystrophy and spinal muscular atrophy who can’t walk and use a wheelchair.

Aim. To translate and validate the scale for the Spanish population as a tool for measuring functional capacity in these
patients.

Patients and methods. We performed first a translation-back translation of EK in the Spanish population and subsequently
practiced reliability study of Spanish translated version of the scale. It held three measurements in 30 patients aged 4 to
67 years. Two of these measurements were performed by the same observer, and the third by a second observer to assess
intra- and inter-observer agreement.

Results. The values refer to the total score of the scale items, EK sum, and reflect a reliability index of 0.995. They also
show a higher reliability to 0.86 in each of the items in both intra- and inter-observations observer.

Conclusions. The Spanish version of the EK is a valid and reliable instrument for the Spanish population as a tool for
measuring functional capacity in patients with Duchenne muscular dystrophy and spinal muscular atrophy are not
ambulatory and use a wheelchair.

Key words. Duchenne’s muscular dystrophy. EK scale. Functional capacity. Spinal muscular atrophy. Translation. Validation.
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