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RESUMO

A esclerose lateral amiotréfica ¢ uma doenga progressiva e
degenerativa marcada pelo comprometimento dos neurdnios
motores superiores ¢ inferiores. A deplecao dos motoneuronios
compromete diretamente as fun¢des motoras, com conseqiente
dificuldade/incapacidade dos pacientes na realizacao de ativi-
dades basicas e instrumentais da vida diaria. Muitas avaliagdes
tém sido propostas no sentido de acompanha-los durante o per-
curso de suas vidas, entretanto, recomendagoes para a utilizacao
de determinados instrumentos sdo pouco abordadas na literatu-
ra vigente. A escolha de cada escala ¢ dependente dos objetivos
clinicos e das terapias utilizadas. Para tal, os profissionais que
lidam com essa clientela precisam estar orientados no que diz
respeito a utilidade, interpretacao e manejo das escalas.
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SUMMARY

Amyotrophic lateral sclerosis is a progressive and degenerative
illness marked by the involvement of the upper and lower motor
neurons. Depletion of motor neurons compromises the motor
functions directly, with consequent difficulty/incapacity of the
patients in the achievement of basic and instrumental activities
of the daily life. Many evaluations have been proposed in the di-
rection to follow them during the passage of their lives, however,
recommendations for the utilization of determined instruments
are little approached in the literature. The choice of each scale is
dependent on the clinical objectives and of the therapies utilized.
For such, the professionals that deal with this clientele need to be
guided in what concerns the utility, interpretation and manage-
ment of the scales.
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INTRODUGCAO

A utilizagao de perfis, medidas e indicadores
padronizados na avaliagdo e acompanhamento de
individuos com deficiéncias e incapacidades decor-
rentes de injurias neurologicas ¢ consenso nas so-
ciedades médicas e entidades especializadas'?. Nos
ultimos anos, inimeros profissionais tém procurado
avaliar sistematicamente os varios aspectos da satde
de seus clientes como forma de definirem metas de
tratamento especificas ¢ implementarem interven-
¢des mais efetivas®®. Essa sistematiza¢do, fundamen-
tada nos conceitos de funcdo e disfungdo humana
introduzidos pela Organizacao Mundial da Saude
(OMS), requer a implementacdo de medidas e testes
objetivos, padronizados e psicometricamente rigoro-
sos. Para isso, tem sido introduzido na pratica clinica
o conceito de escalas de medida, com o conseqiiente
abandono de avaliagdes subjetivas, sujeitas a para-
metros individuais de julgamento™’.

Com o crescente volume de pesquisas sobre
novas terapias para a esclerose lateral amiotréfica
(ELA), tornou-se evidente que a avaliacdo tradicio-
nal ndo seria suficiente para detectar algumas das al-
teragdes que novos tratamentos possam trazer para
esses pacientes, o que seria facilitado através da uti-
lizagdo de escalas especificas. A grande dificuldade,
entretanto, ¢ selecionar um Unico instrumento que
permita avaliar objetivamente o déficit neurolédgico,
o nivel de independéncia funcional e, principalmen-
te, que enquadre tais individuos em estagios de gra-
vidade especificos™®*.

O monitoramento da ELA ¢ dificil, princi-
palmente em testes clinicos em que as medidas dos
resultados tém que ser idénticas e capazes de captar
progressoes de todos os tipos. Assim, a busca de indi-
cadores de progressao da doenga ¢ particularmente
importante. Muitas abordagens foram feitas, desde a
avaliac@o voluntaria de forca e escalas de avaliagao
funcional até amostragens fisioldgicas e patoldgicas
das por¢oes afetadas do sistema nervoso. Segundo
Cudkowicz et al’ nenhum indicador proposto con-
seguiu satisfazer os critérios de significado biologico,
sensibilidade a progressdo da doenca, relagio clara
com o prognostico geral e sobrevivéncia, além de fa-
cilidade de medicao. Todavia, progressos vem sendo
feitos em todos esses aspectos.

