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Resumo

As mielopatias progressivas podem ser secundarias a alguns erros inatos do
metabolismo (EIM) como as Mucopolissacaridoses (MPS), as Mucolipidoses
(ML) e a Adrenomieloneuropatia (AMN). A escala para medir a gravidade de
uma mielopatia que tem sido utilizada em algumas dessas condi¢cdes é o
escore JOA (Japanese Orthopaedic Association), escala que foi construida e
validada somente para doenca vertebral degenerativa. Objetivos: propor uma
nova escala desenhada para mielopatias progressivas e apresentar dados de
validacdo da JOA nessas doencgas. Métodos: Uma nova escala foi construida,
chamada “Progressive Mielopathy Severity Score System” (PROMSS), os seus
escores variando de 0 a 100, e cobrindo os seguintes dominios: incapacidade
motora (50% da escala), disfuncéo esfincteriana (20%), espasticidade (10%) e
perda de sensibilidade (20%). Confiabilidades inter e intraexaminador foram
testadas. A validacao externa foi realizada através da sua comparacao com as
escalas ja estabelecidas JOA, EDSS (Expanded Disability Status Scale), indice
de Barthel e Osame Motor Disability Score (OMDS). Resultados: 38 pacientes
— 17 AMN, 3 MPS |, 3 MPS IV, 2 MPS VI, 2 ML e 11 pacientes com infeccéo
pelo HTLV-1 — entraram no estudo. A média (dp) da PROMSS e JOA foi de
74,6(11,4) e 12,4(2,3), respectivamente. Conseguiu-se demonstrar evidéncia
em favor da validade de construto (Spearman’s rank test com: JOA: r = 0,84, p
< 0,0001; EDSS: r = - 0,83, p < 0,0001; indice de Barthel: r = 0,56, p < 0,002;
OMDS: r = - 0,94, p <0,0001) e da confiabilidade (intraexaminador: r = 0,83; p
< 0,0001; interexaminador: r = 0,94, p < 0,0001) da escala PROMSS. As

propriedades métricas da JOA, por sua vez, foram similares as encontradas na
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PROMSS. Discussdo: Varios requisitos clinimétricos foram cumpridos por
ambas escalas, PROMSS e JOA. A responsividade, entretanto, nao foi testada,
j& que necessitariamos de periodos maiores entre as avaliagbes para permitir
alguma progressdo dos quadros clinicos. NOs acreditamos que, por sua
amplitude maior, a PROMSS podera ser Util para estudos de seguimento em

mielopatias por EIM.



1. Introducao

As mielopatias sdo parte importante da sintomatologia dos erros inatos do
metabolismo (EIM). Doencas como as mucopolissacaridoses e a
adrenomieloneuropatia apresentam-se ou evoluem como sindromes
mielopaticas, e o grau de incapacidade gerado nos pacientes é sempre muito
siginificativo. O desenvolvimento de escalas que possam quantificar a
informacdo clinica e possibilitar o estudo dessas doencas € imperioso.
Contudo, utilizam-se muitas vezes escalas ja existentes, desenvolvidas para
outras doencas e que sem duvida ndo abrangem todas as peculiaridades
dessas mielopatias. Ademais, algumas das escalas em uso ndo sao tao

sensiveis para demonstrar pequenas alteracées nos pacientes.

Este estudo foi planejado para desenvolver uma escala de avaliacdo de
gravidade da doenca para as mielopatias progressivas decorrentes de erros
inatos do metabolismo. No seu decorrer, viemos saber que uma das escalas
inespecificas ja existentes, a JOA, ja estaria sendo utilizada para acompanhar
a progressao da compressao medular em alguns EIM. Felizmente, nossos
dados possibilitaram agregar, aquele obijetivo inicial, a apresentacéo de alguns
dados de validacdo da JOA para os EIM, contribuindo com a sua aplicacéo

eventual a essas doenc;as, € com a Sua comparagéo com a nova escala.



2. Revisao da Literatura

2.1. Mielopatias — Conceito

A apresentacao clinica das sindromes medulares é diversa e por vezes
origem de duvida diagnostica. As manifestacdes iniciais variam desde queixas
vagas, como cansaco nas pernas, até quadros mais dramaticos, como
paraplegia. Os sintomas e sinais decorrentes da lesdo mielopatica envolvem
perda de forca e sensibilidade, exacerbacao dos reflexos miotaticos fasicos e

alteracdes esfincterianas [1].

