. Q
o, \ European
P . o )Y Reference Neurological Diseases
el e )
‘3 Reference 535" Network N
‘vordinator
for rare or low prevalence Universitétsklinikum

0 ° 0' Networks

EVALUACION NEUROLINGUISTICA Y
COGNITIVA PARA LA
SUBTIPIFICACION DE LA AFASIA
PRIMARIA PROGRESIVA: PRACTICA

EUROPEAN REFERENCE NETWORKS
FOR RARE, LOW PREVALENCE AND COMPLEX DISEASES

Share. Care. Cure.

.900
00” Coo
:o

Publicado por ERN-RND: 30 de junio de 2020




« European
v Reference
! Network

N
3\ European

v Reference
(]

3
rmecrionsr 049" Networks

Disclaimer:

“The European Commission support for the production of this publication does not constitute endorsement of the contents
which reflects the views only of the authors, and the Commission cannot be held responsible for any use which may be made
of the information contained therein.”

More information on the European Union is available on the Internet (http://europa.eu).

Luxembourg: Publications Office of the European Union, 2019

© European Union, 2019

Reproduction is authorised provided the source is acknowledged.



233, European
v Reference
Network

N
3\ European

v Reference
(]

[ )
049" Networks

comlex diseases

RED EUROPEA DE REFERENCIA PARA ENFERMEDADES NEUROLOGICAS

RARAS (ERN-RND)

La ERN-RND es una red de referencia europea establecida y aprobada por la Unién Europea. La ERN-RND
es una infraestructura de atencion médica que se enfoca hacia las enfermedades neuroldgicas raras. Los
tres pilares principales de la ERN-RND son (i) red de expertos y centros expertos, (ii) generacion,
agrupacion y difusidon de conocimiento sobre enfermedades neuroldgicas raras, y (iii) implementacion de
e-salud para permitir que viaje el conocimiento en lugar de los pacientes y sus familias.

La ERN-RND une a 32 de los principales centros de expertos de Europa en 13 Estados miembros e incluye
organizaciones de pacientes muy activas. Los centros estdn ubicados en Bélgica, Bulgaria, Republica
Checa, Francia, Alemania, Hungria, Italia, Lituania, Paises Bajos, Polonia, Eslovenia, Espafia y el Reino
Unido.

Los siguientes grupos de enfermedades estan cubiertos por la ERN-RND:
e Ataxias y paraplejias espasticas hereditarias
e Parkinsonismo atipico y enfermedad de Parkinson genética
e Distonia, trastornos paroxisticos y neurodegeneracién con acumulo cerebral de hierro
e Demencia frontotemporal
e Enfermedad de Huntington y otras Coreas
e Leucodistrofias

Puede encontrar informacién especifica sobre la red, los centros expertos y las enfermedades cubiertas
en el sitio web de la red: www.ern-rnd.eu.

Recomendacion de uso clinico:

La Red Europea de Referencia para Enfermedades Neuroldgicas Raras elaboré un documento de
prdctica actual para la PPA con el fin de ayudar a orientar el diagndstico de los subtipos de PPA en
pacientes con FTD.

EXENCION DE RESPONSABILIDAD

Las pautas clinicas, buenas practicas, revisiones sistematicas y demas indicaciones orientativas publicadas, avaladas o
confirmadas por la ERN-RND son evaluaciones de la informacidn cientifica y clinica actual que se ofrece como material
educativo.