Com tal objetivo, ¢ proposta do presente artigo
a apresentacao de escalas especificas e nao-especifi-
cas para individuos com ELA. O conhecimento des-
sas escalas, dos critérios de validacao, especificidade,
reprodutibilidade, sensibilidade para modificagoes

assim como a interpretagao de seus resultados, é um
pré-requisito para uma boa avaliagdo na pratica cli-
nica e desenvolvimento de futuras pesquisas. Revisa-
mos também questdes que resultam da consideragao
de medidas de resultados 6timos, levando em conta
muitas dessas preocupacoes. Por sua propria natu-
reza, o processo de medida requer a redugdao de um
processo dinamico (o paciente lidando com sua inca-
pacidade) a um momento bi-dimensional (a pontua-
¢ao do paciente num dado momento) que é utilizado
para reflexdes acerca das condigdes do paciente em
determinado estagio da doenga.

Enquanto nenhum outro tratamento for des-
coberto no sentido de atenuar o sofrimento desses
individuos, o atendimento dessa clientela por uma
equipe multidisciplinar bem articulada e treinada
com instrumentos de avaliacdo para o gerenciamen-
to das manifestacoes provocadas pela doenca parece,
na atualidade, ser a melhor estratégia. Tais equipes
devem ser compostas por médicos, fisioterapeutas,
enfermeiros, psicologos, fonoaudidlogos, nutricionis-
tas, assistentes sociais e pelos proprios familiares!'™!!.

METODO

Neste estudo de atualizacdo da literatura, foi
realizada uma busca nas bases de dados Bireme,
Scielo e Pubmed com as seguintes palavras-chave:
Amyotrophic Lateral Sclerosis, Rating Scales for
Amyotrophic Lateral Sclerosis, Lou Gehrig Disea-
se, Motor Neuron Disease, ALS Functional Rating
Scale, Amyotrophic Lateral Sclerosis Severity Scale,
Appel Scale, Norris Scale, Functional Independen-
ce Measure, Barthel Index, Honda Scale, Amyotro-
phic Lateral Sclerosis Health State Scale, Borg and
Epworth Scale no periodo de 1912 a 2006. Sugeri-
mos que os profissionais com interesse no manuseio
destes instrumentos consultem os artigos originais.
Livros de Epidemiologia e Bioestatistica também fo-
ram utilizados como base na fundamentagao do tre-
cho que faz referéncia as analises estatisticas.

A evolugao cientifica e a busca por instrumentos
padronizados nas Doengas Neuromusculares

O numero e a complexidade de ensaios cli-
nicos em doencas neuromusculares tém evoluido
demasiadamente nos dltimos 10 anos devido aos
avancos na ciéncia basica e pela necessidade de da-
dos objetivos para a justificacao de novas diretrizes
de tratamento. A apresentagao de dados empiricos,
na auséncia de estudos controlados, geralmente nao
¢ aceita no meio cientifico'”.



Na atualidade, o gerenciamento de novas
possibilidades de tratamento para individuos com
doencas neuromusculares estd intimamente relacio-
nado com os principios do processo cientifico, que
emergiu gragas a pressao de inimeros pesquisadores
no que diz respeito a justificativa das decisoes de tra-
tamento embasada em observacdes estatisticamente
significativas. Considerando o grande nimero de
estudos clinicos no passado recente, existem relati-
vamente poucas pesquisas que fornecem resultados
que justifiquem novos modelos de tratamento. Com
isso, alguns profissionais iniciam terapias nao-rotula-
das e monitoram o progresso dos individuos através
de dados empiricos'?.

Os comprometimentos funcionais provenien-
tes das doencas neuromusculares sao dependentes
do tipo, da velocidade de progressao e de algumas
caracteristicas individuais. Com relacdo a ELA, o
periodo compreendido entre as primeiras manifesta-
¢des até a invalidez total ¢ relativamente curto, apro-
ximadamente 5 anos'.

A escolha de um instrumento de eficacia cli-
nica para pacientes com doencas neuromusculares
deve ser cautelosa e responder aos objetivos do es-
tudo. Multiplos relatos de consistentes e significan-
tes dados laboratoriais em modelos animais levam a
grandes e onerosas pesquisas, que infelizmente nao
mostram os mesmos beneficios clinicos. A testagem
de novas terapias com grande potencial para as do-
encas neuromusculares tém destacado a importancia
em se utilizar ferramentas de medida sensiveis e es-
pecificas. Em contrapartida, a selegdo de ou proje-
¢ao de uma medida de progressio da doenca que
seja demasiadamente sensivel ou especifica pode re-
sultar em erros de andlise de dados, que resultam em
abandono de terapias algumas vezes benéficas'?.