A etilogia da sindrome medular abrange diversos processos patoldgicos,
desde lesdes vasculares a neurodegenerativas. Na avaliacdo do paciente, a
determinacao, através do exame fisico, do nivel da lesdo no eixo rostrocaudal e
da extensao no plano transversal € de fundamental importancia. Além disso, a
evolucdo temporal dos sintomas auxilia sobremaneira a investigacdo. Nesse
aspecto, as causas dividem-se, de modo grosseiro, em estaticas, ou seja, nao
progridem (trauma raquimedular, lesdes vasculares), e em progressivas, cuja
historia natural € a evolucdo inexoravel dos sintomas (como acontece nas
doencas neurodegenerativas, sejam elas hereditarias, autoimunes, ou

infecciosas — caso da mielopatia pelo HTLV-1) [1].



2.2. Escalas

Algumas variaveis podem ser medidas diretamente, como peso e altura;
outras (incapacidade, fungcéo cognitiva, qualidade de vida) somente podem ser
medidas de forma indireta, através de suas manifestacfes; dessa forma,
necessita-se de um meétodo que transforme essas variaveis “latentes” em
nameros mensuraveis e sujeitos a avaliacdo estatistica [2-3]. As escalas
suprem essa necessidade; sistematizam a informacdo obtida a partir do

individuo e a transformam em variavel numérica [2-3].

2.2.1. Objetivos dos instrumentos de medida

Existem varias formas de quantificar e objetivar a informacgéo clinica. Em
cada uma delas analiza-se um aspecto da doenca, ou seja, organiza-se a

informacéo a partir de um determinado objetivo [2]:

a) Classificacdes: tem por objetivo ordenar as doencas que apresentem
caracteristicas comuns; as classificacbes podem ser baseadas em

diferentes critérios: etioldgico, clinico, morfolégico ou evolutivo.

b) Diagndstico: os sistemas de escores para diagnoéstico das doencas

definem as condicdes que necessitam estar presentes antes que



d)

determinado diagnostico possa ser firmado com suficiente grau de

acuraria e confiabilidade.

Estadiamento: os sistemas de estadiamento focam principalmente a
evolucao da doenca ao longo do tempo. Integram também medidas de
gravidade da doenca. E desejavel que a cada escore corresponda um
tratamento, ja que 0s progressivos estagios da doenca necessitam

diferentes tratamentos.

Escalas: tém o objetivo de graduar um déficit clinico. As escalas
sistematizam a informagdo clinica atribuindo numeros a certas
condicdes. As condicbes numeradas ndo correspondem a intervalos,

mas sim a categorias ou subcategorias.

2.2.2. Classificacdo da Organizacdo Mundial de Saude

Saude, para a OMS, é um estado de bem estar fisico, mental e social,
ndo apenas a auséncia de enfermidade. Dessa forma, a determinacao
das consequéncias da doenca para um individuo é um indicador

fundamental para uma abordagem estruturada dos problemas de saude.

Esta classificacdo data de 1980 (atualizada em 2001) e baseia-se na

definicdo dos danos a saude em seus diversos aspectos [4-6]:

a) Deficiéncia (impairment): consequéncia fisiolégica da ma funcdo de um

orgdao; relaciona-se com perda de fungéo fisica ou psicoldgica;



b) Incapacidade (disability): refere-se as consequéncias do dano a uma

funcao fisiologica; implica alteragdo de comportamento do individuo;

Desvantagem (handicap): caracteriza as consequéncias sociais da
doenca; reflete a adaptacao do individuo ao meio ambiente resultante da

deficiéncia e incapacidade.

Estes trés conceitos relacionam-se da seguinte forma:

Doenga — Deficiéncia — Incapacidade — Desvantagem

Dessa forma, uma escala que abranja os varios aspectos da saude seria

mais representativa da real consequéncia da doenca para o paciente.

2.2.3. Disease Severity Score System

O conceito de Disease Severity Score System (DS3) apoia-se na
perspectiva de que a percepcao do impacto da doenca sobre o paciente
deve ser medida e adicionada a dados objetivos da gravidade da doenca.
Além disso, a inclusédo de diversos aspectos de uma determinada doenca
sob a forma de subescalas com pesos predeterminados facilitaria a
percepcao de piora ou melhora da doenca com um todo. Varios aspectos
clinimétricos melhorariam, como confiabilidade e responsividade; além de
gue uma escala com multiplos itens reduziria o erro randémico [3].
Entretanto, embora este tipo de escala seja cientificamente forte, ela

fornece escores pouco tangiveis, ou seja, em uma escala de gravidade de
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0 a 100, o que significaria um escore de 50? Porém, apesar de a
interpretacdo de uma escala desse tipo ndo ser facil, a validade e peso
cientifico é certamente maior do que uma escala que abrangesse somente

um aspecto da doenca e cujo resultado fosse diretamente interpretavel.