La informacidn 1) no debe considerarse como inclusiva de todos los tratamientos y terapias apropiados ni como afirmacion de
un determinado estandar de cuidados; 2) no se actualiza constantemente y es posible que tampoco refleje el estado actual de
conocimientos (desde el momento de la redaccion de esta informacion y su publicacion y lectura puede haber surgido nueva
informacion); 3) se refiere solo a las cuestiones expresamente indicadas; 4) no prescriben ninguna medida sanitaria especifica;
5) no sustituyen el criterio independiente y profesional del médico, ya que dichas informaciones no tienen en cuenta las
diferencias individuales entre los pacientes. En todos los casos, el médico debe adaptar el modo de proceder elegido a cada
paciente en su contexto individual. El uso de las informaciones es voluntario. La ERN-RND proporciona la informacidn partiendo
de la situacién actual y no ofrece ninguna garantia expresa ni tacita respecto de ellas. La ERN-RND rechaza expresamente
cualquier responsabilidad en relacion con la comerciabilidad o adecuacidn para un uso o propdsito especificos. La ERN-RND no
se responsabiliza de ningun dafio personal ni material resultante del empleo de esta informacidn o en relacion con ella ni de
ningun error u omision.

METODOS

El documento de practica actual para la subtipificacion de PPA fue realizado por el grupo de Enfermedades
para FTD de ERN-RND.
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Grupo de enfermedades para FTD:

Coordinadores de grupo de enfermedades:
Rik Vandenberghe!, Markus Otto'?, Isabelle Leber?

Miembros del grupo de enfermedades:

Profesionales de la salud:

Alberto Albanese* Adrian Danek®, Maria Teresa Dotti®; Barbara Garavaglia’; Zoltan Grosz®; Norbert
Kovacs®; Milica Kramberger'® Bernhard Landwehrmeier!?; Johannes Levin> '%; Markus Otto'!; Janne
Papma?3; Jonathan Rohrer?; Robert Rusina'#; Harro Seelaar!?; Matthis Synofzik!>; Marc Teichmann?;
Pietro Tiraboschi’; John van Swieten?3

Representantes de los pacientes:

Mary Kearney

1 University Hospitals Leuven, Belgium; 2 Assistance Publique-Hopitaux de Paris, Hopital Pitié-Salepétriére, France: Reference centre for rare
dementias; 3 University College London Hospitals NHS Foundation Trust, United Kingdom; 4 IRCCS Clinical Institute Humanitas — Rozzano,
Italy; > Klinikum der Universitat Miinchen, Germany;  AOU Siena, Italy; 7 Foundation IRCCS neurological institute Carlo Besta — Milan, Italy; 8
Semmelweis University, Hungary; ° University of Pécs, Hungary; 1% University Medical Centre Ljubljana, Slovenia; 11 Universitatsklinikum Ulm,
Germany; 12 Deutsches Zentrum fir Neurodegenerative Erkrankungen (DZNE), Germany; 13 Erasmus MC: University Medical Center
Rotterdam, Netherlands; 14 3rd Faculty of Medicine, Charles University, Prague; 1> Universitatsklinikum Tubingen, Germany

Proceso de desarrollo:

e Listado de pruebas aplicadas en los centros ERN-RND FTD - noviembre 2017 - abril 2020

e Consentimiento sobre el diagrama de flujo de diagndstico durante la reunién anual 2018 de ERN-
RND - 07/06/2018

e Debate/Revision en el grupo de enfermedades ERN-RND - junio - septiembre 2018

e Consentimiento sobre el documento por parte de todo el grupo de enfermedades - junio de 2020
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DOCUMENTO DE PRACTICA ACTUAL PARA LA EVALUACION
NEUROLINGUISTICA Y COGNITIVA PARA LA SUBTIPIFICACION DE

PPA EN FTD

Este documento enumera una serie de pruebas utilizadas en los centros ERN-RND para la subtipificacion
de la afasia primaria progresiva en diferentes lenguas de la UE: neerlandés, inglés, francés, aleman,
italiano, checo y eslovaco. El objetivo es servir de guia practica a neurdlogos y otras especialidades para
seleccionar las pruebas que se utilizan actualmente en ERN-RND para la subtipificacion de la APP. Esto
puede conducir a una evaluacion mas exhaustiva de las diferentes funciones del lenguaje y del hablay a
una subtipificacion y comunicacidon mas precisas del diagndstico y el prondstico. La lista de pruebas es la
gue se utiliza actualmente en los centros de ERN-RND FTD y no pretende ser exhaustiva ni normativa en
modo alguno.