A importancia em se utilizar a escala correta
para a ELA

A meta principal de qualquer escala em doen-
¢as neuromusculares, no caso a ELA, é avaliar objeti-
vamente os resultados relevantes para a doenca e ao
mesmo tempo reconhecer ou controlar as deficiéncias/
incapacidades dos doentes. Os conceitos de validade,
eficiéncia, sensibilidade e especificidade sao essenciais
para a selecio de um instrumento adequado'.

Selecionar uma medida de resultados correta
¢ a tarefa mais importante para qualquer pesquisa-
dor que tenha como meta avangar na compreensao
e tratamento das doencgas neuromusculares. A me-
dida de resultados ideal deve responder a algumas

questoes: 1) Se é apropriada para a funcao que o
pesquisador pretende medir; 2) Se a medida é valida
(Como ela pode ser comparada com outras medi-
das para testar a mesma fungao?); 3) Se é um teste
confiavel e reproduzivel (Pode a medida ser repetida
com precisio? Pode ser reproduzida por outros? E
suficientemente simples para ser repetida sem treina-
mento adicional especifico?); 4) Se é suficientemente
sensivel para detectar mudangas nas condicoes es-
tudadas, considerando as variagdes decorrentes de

outros aspectos das deficiéncias dos pacientes'™!*.

Validagao de escalas nas Doengas Neuromus-
culares e na ELA

Apesar dos grandes avangos tecnologicos na
capacidade de diagnosticarem-se doencas neuro-
musculares especificas, muitas vezes somos incapazes
de quantificar diretamente a patologia antes de um
estudo postmortem. Técnicas de avaliagao e escalas
publicadas servem como marcadores substitutos da
doenga. A validagao desses instrumentos com um
padrao-ouro para refletir o processo real da doenca
in situ ndo é comum. Na ELA, essa comparacao ja
foi testada e as estimativas atuals apontam para uma
deplecao dos neurénios motores antes da instalagao
do quadro de fraqueza. Entretanto, nenhum estudo
fundamenta com clareza e especificidade o grau e a
distribui¢do do comprometimento da for¢a muscular.
Em outros distirbios neuromusculares, tais como as
neuropatias, miopatias e disfungdes da juncdo neu-
romuscular, analises morfométricas similares corre-
lacionando patologia com perda da funcdo, ainda
nao foram relatadas'?.

A comunidade cientifica depende e necessita
de escalas validadas para utilizagdo como referén-
cla na comparacdo com medidas mais atuais. Esse
processo de validacao, embora necessario, contém a
ressalva de que talvez uma medida mais sensivel ou
precisa possa nao fornecer os mesmos resultados que
um instrumento mais antigo, menos sensivel, ja vali-
dado. Essa questao é melhor resolvida utilizando-se
multiplas ferramentas de medidas para sobrepor os
pontos finais. Essas consideracdes sao desafiadoras
no processo de avaliacdo e aceitacao de novas medi-
das de progressao da ELA".

Rosenfeld” aponta que varias ligoes extraidas de
ensaios clinicos recentes, sugerem que os pesquisadores nao
devem ser complacentes apenas com os instrumentos de
testagem disponivels e aceitos. Uma comparacao constante
com medidas mais novas, possivelmente mais sensivels e es-
pecificas deve ocorrer com cada novo ensaio clinico.