2.2.4. Critérios de qualidade

A construgdo de um novo instrumento ou critério de medida deve ser
submetida a rigorosos testes para avaliacdo de sua qualidade. De acordo
com a teoria classica do teste, um bom teste deve satisfazer os seguintes

critérios de qualidade [7-9]:

a) Objetividade

Grau pelo qual os resultados séao independentes dos investigadores que
aplicam o teste; essa independéncia deve estar presente na obtencéo

dos dados e na sua avaliacéo e interpretacao.

b) Confiabilidade (Reliability)

Este critério indica o grau de consisténcia da medida, ou seja, se a
medida fornece os mesmos resultados sempre que € realizada. Em cada
medida existem dois componentes: o escore verdadeiro e o erro de
medida. A confiabilidade € definida como a propor¢cdo de variancia
verdadeira presente na variancia observada. Existem varios métodos
para avaliar a confiabilidade:
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Confiabilidade teste-reteste: mede o mesmo sujeito em duas
ocasides com 0 mesmo instrumento e sob as mesmas
condigdes (incluindo o mesmo examinador), e por isso

eventualmente chamada de confiabilidade intraexaminador.

Confiabilidade interexaminador: determina a consisténcia pelo
gual dois examinadores podem avaliar 0 mesmo sujeito da

mesma forma.

Para medidas continuas, o parametro de confiabilidade mais usado é o
intraclass correlation (ICC). Para medidas ordinais, o coeficiente Kappa
de Cohen deve ser usado. Para ambos, uma medida de no minimo 0,70 &

recomendada.

c) Validade

Refere-se a capacidade do teste de medir o que ele se propoé.

Validade de face: considera se a escala faz sentido, a partir da
observacéao direta, para o examinador que a aplica, ou seja: 0s
itens da escala medem o que eles aparentam? Considerada a
evidéncia de validade mais fraca, tende a ser mais qualitativa
do que gquantitativa e geralmente baseada em consenso de

especialistas.

Validade de construto: o instrumento realmente mede o
construto (variavel) que pretende medir? Existem trés formas

de abordar esse item:
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e Validade convergente: se existirem instrumentos que
mecam a mesma variavel, o novo instrumento deve

relacionar-se diretamente com eles.

e Validade divergente: se existirem instrumentos
desenhados para medir outro construto, o0 novo

instrumento ndo deve relaciona-se bem com eles.

e Uso de controles: se existirem controles saudaveis
disponiveis, os pacientes com a condigdo sob estudo
apresentam escores diferentes dos controles ou a

escala ndo os diferencia?

Validade de conteddo: o instrumento contém todos os
aspectos relevantes da doenca de forma a avaliar
corretamente a variavel em questdao? Em geral, esse item é
apresentado de forma descritiva, baseado na opinido de

especialistas competentes.

Validade de critério: refere-se a capacidade do teste em
correlacionar-se com um algum critério externo (ou padréo

ouro) que represente o verdadeiro status do paciente.

Validade preditiva: o instrumento prediz a apresentacdo da

variavel no futuro?
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2.3. Escalas usadas em mielopatia

Diversas escalas foram desenhadas para medir incapacidade ou estagio
da doenca em patologias envolvendo a medula espinhal. Algumas delas
avaliam etiologias ndo progressivas, como trauma raquimedular. E o caso da
ASIA (American Spinal Injury Association) [10]. A ASIA é um instrumento que
objetiva apenas medir a altura da lesdo medular, ndo tendo muito aplicagdo em

doencas progressivas (ver Anexo).

A utilizacéo, e validacdo, de uma mesma escala para diferentes doencas
€ pratica comum na medicina, especialmente se elas apresentam
manifestagbes clinicas semelhantes. A escala UPDRS (Unified Parkinson’s
Disease Rating Scale), por exemplo, foi criada para avaliar pacientes com
Doenca de Parkinson, mas € amplamente utilizada (a subescala motora —
UPDRS Ill) na Paralisia Supranuclear Progressiva e Degeneracao Corticobasal
[11-12], ambas com patologias diferentes da Doenca de Parkinson mas com
alguns sintomas e sinais muito semelhantes. Entretanto, sabemos que a
transposicdo de escalas entre doencas com etiologias diferentes traz o
inconveniente de que caracterisiticas particulares da doenca para a qual a
escala ndo foi originalmente criada, ndo sejam avaliadas e quantificadas

adequadamente.

Diferentemente da ASIA, outras escalas foram desenhadas para abordar
doencas progressivas de etiologia auto-imune, viral e compressiva, nem

sempre medulares [13-15]. Nenhuma foi criada para avaliar o envolvimento
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progressivo dos tratos longos descendentes e ascendentes da medula nos

erros inatos do metabolismo. Vamos revisa-las brevemente.