Distinguimos entre las pruebas que suele utilizar el clinico durante la evaluacién clinica y las pruebas que
debe administrar un neuropsicdlogo o logopeda durante una evaluacién neurolinglistica o
neuropsicoldgica mas formal y extensa.

Dos revisiones clinicas accesibles que explican los fundamentos de la subtipificacion de la PPA son
Vandenberghe, 2016, y Marshall et al, 2018.

Este documento se mantiene dentro del marco de las directrices de consenso de Gorno-Tempini et al
2011 (Gorno-Tempini et al, 2011). El propdsito de este documento es proporcionar una lista de pruebas
gue se pueden utilizar en la practica clinica para operacionalizar los criterios, basandose en la practica
actual en los centros ERN-RND FTD. Los autores son conscientes de los debates que subsisten sobre
terminologia y clasificacion, el objetivo del documento no es tomar posiciéon en estos debates. Por
ejemplo, algunos autores establecen una distincién entre la variante no fluente de la afasia primaria
progresiva con apraxia predominante (o exclusiva) del habla, por un lado, y la apraxia primaria progresiva
del habla (Josephs et al, 2012), por otro. Si bien esta distincion puede ser tedrica y clinicamente de interés,
el presente documento aborda ambas condiciones en el marco de las directrices de consenso de Gorno-
Tempini et al 2011, donde, a efectos clinicos, la apraxia progresiva del habla se encuadraria en el subtipo
variante no fluente. Este documento no pretende avalar uno u otro punto de vista sobre la apraxia
progresiva del habla, sino proporcionar pruebas clinicas practicas para evaluar estas alteraciones del
lenguaje y del habla. Asimismo, fuera de los tres subtipos de los criterios de consenso, se han propuesto
otras variantes, conocidas con diversos nombres como APP atipica, APP inclasificable, APP mixta
(Mesulam et al 2012) o LV+. Una vez mads, el documento no adopta una posiciéon con respecto a estos
subtipos adicionales y sélo proporciona una lista de las pruebas que se aplican en la practica actual para
probar diferentes dimensiones clinicamente relevantes de la PPA. El documento tampoco pretende
proporcionar una revisién sistematica de las pruebas para la subtipificacion de la PPA y sus métricas de
validez.

Esquematicamente distinguimos tres tipos de pruebas:

1. Instrumentos de evaluacién ampliamente utilizados en la afasia en general y validados en muchos
idiomas.
2. Baterias de pruebas lingiisticas relativamente concisas desarrolladas especificamente para la
subtipificacidon de la PPA, que han sido validadas en un nimero limitado de lenguas.
a. Sydney Language Battery (SYDBAT, Savage et al 2013) (también validada en neerlandés)
b. Screening for Aphasia in NeuroDegeneration (SAND) (también validado en italiano,
Catricala et al 2017).
3. Pruebas especificas para una lengua determinada utilizadas para la evaluacion de la afasia en
general.

PRUEBAS CLINICAS QUE DEBE UTILIZAR EL CLINICO DURANTE LA EVALUACION CLINICA PARA LA
SUBTIPIFICACION DEL PPA
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Criterio raiz de la afasia primaria progresiva

Debe haber afasia progresiva. Esto puede documentarse evaluando el habla espontdnea, la denominacion
de imagenes, la comprension de palabras o frases y/o la repeticion de frases. La preservacion de otros
dominios cognitivos puede evaluarse clinicamente mediante la historia (por ejemplo, pruebas de memoria
topografica o problemas amnésicos) o clinicamente (por ejemplo, pruebas de problemas constructivos al
copiar los pentagonos superpuestos).

La evolucién temporal y la preponderancia de la afasia también son importantes. En la PPA, los problemas
del lenguaje y del habla deben ser principales y aislados durante al menos los primeros 12-24 meses.

é¢Habla con esfuerzo y/o mal articulado?