Sensibilidade e Especificidade

A escolha de uma ferramenta de medigao
apropriada envolve uma combinagao ideal de sensi-
bilidade (a probabilidade de detectar um resultando
quando ele existe) e especificidade (a probabilidade
de nao detectar um efeito que nao se quer medir). Se,
por exemplo, um teste possuisse uma alta sensibilida-
de, muitos valores anormais seriam detectados. Se
o mesmo possuisse uma alta especificidade, apenas
as instancias que realmente refletissem o resultado
desejado seriam detectadas, mais que aquelas consi-
deradas anormais por algum outro motivo. Quando
usadas em ensaios clinicos, sensibilidade e especifici-
dade tém significados ligeiramente diferentes ja que
muitas vezes mensuram a taxa de mudanca em um
sinal ou sintoma clinico. Conseqlientemente, o con-
ceito de reprodutibilidade também se faz essencial,
pois medir mudangas ao longo do tempo requer con-
sisténcia para que a mudanca nao seja resultado do
erro de medida ou variabilidade da testagem. Ava-
liar a reprodutibilidade de um teste pode, por isso,
modificar qualquer interpretacao de sensibilidade e
especificidade’.

Erros Tipo 1 e Tipo 2

A interpretacdo mais significativa na escolha
de uma medida inadequada ou insensivel quando se
projeta um ensaio clinico é de cometer-se um erro fi-
nal na interpretacao dos resultados. Na conclusdo de
um ensaio que produziu resultados estatisticamente
nao significativos, a possibilidade de se rejeitar er-
roneamente um tratamento eficaz ¢ o denominado
Erro Tipo 1. Por outro lado, a situagao de se concluir
erradamente que existe beneficio estatisticamente
significativo em um novo tratamento é o que se cha-
ma Erro Tipo 2. A probabilidade de se cometer um
Erro Tipo 1 contra um Erro Tipo 2 ¢ dependente da
medida de resultado selecionada para o estudo, da
amostragem e do nivel de significancia estatistica ou
analise em que se baseiam as analises. A variancia de
Erro aumenta de acordo com o minimo de grupos
de tratamento e com a complexidade da medicao.
Geralmente, por isso, o ideal ¢ manter o niimero e
a complexidade das varidveis baixas ¢ maximizar o
namero de observagoes ou de pacientes''°.

Medidas ordinais versus continuas: analises
paramétricas versus analises ndo-paramétricas
Uma apreciagao da diferenga entre dados con-
tinuos versus dados ordinais ¢ uma distincao critica.
As escalas disponivels para avaliacdo de pacientes

com doengas neuromusculares existem nas duas ca-
tegorias, com implicacOes significativas para o tipo de
analise de dados apropriada para cada categoria'?.

Dados ordinais, como o proprio nome sugere,
implicam numa ordem classificatéria para os dados,
com um escore sendo melhor ou pior do que o outro.
Uma escala ordinal nao permite ao usuario deter-
minar a distancia entre os pontos na escala, permite
apenas classificar cada pontuacao de forma hierar-
quica. Dados ordinais sao coletados como valores
distintos. Também denominados de dados categoéri-
cos, os valores coletados sdo analisados com base em
categorias pré-determinadas. A escala ordinal mais
comum na pratica médica de rotina ¢ a utilizacdo da
terminologia grave, moderada, leve como meios para
a classificacao da gravidade de determinadas doen-
cas. Ao utilizar dados ordinais, os diferentes escores
nao podem ser comparados de forma absoluta'?.

Escalas ordinais tém de ser analisadas atra-
vés da utilizacdo de estatistica nao-paramétrica. As
comparagoes estatisticas permitidas sao normalmen-
te menos poderosas que a estatistica paramétrica, ja
que apenas a relacdo relativa entre um escore e o
outro é considerada. Comparagoes entre grupos de
pacientes sao normalmente realizadas usando-se tes-
tes tais como o Mann-Whitney, Wilcoxon, Kruskal-
Wallis ou o Sign Test!’.

Medidas continuas sao caracterizadas por in-
tervalos uniformes entre os escores e sua utilizagao
normalmente implica que os valores estejam distri-
buidos normalmente (forma de Sino ou de Gauss) em
torno de um valor médio. A estatistica utiliza valores
tais como média, mediana, e, o mais importante, va-
ridncia para atribuir diferencas entre os grupos'®.

Escalas nao-especificas para a ELA

Uma avaliacao acurada das manifestacoes cli-
nicas e dos comprometimentos funcionais de pacien-
tes com Doenca do Neurdnio Motor faz-se impor-
tante para a documentacao dos resultados advindos
de programas terapéuticos especificos. Na atualida-
de, indmeros instrumentos (Tabela 1) tém sido utili-
zados com esse proposito'®.