O escore JOA (Japanese Orthopaedic Association), por exemplo, foi
desenvolvida para doenca medular compressiva causada por degeneracéo
vertebral e ligamentar. No decorrer do presente estudo, soubemos que ela esta
sendo usada em um ensaio clinico em pacientes com mucopolissacaridose
[Dickson, comunicacdo pessoall. A escala JOA contém os dominios
incapacidade, forgca muscular objetiva, sensibilidade e funcdo esfincteriana.
Embora varie “pouco” (de -2 a 17 pontos), a JOA pode retratar a progressao de

doencas cronicas (ver Anexo).

Da mesma forma, pacientes com mielopatia secundaria a
adrenomieloneuropatia foram avaliados, em estudos clinicos, com a EDSS
(Extended Disabilty Status Scale), escala criada para esclerose multipla [16-
18]. A EDSS parte de um interrogatério sobre prejuizos (impairments), medidos
pela FSS (Kurtzke Functional Systems Scores), e 0os reduz ao grau de
incapacidade correspondente do paciente. Embora seja muito interessante por
essa construcdo, a EDSS inclui avaliacbes de prejuizos causados por lesdes
de outras regides do sistema nervoso central, como fun¢des visuais, cognitivas
e cerebelares; por isso, € de se esperar que ndo meca de forma totalmente
satisfatéria a doenca medular (ver Anexos). Um aspecto da FSS merece
destaque, em relacdo a mielopatia: as questdes sobre o controle esfincteriano

(ver Anexos).

Pacientes com HTLV (human T-lymphotropic virus) também ja foram

varias vezes avaliados, em ensaios clinicos, com a escala EDSS acima
15



descrita [19-22] Entretanto, houve estudos sobre essa condi¢cado que utilizaram
uma quarta escala, chamada Osame Motor Disability Score (OMDS), embora
nunca isoladamente [23-25]. A OMDS mede incapacidade funcional (disability)

nos membros inferiores, especialmente relacionada a marcha.

2.4. Outras escalas de interesse para a construcédo da nova escala

Muito difundida é a avaliacdo da forca muscular realizada pela “Medical
Research Council Scale” [26]. Essa escala mede a forgca do grau zero
(correspondente a plegia) ao cinco (normal) e, pela sua ampla aceitacdo e
validade de face, pode ser aproveitada por DS3 com vantagens (ver Anexo).
Utilizada simultaneamente a OMDS, ela retrataria o envolvimento motor com

maior detalhamento.

N&o ha praticamente quadro medular que ndo envolva o aparecimento da
espasticidade. H4 uma escala ja bastante estabelecida para medi-la como um
prejuizo (impairment), chamada de Ashworth scale (ver Anexo). A
espasticidade pode ou nao trazer prejuizos diretos a adaptacéo dos pacientes:
€ consensual ser mais conveniente a uma mielopatia apresentar algum grau de

espasticidade do que uma atonia do segmento envolvido [27].

Finalmente, resta incluir na discussdo uma escala de incapacidade
adicional e bastante difundida — o indice de Barthel [28]. Trata-se de uma
escala desenvolvida inicialmente para avaliacdo de pacientes com doenca

neuromuscular ou musculoesquelética internados para reabilitacdo; mede a
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incapacidade do sujeito para as tarefas cotidianas de um modo genérico, que
se aproxima de uma “medida de desvantagem” (handicap). Embora
inespecifica, a Barthel tem sido usada como uma medida Uutil externa as

escalas clinicas e que pode ajudar a sua validacéo (ver Anexo).

2.5. Algumas condicdes relacionadas com mielopatia progressiva

2.5.1. Mucopolissacaridoses

As mucoplissacaridoses (MPSs) sdo um grupo heterogéneo de doencas
lisossomais, cada uma causada pela deficiéncia especifica de enzimas
envolvidas na degradacdo dos glicosaminoglicanos (GAG). A deficiéncia
enzimatica leva ao acumulo dos GAG nos lisossomos, resultando em
disfuncdo celular [29]. As MPSs sao herdadas de forma autossémica
recessiva, exceto a MPS Il (sindrome de Hunter) cuja heranca é recessiva
ligada ao X. O curso das MPSs € crbnico e progressivo, embora a idade
de inicio, espectro de sintomas e a gravidade variem siginificativamente
[29]. A maioria das MPSs sdo caracterizadas por um envolvimento
sistémico, fascies anormal, organomegalia e doenca 6ssea (disostose
multipla). Geralmente o feno6tipo no nascimento € normal, os sintomas e
sinais surgindo nos primeiros anos de vida. O envolvimento do sistema

nervoso central € variavel [29].
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A prevaléncia e incidéncia ndo sdo perfeitamente conhecidas devido a
escassez de estudos de base populacional [29-30]. Um estudo
retrospectivo na populagdo australiana de 1980 a 1996 mostrou uma

prevaléncia combinada de MPS de 1 para 22500 [31].