Dentro de las recomendaciones de Gorno-Tempini et al para la clasificacion, la apraxia del habla es un
rasgo caracteristico de la PPA variante no fluente (nfv). Los rasgos clinicos caracteristicos de la apraxia del
habla son la sincronizacion anormal del habla, con alargamiento de la duracion de las vocales o de los
segmentos intersilabicos. Otro rasgo util es el esfuerzo. La apraxia del habla es mas prominente en las
palabras multisilabicas y en las que contienen grupos de consonantes.

Esto puede evaluarse durante la denominacién de confrontacién, el habla espontanea o el habla
semiespontanea. El habla semiespontanea se obtiene normalmente mediante la descripcién de una
escena, como la imagen del robo de galletas del Examen Diagndstico de Afasia de Boston, la escena del
PICNIC de la Bateria de Afasia Occidental o la imagen de la hora de verano del SAND.

También puede evaluarse durante la repeticion de palabras. Para detectar la apraxia del habla, es atil
repetir sustantivos multisilabicos o que contengan grupos de consonantes. Ejemplos: "constitucional”,
"electricidad", "catastrofe". También se puede pedir al paciente que repita tres veces una misma palabra
multisildbica, como "artilleria" o "caballeria".

Es fundamental distinguir entre la repeticion de palabras y la repeticion de frases complejas o
largas/palabras funcionales. La repeticién de palabras sueltas es util como prueba para la apraxia del
habla, la repeticion de frases largas es util como prueba para la variante logopénica (lv) PPA.

La apraxia del habla es dificil de identificar en la practica clinica. A menudo se mezcla con la disartria y la
distincion entre apraxia del habla y disartria puede ser dificil. Como se ha mencionado anteriormente, la
apraxia aislada del habla también se ha denominado "apraxia progresiva primaria del habla" (Josephs et
al, 2012). Las caracteristicas afasicas de la APPnf son el deterioro de la codificacion fonoldgica y de la
sintaxis. La apraxia del habla se suma con frecuencia a estas caracteristicas del lenguaje. La presencia de
agramatismo puede ser clinicamente util para distinguir la afasia del habla esforzada en la disartria.

éHay errores gramaticales frecuentes?

Los errores gramaticales pueden evaluarse clinicamente a partir del habla espontdnea o semiespontanea.
Evalle la longitud y complejidad de las frases y la presencia de errores morfoldgicos o sintacticos.

La comprensién de oraciones puede comprobarse con oraciones reversibles (en las que el significado de
las palabras no desambigua los distintos papeles tematicos posibles) u oraciones con un orden de palabras
no canodnico (por ejemplo, "Pedro es atendido por Juan. ¢Quién es el camarero?").

éSe ve afectada la repeticion de frases?

Los IvPPA suelen fallar en frases mads largas y complejas, presumiblemente debido a déficits fonolégicos
de la memoria a corto plazo. Las frases que pueden utilizarse son las del subtema de lenguaje de la prueba
de Evaluacién Cognitiva de Montreal (MoCA) o las ultimas frases de la prueba de repeticiéon AAT. Las mas
sensibles son las frases mas largas y semdnticamente impredecibles (por ejemplo, "No tenia dinero, asi
que compro todo el paquete de cigarrillos").
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La repeticion de palabras de funcion como en el MMSE es sensible pero no especifica para el subtipo
logopénico.

éSe ve afectada la comprensidn del significado de las palabras?

Esto puede evaluarse clinicamente mediante la historia clinica o preguntando al paciente si reconoce la
palabra de las palabras que no puede recuperar durante la prueba de denominacién de Boston.

La comprension de una sola palabra, que se ve afectada (principalmente) en la sv-PPA, puede evaluarse
sefialando imagenes al introducir palabras.