A medida de independéncia funcional (MIF),
por exemplo, é considerada a medida mais ampla
em uso nos programas de reabilitacao. Trata-se de
uma escala ordinal composta por 18 itens, cada um
deles com pontuagdo maxima de 7 (independéncia
completa) e minima de 1 (dependéncia completa). A
cotagdo maior, portanto é de 126 pontos e a menor
de 18. Enfoca seis areas funcionais: cuidados pesso-



Tabela 1. Escalas nio especificas para a Esclerose Lateral Amiotréfica.

Escala Pontos Positivos

Pontos Negativos

Keith, 1987 funcionais

Medida de independéncia funcional | Medida mais ampla em uso nos progra-
(MIF) mas de reabilitacdo; Enfoca diversas areas | para o fornecimento de um panorama clinico e

Necessita da associacdo a outros instrumentos

funcional

Indice de Barthel
Mahoney e Barthel,1965%

comunicado

Pode ser utilizada na avaliacdo e acom-
panhamento de pacientes com paralisias
e/ou incontinéncia; £ simples de ser
aplicada e o escore ¢é facilmente obtido e

Nao ¢ uma escala ordinal; Pequenas altera¢oes
funcionais podem nao ser detectadas

Teste muscular manual (Medical
Research Council — MRC), 1943%

E uma medida répida e simples da forca
muscular; Nao requer nenhum equipa-
mento especifico ou custo

Os dados sao ordinais e os intervalos entre

as varias graduagdes nao sdo equacionaveis;
Podem ocorrer variagoes significativas na forga
gerada por um grupo muscular graduado pelo
mesmo MRC

(MVIC) Beck, 1999%

Maximal Voluntary Isometric Contraction | Detecta mudangas na for¢a muscular mais | Requer um equipamento e treinamento especia-
precocemente que o MRC

lizado, e alto custo

ais, controle esfincteriano, mobilidade, locomogao,
comunicacao e cognicao social. Costuma associar-
se a outros instrumentos para o fornecimento de
um panorama clinico e funcional'.

Mahoney e Barthel® descreverem uma esca-
la simples, denominada de Indice de Barthel, para
avaliar a independéncia de doentes com distirbios
neuromusculares e/ou musculoesqueléticos, ou
seja, a sua capacidade em realizar, por si s, as ati-
vidades de vida diaria. A pontuagdo para cada item
¢ baseada no grau de dependéncia do paciente. O
escore maximo ¢ dado pela somatéria da pontua-
cao de cada quesito.

As escalas de avaliagdo da fungao respirato-
ria, escalas de Sadoul*' e de Borg®, e do sono, Es-
core de Epworth®, também podem ser utilizadas
para pacientes com doengas neuromusculares. A
apreciagdo da disartria pode ser realizada por tes-
tes especificos da ELA como a escala de Franchay?,
que avalia 11 itens cotados em cinco grandes gru-
pos, como inteligibilidade da expressao, movimen-
tos linguais, movimentos da mandibula ou ainda o
reflexo da degluticao.

As escalas de avaliagdo da funcdo motora
geralmente sdo as primeiras medidas de resultado
na maioria dos estudos clinicos em doencas neuro-
musculares. Até o presente momento nao existe um
tnico e definitivo instrumento classificado como
padrdo-ouro para mensuragdo do grau de forca
muscular. Os testes musculares manuais sao simples
e de facil utilizagdo no exame neurolégico de roti-
na. Um grande problema, entretanto, ¢ o fato do
examinador determinar “subjetivamente” a forca
muscular dos pacientes®.

O teste muscular manual (Medical Research
Council - MRC)* foi desenvolvido originalmente para
avaliagio da for¢a muscular em pacientes com po-
liomielite anterior aguda, sendo composto por pon-
tuagodes que variam de 0-5 pontos para cada grupo
muscular testado. Posteriormente foi formalizado e
sofreu algumas modificagdes. Brooks e um grupo de
pesquisadores recomendaram a testagem de um total
de 34 musculos (16 em cada lado, além dos muscu-
los flexores e extensores do pescoco), como proposta
para aumentar a sensibilidade do MRC#%.