Ha sete tipos de mucopolissacaridoses [29]:

a. MPS | (Sindrome de Hurler): subtipos grave (Hurler) e atenuados

(Hurler-Scheie e Scheie)

b. MPS 1l (Sindrome de Hunter): subtipos grave e leve

C. MPS III (Sindrome de Sanfilippo): subtipos IlIA, IIIB, IlIC e llID
d. MPS IV (Sindrome de Morquio): subtipos IVA e IVB

e. MPS VI (Sindrome de Maroteaux-Lamy)

f. MPS VII (Sindrome de Sly)

g. MPS IX

O diagnoéstico é realizado através da identificacdo das caracteristicas da

doenca e da confirmacao da deficiéncia enzimatica [29,32].

A mielopatia nas MPSs é achado frequente e é geralmente cervical. O
acumulo de GAGs nas meninges leva a reducao do diametro do canal e a
compressdo medular [34]. A presenca de deformidade em giba e

subluxacao atlanto-axial podem agravar a lesdo mielopatica [35].

O tratamento da compressao medular nesses pacientes € cirargico e deve

ser realizado de forma precoce [34-36]. Contudo, o risco cirlrgico nos
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pacientes com MPS é elevado, devido as dificuldades no procedimento
anestésico. As dificuldades relacionam-se com a obtencdo da via aérea
devido ao estreitamento da traquéia, ao espessamento das cordas vocais,

pescoco curto, macroglossia e secrecdo nasal e pulmonar copiosas [37].

Devido aos riscos, em alguns pacientes a cirurgia € contra-indicada.
Dessa forma, a terapia de reposicdo enzimatica intratecal surgiu como
forma de tratar esses pacientes. Em modelo animal de MPS, verificou-se
gue € um tratamento seguro e eficaz [38]. A experiéncia em humanos é

limitada e ainda n&o existem estudos controlados [39-41].

O manejo dos pacientes com MPS baseia-se no tratamento sintomatico e
na terapia de reposicdo enzimatica sistémica para alguns tipos de

mucopolissacaridose [41-42]: (MPS I, MPS II, MPS VI).

2.5.2. Adrenomieloneuropatia

A adrenomieloneuropatia (AMN) € uma variante fenotipica da
adrenoleucodistrofia ligada ao X, sendo ambas doencas hereditarias do
metabolismo peroxissomal [43]. S&o bioquimicamente caraterizadas pelo
acumulo de acido graxos saturados de cadeia muito longa (em inglés,
very long chain fatty acids — VLCFA) [44]. O acumulo desses acidos
graxos € associado com desmielinizacdo (nos casos com o fendtipo),
anormalidades medulares, de nervo periférico e insuficiéncias adrenal e
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testicular. A incidéncia estimada no nascimento é entre 1 em 35.000
homens, na nossa regido [45]. Sdo conhecidos ao menos seis fendtipos,
sendo os mais frequentes a forma cerebral em criancas e a
adrenomieloneuropatia. Apesar de o acumulo VLCFA ocorrer na
substancia branca cerebral, cortex adrenal e testiculos, quantidades
pequenas estdo presentes no sangue, sendo a base para o diagndstico
bioquimico. Em alguns pacientes hd a necessidade de dosagem dos
VLCFA em culturas de fibroblastos [44]. A presenca de quantidades
elevadas dos acidos hexacosandico e a relacdo deste com os acidos
docosandico e tetracosanoico caracterizam a doenca [44]. Em individuos
do sexo masculino esta alteracdo bioquimica € universal, enquanto em
mulheres heterozigotas ela ocorre em cerca de 88%, ndo sendo util,

portanto, para excluir heterozigose [46].

A heranca a autossdmica recessiva ligada ao X, sendo os individuos do
sexo masculino predominantemente afetados. Mulheres heterozigotas
também podem apresentar, em 20% dos casos, quadro semelhante,
apesar de menos intenso, a adrenomieloneuropatia [43-44]. O gene

localiza-se no cromossomo Xq28 [43].