El neuropsicélogo o el logopeda pueden administrar PRUEBAS ESTANDARIZADAS CON DATOS
NORMATIVOS para evaluar los distintos dominios. Esta es una lista no restrictiva de pruebas que pueden
ayudar a diferenciar entre los subtipos de PPA. Distinguimos tres "clases" de pruebas o baterias de
pruebas

1. Pruebas normativas como la Prueba de Afasia de Aquisgran (AAT) (Huber et al, 1983) , la
Evaluacién Psicolinglistica del Procesamiento del Lenguaje en la Afasia (PALPA) (Kay et al 1992),
la Prueba Integral de Afasia (CAT) (Swinburn et al, 2005), o el Examen Diagndstico de Afasia de
Boston (Kaplan et al 1983, validado en francés (Mazaux y Orgogozo 1982) y otras lenguas
europeas) se utilizan habitualmente para la evaluacidn del lenguaje y estan disponibles en casi
todas las lenguas de la UE. No mencionaremos las lenguas especificas para las que han sido
validadas (por ejemplo, Mazeau y Orgogozo, 1986). Una ventaja de estas pruebas es que pueden
estandarizarse facilmente entre grupos lingisticos. Una desventaja es que, en la mayoria de los
casos, se han desarrollado principalmente para evaluar tipos de afasia distintos de la PPA, sobre
todo la afasia inducida por un ictus. Estas pruebas se denominaran pruebas "comunes", en
referencia tanto a su amplia validacion en todas las lenguas como a su uso para la afasia en general.

2. Una segunda clase de pruebas se ha desarrollado especificamente para la PPA y suele estar
disponible en un niumero limitado de idiomas: Sydney Language Battery (SYDBAT, Savage et al
2013) (también validado en holandés), Screening for Aphasia in NeuroDegeneration (SAND)
(también validado en italiano, Catricala et al 2017). Estos conjuntos de pruebas adaptadas a la PPA
a menudo tienen que ser validados por idioma. Estas pruebas se denominaran pruebas especificas
de la PPA.

3. Se han desarrollado otras pruebas para la afasia en general que son especificas del lenguaje y, para
estas pruebas, se mencionara especificamente el lenguaje. Estas pruebas se denominaran pruebas
especificas del lenguaje.

NOMBRE DE LA CONFRONTACION

Pruebas comunes

1. Prueba de denominacién de Boston
2. Nombres de confrontacién de la AAT, PALPA o CAT

Pruebas especificas de la PPA

3. Nombrar parte del Test de Asociaciéon Semantica (SAT)
4. Subtarea de denominacion de la Bateria Linglistica de Sidney (SYDBAT)
5. Inglés e italiano: Picture Naming SAND (Catricala et al 2017)

Pruebas especificas de lengua

6. Inglés: Graded Naming Test (Warrington & McKenna, 1980)

7. Checa: Prueba de denominacién de la bateria Vysetteni fatickych funkci (VFF) - lengua checa
8. Eslovaco: Test pomenovania obrazkov (Stefiovd, Cséfalvay, 2011)

9. Francés: Denominacién de imagenes D080 (Deloche et al, 1997)
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10. Italiano: Test di denominazione visive (Sartori, 1988)

¢ES EL HABLA ESFORZADA Y/O MAL ARTICULADA?

Esto puede evaluarse durante las pruebas de nomenclatura de confrontacién, repeticion y habla
semiespontanea.

Pruebas comunes

1. Pruebas de repeticiéon de AAT
2. Subtareas de articulacidon del habla de BDAE

Pruebas especificas de la PPA
3. Prueba de repeticiéon de SAND o SYDBAT
Pruebas especificas de idiomas

4. Checo, eslovaco: subprueba de repeticiéon de las baterias linglisticas globales VFF (checo);
DgAAA (eslovaco)

5. Holandés: Instrumento de Diagndstico de la Apraxia del Espectro (DIAS)

6. Aleman: Prueba de repeticidn y puntuacion, Hierarchische Wortlisten, una prueba de repeticion
de listas de palabras jerarquicas

¢HAY ERRORES GRAMATICALES FRECUENTES?