O MRC apresenta algumas vantagens e¢ des-
vantagens. E considerado um teste rapido e uma me-
dida simples de forca muscular. Além disso, ndo requer
nenhum tipo de equipamento especifico e custo. Pode
resultar em dados altamente reproduziveis quando um
protocolo ¢ estabelecido ¢ os examinadores treinados.
Infelizmente os dados sdo ordinais e os intervalos en-
tre as varias graduagdes ndo sdo equacionaveis. Pode
também provocar variacgdes significativas na forca ge-
rada por grupamentos musculares pontuados com a
mesma graduacao no MRC. Uma diminuicdo, por
exemplo, de 40% na capacidade de contragao de um
musculo pode ser graduada com a mesma pontuagao
no teste muscular manual®-*!.

O Maximal Voluntary Isometric Contraction
(MVIC) ¢ considerado uma extensao quantitativa
do teste muscular manual. Utiliza um dinamémetro
computadorizado para obtenc¢do de medidas objeti-
vas de for¢a gerada por determinados grupos mus-
culares. Quando comparado ao MRC possui maior
sensibilidade na detec¢ao mudangas precoces na for-
¢a muscular. A grande dificuldade ¢ a necessidade de
um treinamento especializado e alto custo™.



Escalas especificas para a Esclerose Lateral
Amiotrofica
Escalas de Fungao Motora e Habilidades Funcionais

A escala de avaliagao funcional da ELA (AL-
SFRS) é um inventario funcional composto por 10
itens e planejado para uso em testes terapéuticos (Ta-
bela 2). Cada item ¢ classificado em uma escala de
0-4 pelo paciente e/ou profissional, resultando num
escore maximo de 40 pontos. A ALSFRS avalia os
niveis de auto-suficiéncia dos pacientes em areas re-
lativas a alimentagao, autocuidado, deambulacao e
comunicagao. Através da analise rotacional dos fato-
res do instrumento concluiu-se que os itens se agru-
pam légica e consistentemente em quatro catego-
rias. A ALSI'RS foi validada tanto transversalmente
como longitudinalmente contra a testagem de forga
muscular, a escala de avaliagido de atividades de vida
diaria de Schwab e England, a escala de impressao
de mudanga clinica global, e avalia¢des independen-
tes do status funcional dos pacientes. Conclui-se que
a ALSFRS ¢é um instrumento 1til para avaliacao do
nivel e alteracoes funcionais em pacientes com ELA
e que seus resultados estdo em estreita concordancia
com medidas objetivas de forga muscular e func¢do
pulmonar, podendo ser utilizado em testes clinicos,
como medida substituta de fungdo em ocasides nas
quais a for¢a muscular ndo possa ser testada direta-
mente ou como adjunto para miometria*-*’,

Cedarbaum et al* identificaram problemas no
projeto inicial da ALSFRS, pois ela concedia um peso
desproporcional a disfungao dos membros e bulbar,
quando comparadas ao comprometimento respira-
torio. Os autores validaram uma versao revisada da

Tabela 2. Escalas especificas para a Esclerose Lateral Amiotrofica.

ALSFRS, a qual incorporam avalia¢des adicionais
de dispnéia, ortopnéia e necessidade de suporte ven-
tilatério. Apesar de ter sofrido modificagdes a esca-
la manteve as propriedades originais, apresentando
forte consisténcia interna e validade construtiva. Os
escores da ALSIFRS correlacionaram-se significati-
vamente com a qualidade de vida, quando medida
pelo SIP, indicando que a qualidade da funcao é um
forte determinante da qualidade de vida em pacien-
tes com ELA. Ohashi e Tashiro®® também revisaram
a ALSFRS e introduziram 2 novos itens relacionados
aos sintomas respiratorios, considerados primordiais
na avaliagdo de pacientes com ELA. Os 12 itens ava-
liam as funcoes bulbares, motoras e pulmonares. A
ALSFRS-R (versao japonesa), foi considerada como
altamente confiavel para uso clinico.