Na AMN o inicio dos sintomas ocorre da terceira a quarta décadas de
vida. Os déficits neuroldgicos decorrem principalmente da mielopatia e em
menor parcela da neuropatia periférica. Os pacientes gradualmente
desenvolvem paraparesia espastica, frequentemente associada a perda
da sensibilidade vibratéria em membros inferiores e a alteracdo

esfincteriana [43-44]. Nos individuos do sexo masculino, envolvimento
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cerebral tardio ocorre em cerca de 45% dos casos [43,47]. O
comprometimento dos nervos periféricos da-se sob a forma de
polineuropatia sensitivo-motora; 0s estudos eletrofisiolégicos mostram
degeneracdo axonal [48]. A adrenoleucodistrofia pode apresentar-se,
menos frequentemente, com quadro semelhante a degeneracao
espinocerebelar [49]. Entre os pacientes com AMN “pura” (somente com
sintomas medulares) aqueles que  apresentam alteracoes

espectroscopicas na ressonancia megnética tem pior prognostico [43,50].

Na AMN, a mielopatia € primariamente devida a degeneragdo axonal,
com atrofia dos tratos medulares descendentes e também ascendentes

(em especial os corddes posteriores) [47].

O tratamento da adrenoleucodistofia é predominantemente sintomatico e
inclui suporte fisioterapico e psicoldgico [43-44]. O tratamento sintomatico
inclui avaliacdo periodica da funcdo adrenal e tratamento adequado com
mineralocorticoide. Transplante de medula 6ssea é opc¢éao para criancas e
adolescentes com lesdo no sistema nervoso central (forma cerebral) que

estejam assintomaticos ou com achados neuropsicolégicos minimos [51].

N&o héa tratamento disponivel para a AMN, até o momento. Um ensaio
clinico recentemente publicado demonstrou a ineficacia da lovastatina

para essa forma da doenca. [52].
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2.5.3. Mielopatia por HTLV-1

7

O HTLV-1 (Human T-lymphotropic virus type 1) €& um retrovirus
oncogénico causador de mielopatia progressiva (também conhecida como
paraparesia espastica tropical) [53]. E endémico em diversas regides
(Sudoeste do Japao, Caribe, América Central e do Sul, Oriente Médio,
Africa Equatorial) e estima-se que 20 milhdes de pessoas estajam
infectadas em todo o mundo [53-54]. Embora a prevaléncia seja elevada,
somente 2-5% desenvolverdo encefalomielopatia ou mielopatia, ou seja, a
maioria dos seus portadores € assintomatica [53]. As formas de
transmissdo sdo principalmente trés: através do leite materno, contato
sexual e através de sangue infectado [54]. A mielopatia é a manifestacao
mais comum da infecdo pelo HTLV-1; caracteriza-se por paraparesia
espastica progressiva, disfuncédo vesical e fecal, disfuncdo sexual, dor
lombar, e sintomas e sinais sensitivos em membros inferiores, como
perda da sensibilidade proprioceptiva e dor neuropatica [53-54].
Manifestacbes menos frequentes incluem: sinais cerebelares, atrofia e
neurite optica, nistagmo e reducédo dos reflexos aquilianos. Os membros
superiores geralmente ndo sao fonte de queixa do paciente, porém ha, na
maioria dos pacientes, hiperreflexia. Alguns pacientes podem apresentar
manifestacfes ndo neurologicas, como uveite, alveolite pulmonar, artrite e
sindrome de Sjogren [54]. O curso da doenca € lento, com a maioria dos

pacientes ficando dependente de cadeira de rodas 20 anos apGs 0 inicio

dos sintomas [55].
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7

O diagndstico é realizado através da presenca dos sintomas tipicos da
doenca, presenca de antigenos ou anticorpos no sangue e liquido cefalo-
raquidiano dos pacientes. E necessario excluir diversas doencas que
podem apresentar quadro clinico idéntico a mielopatia pelo HTLV-1, ja
gue a presenca de sorologia positiva nem sempre leva a doenca

neurolégica [53,54,56].

N&o hé terapia que impeca a deterioracdo neuroldgica dos pacientes [54];
diversas modalidades de tratamentos foram testadas, porém a maioria
com estudos abertos ou com resultados modestos [54-57]. Para a maioria
dos pacientes, o manejo € sintomatico, baseado em tratamento
fisioteratico, uso de apoio para a marcha e farmacos para disfuncao

vesical, espasticidade e dor.
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4.0Dbjetivos

Gerais

Especificos

a)

b)

b)

Propor e validar uma nova escala (PROMSS), voltada
para 0 acompanhamento e estadiamento das
mielopatias progressivas, em especial aquelas que

acontecem nos erros inatos do metabolismo;

Trazer subsidios para a validacao da escala JOA para o
uso nas mucopolissacaridoses e na

adrenomieloneuropatia;

Estabelecer a confiabilidade intra e interexaminadores
das escalas PROMSS e JOA;