Pruebas comunes

1. Descripcion de la imagen (AAT, CAT)
2. Subtarea de ejecucion de la orden (BDAE)
3. Prueba de fichas (memoria de trabajo relevante para la comprension de frases)

Pruebas especificas de la PPA
4. Comprension auditiva de frases SAND
Pruebas especificas de lengua

5. Holandés:
o Test de Palabras y Zonas (WEZT)
o Sintaxis del Screeling
6. Inglés: Test de Recepcién de la Gramatica (TROG)
7. Aleman: Komplexe Satze, produccion de frases complejas

¢éSE VE AFECTADA LA REPETICION DE FRASES?

Pruebas comunes

1. Prueba de repeticion del Test de Afasia de Aquisgran (AAT)
2. Pruebas de repeticion 12-14 del CAT
3. Subtarea de repeticion de BDAE

Pruebas especificas de la PPA

4. Subtarea de repeticiéon de SYDBAT
5. Repeticién de SAND

Pruebas especificas de lengua
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6. Checo, eslovaco: subprueba de repeticion de la bateria linglistica global VFF (checo); DgAAA
(eslovaco)

7. Aleman: Repeticion de la lista de comprobacion de afasia (ACL)

8. Neerlandés: Nazeggen uit subtest Fonologie van de Screeling

¢éSE VE AFECTADA LA COMPRENSION DEL SIGNIFICADO DE LAS PALABRAS?

Pruebas comunes

1. Prueba de comprensién auditiva y escrita de una sola palabra (AAT, PALPA)

2. Prueba semantica asociativa del PALPA (subtest 45)

3. CAT comprensién auditiva de palabras (prueba 7) y comprension escrita de palabras (prueba 8)
4. BDAE subtest subtest 11.02

Pruebas especificas de la PPA

5. Prueba de piramides y palmeras
6. Subtarea de comprensién de palabras y asociacion semantica del SYDBAT o del SAND

Pruebas especificas de lengua

7. Holandés:
o Prueba de relaciones abstractas (TRACE)
o Screeling substests Semantiek
8. Inglés
o Subtarea de asociacion verbal y visual de la Tarea de Asociacion Semantica (SAT)
o Sindénimos abstractos y concretos (Warrington et al., 1998)
o British Picture Vocabulary Scale (Dunn & Whetton, 1982) (por ejemplo, items 100-150 si
hay limitaciones de tiempo).
9. Aleman:
o Comprension auditiva del habla del ACL

IDENTIFICACION DE OBJETOS:

Pruebas comunes
1. Prueba de decision sobre objetos BORB
Pruebas especificas de la PPA

2. 2. Prueba de piramides y palmeras
3. Prueba del camello y el cactus
4. Subescala de asociacion semantica del SAND

Pruebas especificas de lengua

5. Neerlandés: Semantische Associatie Test Benoemen
6. Aleman: Kaffee und Kuchen Test

LEER Y ESCRIBIR:

Pruebas comunes

1. Subpruebas de lectura y escritura del AAT.

2. Escritura al dictado del PALPA (subpruebas 42 y 43)
3. Descripcion escrita del CAT

4. Llectura de palabras del CAT (prueba 20)

Pruebas especificas de la PPA

5. Subtests de lectura y escritura del SAND
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Pruebas especificas de lengua

6. Checo, eslovaco: subpruebas de lectura y escritura de las baterias linglisticas completas VFF
(checo); DgAAA (eslovaco)
7. Holandés: Hardop lezen screener DIAS

Abreviaturas: AAT: Test de Afasia de Aquisgran (traducido a una amplia gama de idiomas); PALPA:
Psycholinguistic Assessment of Language Processing in Aphasia (traducido a una amplia gama de idiomas);
SAND: Screening for Aphasia in Neurodegeneration (disponible en inglés e italiano); BDAE (traducido a
una amplia gama de idiomas); BORB: Birmingham Object Recognition Battery; PPT Pyramids and Palm
Trees test (también disponible en una variedad de idiomas, por ejemplo, la versién francesa (Merck et al.
2011); ACL Aphasie-Check-Liste.
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