O exame neuromuscular quantitativo de Tufts
(TONE) ¢ um instrumento padronizado para medir
a forca muscular e funcao pulmonar em pacientes
com ELA (Tabela 2). McGuire et al® descreveram
a relagao dos escores fornecidos pelo TQNE com a
incapacidade funcional e a qualidade de vida rela-
cionada com a satde, medidas pelo SIP em 524 pa-
cientes com ELA. Houve relagao significativa entre
os escores do TQNE e SIP, tanto transversalmente
como ao longo do tempo. Os escores do TONE se
relacionaram fortemente com a qualidade de vida
dos pacientes e na habilidade de execucdo de ativi-
dades basicas e instrumentais da vida diaria.

A ALS Severity Scale (ALSSS), desenvolvida
nos anos oitenta®, foi construida para ser preenchi-
da por um paramédico (Tabela 2). Nenhum exame
clinico € necessario. Ela avalia a linguagem, a deglu-

Escala Pontos Positivos

Pontos Negativos

ALSFRS
Stambler, 1996*
pacientes com ELA

E simples e rapida para ser aplicada; E uma
medida sensivel e reproduz o curso clinico dos

Nao ¢ sensivel a pequenas alteragoes; Pode nao
fornecer informacgdes a respeito da causa de
dependéncia

Exame neuromuscular quantitativo de Tufts
(TQNE)

McGuire,1996%

diaria.

Os escores se relacionam fortemente com a
qualidade de vida e a habilidade de execugao
de atividades basicas e instrumentais da vida

Nao foram encontrados dados

ALS Severity Scale

Nao necessita de nenhum exame clinico e foi

Nao ¢ considerada especifica nos itens que

Appel, 1987*

dos territérios;

Hillel, 1990 formulada para ser preenchida por qualquer avalia
profissional da satde
Escala de Appel Avalia o ritmo da progressao e extensdo a todos | Sua sensibilidade pode diminuir com a pro-

gressao da doenga; Falta de medidas objetivas
e quantitativas para avaliagdo bulbar e uso do
TMM (ndo sensivel a pequenas alteragdes de
forca)

Escala de Norris

Norris, 1979* especifico;

Facil de ser aplicada e nio requer equipamento | Peso dado aos membros superiores, ¢ a sub-

avaliacdo da fungao respiratéria

ALS Health State
Riviére,1998%

Avalia o nivel de independéncia funcional de
forma simples e especifica

Nao foram encontrados dados




ticdo, a marcha e as funcoes de vestuario e higiene.
Cada funcdo é graduada de 0 a 4. Foi validada por
pacientes avaliados por um periodo de dois anos*.

A escala de Appel* foi utilizada no curso dos
primeiros ensaios terapéuticos (Tabela 2). E composta
por cinco sub-escalas: bulbar; ventilatéria; for¢a mus-
cular e funcao dos membros superiores e inferiores. A
pontuacao total varia de 30 para os sujeitos sadios a
164 individuos com deficiéncia maxima. Um escore
de 60 é fornecido para as fungdes bulbares e de venti-
lacdo, para o teste manual uma pontuacao de 36 e por
fim para as fungdes dos membros um escore de 68. Os
pontos fortes da escala de Appel sao a possibilidade
de avaliar o ritmo da progressao e extensao a todos
dos territorios. Dessa forma, 50 de 100 pacientes tém
uma diminui¢ao de 20 pontos em seis a nove meses de
evolucao da doenca. Em contrapartida, do ponto de
vista quantitativo, uma perda de 20 pontos significa,
em média, uma repercussao sobre a marcha ou a uti-
lizagdo dos membros superiores, e de 50 a 90 pontos
uma alteracao da fala e da degluticao, que conduz a
modificacdo da textura alimentar. Os pontos fracos
desta escala sdo numerosos. Primeiramente, ela é
composta, ¢ os dados do exame clinico sao hipertro-
fiados. No mais, a interpretacao de uma perda de 20
pontos esta sujeita a discussao, pois o ritmo de degra-
dacdo nao é uniforme entre os membros superiores,
membros inferiores e o bulbo. Ela esta correlacionada
somente a progressao de 82 dos 100 pacientes, o que
exclui os pacientes com uma evolugao mais lenta ou,
ao contrario, mais rapida. Sua sensibilidade diminui
com a progressao da doenca e ¢ inferior a escala de
Norris para os escores menores que 100. A perda de
medidas quantitativas e objetivas para a fungao bul-
bar e a necessidade de utilizacdo de alguns aparelhos
especializados sao outros empecilhos?.