Demonstrar a validade externa da PROMSS, usando
como critérios externos a EDSS, o indice de Barthel, a
Osame Motor Disability Score e a JOA,; e, dentro dos
grupos etiolégicos, usando como critério externo a

idade e a duracdo da doenca dos pacientes;

Demonstrar a validade externa da JOA nas condicdes
em estudo, usando como critérios externos a EDSS, o
indice de Barthel e a Osame Motor Disability Score; e,
dentro dos grupos etioldgicos, usando como critério

externo a idade e a duracéo da doenca dos pacientes.
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The study of progressive myelopathies through JOA and a new
scale, PROMSS

Abstract

Progressive myelopathies can be secondary to inborn errors of metabolism
(IEM) such as mucopolysaccharidosis (MPS), mucolipidoses (ML), and
adrenomyeloneuropathy (AMN). The available scale, that of the Japanese
Orthopaedic Association (JOA) score, was validated only for degenerative
vertebral diseases. Aims: to propose a new scale addressing progressive
myelopathies, and to present validating data on JOA in these diseases.
Methods: A new scale was constructed, called the “Progressive Myelopathy
Severity Score System” (PROMSS), going from zero to 100, and covering motor
disability (50% of the scale), sphincter dysfunction (20%), spasticity (10%), and
sensory losses (20%). Inter- and intra-rater reliability were tested. External
validation was tested by applying JOA, EDSS (Expanded Disability Status
Scale), the Barthel index and the Osame Motor Disability Score. Results: 38
patients - 17 AMN, 3 MPS |, 3 MPS IV, 2 MPS VI, 2 ML and 11 patients with
HTLV-1 infection -were entered into the study. The mean (sd) PROMSS and
JOA scores were 74.6(11.4) and 12.4(2.3). Strong construct validity for
PROMSS (Spearman’s rank test with: JOA: r = 0.84, p < 0.0001; EDSS: r = -
0.83, p <0.0001; Barthel: r = 0.56, p < 0.002; Osame: R = -0.94, p < 0.0001)
and reliability (intra-rater: r = 0.83; p < 0.0001; inter-rater: r = 0.94, p < 0.0001)
were demonstrated. The metric properties of JOA were similar to those found in
PROMSS. Discussion: Several clinimetric requirements were met for both

scales, PROMSS and JOA. Responsiveness was lacking; a longer periods is
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needed between assessments. Since PROMSS has a wider range, it may be

useful for follow-up studies on IEM myelopathies.
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Introduction

Lesions of the spinal cord are characterized by sensory, motor and autonomic
changes. Clinical presentations vary, to include any combination of strength and
sensory loss, hyperactive stretch reflexes and sphincter abnormalities. The
resulting symptoms will depend not only upon the location of the damage, but
also upon the rapidity of the progression of the underlying disease. As a result,
myelopathies can be divided into static and progressive disorders, with very

different clinical courses and etiologies [1].

Among other causes, some inborn errors of metabolism (IEM) may cause
progressive myelopathies, such as mucopolysaccharidoses (MPS) [2-3],
mucolipidoses (ML) [4], and adrenomyeloneuropathy (AMN) [5]. At least two

mechanisms might be involved.

In MPS and ML, spinal cord compression is the main underlying mechanism,
which can be secondary to (a) vertebral abnormalities (hypoplasia or absence
of the odontoid process, or subluxation, due to ligamentous laxity) or to (b)
infiltration of surrounding soft tissue structures, also termed pachymeningitis
cervicalis, by undegraded glycosaminoglycans [6-7]. In contrast, the myelopathy
associated with AMN is primarily due to an axonal degeneration, with spinal

cord atrophy [8].

36



Several scales have been developed to measure the stage of disability or
disease in a number of pathologies involving the spinal cord. Some scales have
addressed non-progressive diseases, such as vascular or traumatic lesions.
This is the case with the American Spinal Injury Association (ASIA) scale [9].
Other scales were designed to encompass some aspects of progressive spinal
cord diseases, such as those related to auto-immune, viral or compressive
etiologies [10-11]. Nevertheless, none of them were specifically developed for
the progressive involvement of both ascending and descending tracts of the
spinal cord in IEM. The well known Japanese Orthopaedic Association (JOA)
Score [12] was developed to evaluate patients with degenerative cervical
compression. JOA is presently used in clinical trials on mucopolysaccharidosis
[Dickson, personal communication], although the disability profile of these
patients is most probably different from those with degenerative vertebral
diseases. The widely used Kurtzke Expanded Disability Status Scale (EDSS)
and Kurtzke Functional Systems Scores (FSS) were developed to follow
patients with multiple sclerosis. For that reason, EDSS and FSS include aspects
unrelated to the spinal cord, such as the assessment of cerebellar, brain stem,
visual and cerebral functions. In spite of the fact that they never have been
validated for these purposes, EDSS and FSS were used to follow patients with
Human T cell lymphotropic virus type-1 (HTLV-1) myelopathy [13-14]. We have
recently used EDSS to follow the progress of MPS | and MPS VI patients under