A escala de Norris fol proposta inicialmente por
Norris et al*2, no curso dos ensaios do baclofeno e em
seguida modificada em 1990 (Tabela 2). Esta escala in-
clui 28 testes clinicos e seis avaliacoes subjetivas (masti-
gacao, funcao dos esfincteres, alimentacao), compondo
a avaliacdo dos déficits e incapacidades. Sua utilizacao
¢ simples e fol empregada no curso de muitos ensaios
terapéuticos***. Seus principais inconvenientes sao o
peso dado aos membros superiores, e a sub-avaliagao
da fungdo respiratéria, ndo sendo um bom meio de
se avaliar o prognostico dos pacientes. Além do mais,
uma modificagao da escala individual é de interpreta-
¢ao dificil, e uma modificacdo do escore global pode ser
devido a itens como a hiperreflexia ou o controle dos
esfincteres. Na pratica clinica, esta escala deve ser casa-

da a0 TMM e a avaliacao espirométrica. A escala mo-
dificada de Norris bulbar compreende 13 itens cotados
de 0 a 3, explorando as alteracoes da ventilacao, da tos-
se, do comportamento emocional, e das incapacidades
de mastigacio, degluticdo e articulagio das palavras®.
Os pontos fortes da Escala de Norris sao a facil apli-
cabilidade, o ndo requerimento de equipamentos de
assisténcia e, principalmente o fato de ter sido revisada
InGmeras vezes. Tal instrumento de medicao é bastante
utilizado para pacientes com doengas progressivas do
neurdnio motor*#6:47,

Honda estabeleceu, em 1990, uma escala que
oferece aos nervos cranianos e¢ aos musculos tora-
cicos 0 mesmo peso que as fungdes especificas dos
membros superiores e inferiores. Ela compreende
127 testes e 8 avaliacGes. Sua reprodutibilidade, sim-
plicidade e aceitabilidade explicam porque elas nao
sao utilizadas nos ensaios terapéuticos*.

A ALS Health State (ALSHSS) foi proposta por
Riviére et al*; dentro de um estudo p6s HOC de ensaio
com o Riluzol (Tabela 2). A escala é dividida em quatro
estagios funcionais: desde o estagio I, marcado por um
déficit leve em uma de trés regides (regiao bulbar, mem-
bro superior e membro inferior) com toda independén-
cia da atividade, até os estagios II, III e IV, traduzindo
a utilizacdo nao funcional de pelo menos duas regides
ou a alteracao das funcoes em trés regides. Riviere re-
comenda reagrupar os estagios I e II num estagio fun-
cional preservado e os estagios III e IV em um estagio
funcional grave. Esta analise foi utilizada num ensaio
terapéutico para avaliar a eficacia do tocoferol™.

CONCLUSAO

Aheterogeneidade e a grande diversidade das for-
mas clinicas sdo caracteristicas da ELLA, tornando dificil
uma avaliagdo quantificada, uniforme e comparativa en-
tre os individuos. O interesse dos pesquisadores respon-
saveis pela formulagio e aplicacao de mstrumentos de
avaliacdo ¢é de testar precisamente os efeitos funcionais
das terapias convencionais, celulares ou génicas nessa
doenca. As escalas globais da ELA sao validadas, sensi-
vels a modificagOes e relativamente bem correlacionadas
a progressao e a sobrevida. Para determinados ensaios
terapéuticos, as escalas funcionais como, por exemplo, a
Medida de Independéncia Funcional e o Indicador de
Barthel, sao privilegiadas se estiverem acompanhadas a
uma avaliacdo manual da for¢a associada a uma medida
da capacidade vital. Espera-se que este catalogo de esca-
las funcionais possa constituir uma base para os profissio-
nais de saude engajados nao s6 em pesquisas cientificas
mas também na pratica clinica diaria.
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