intrathecal therapy [15-16].
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In order to deal with this deficiency, our aims were (a) to present some
validation data on JOA in MPS and AMN; and (b) to propose a new clinical
scale tailored to progressive myelopathies in general, aimed at providing a
better responsiveness. We report on the reliability and validity of the new scale
in  patients with myelopathies caused by mucopolysaccharidosis,

adrenomyeloneuropathy and HTLV-1 infection.
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Methods

Construction of the new scale

A disease severity scoring system was built, called the “Progressive Myelopathy
Severity Score System” (PROMSS) (Suppl Mat. E-1). We aimed to include the
majority of symptoms of spinal cord long tract involvement. At the same time, in
order to facilitate acceptance and feasibility, several partial scales that are well
established in clinical practice, were incorporated into PROMSS. For these two
reasons, PROMSS may be seen as a “scoring system”. PROMSS varied
between zero (total disability) to 100 (normal) and covered the following

domains: “motor disability reported” and “examined”, “sphincter dysfunction”,

and “presence of spasticity and hyperreflexia “, and of “sensory losses”.

Two domains are subjective and rely on patient (or relative) information: the
motor disability and the sphincter dysfunction reported. The “motor disability
reported” domain was based on the queries presented by ODSS [17]. The main
differences were related to the ascending order of the scale, and to the values.
The “sphincter dysfunction” domain was adapted from the related subscore of

FSS [11].
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The other domains are related to quantitative assessments of the standardized
neurological examination. The “motor examined domain” was adapted from the
widely used Medical Research Council scale [18]. The “presence of spasticity
and hyperreflexia” domain was based on the Ashworth scale [19], to which we
added atony and two- or four-limb hyperreflexia as other possible findings.
Again, the descending order was another adaptation. In contrast, the “sensory

loss” domain was originally developed to be used in PROMSS.

All items were weighted, such that the contributions of each system would be as
follows: motor strength, 50%; tonus and stretch reflexes, 10%; sphincter
function, 20%; and sensory system, 20%. In order to simplify the scoring, a
digital version of the scale was also developed and is freely available (Suppl.

Mat. 2, and http://sites.google.com/site/promsscale/ [20]).

Patients and validation procedures

This study was performed between January 2009 and January 2010, and was
approved by the ethical committee of our institution. Informed consent was
obtained from all study participants, or from their parents or guardians.
PROMSS was initially addressed to myelopathies due to certain inborn errors of
metabolism (IEM), like MPS and AMN. Since these patients are quite rare,
patients with HTLV-1 infection were also included in the study, due to the

progressive nature of this disease. Exclusion criteria were the presence of
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cognitive involvement or a central nervous system disease causing neurologic
dysfunction other than myelopathy. Patients were invited to two consecutive
visits to our outpatient clinics. In the first visit, two examiners (RMC and DB)
evaluated each patient, in order to test for inter-rater correlations. Ratings for
the new scale and for JOA were generated independently by both investigators,
and each examiner was blind to the other’s score. An additional evaluation (in
the second visit) was performed by one of the examiners (RMC) 30 to 45 days
after the first examination, in order to evaluate intra-rater reliability. External
validation was tested by applying EDSS, the Barthel index [21] and the Osame
Motor Disability Score [22], during the second visit. JOA was also considered as

an external validation for the new scale.

Statistical Analysis

To test correlations among measures, Pearson’s coefficient was employed for
continuous variables, and Spearman’s rank test was used for ordinal or not
normally distributed variables. Inter-rater and intra-rater reliability were
expressed through intraclass correlation [23-24]. All tests were two-tailed; p-
values less than 0.05 were considered statistically significant. Analyses were

performed using SPSS 18.0 for Windows.
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Results

Sample characteristics

Thirty-eight (18 males) patients with progressive myelopathies had accepted the
invitation to participate in the study by January, 2010. There were 17 cases of
AMN, three MPS | patients, three MPS IV patients, two MPS VI patients, two
ML patients and 11 patients with HTLV-1 infection. Patients” age, disease onset

and disease duration are shown in Table 1.

Analysis of PROMSS

PROMSS was easy to administer and required an average of 15 minutes per
patient. The mean (range) PROMSS score, in the present sample of cases, was
74.61 (47.5 to 95.5). Scaling characteristics are summarized in Table 2. The
present sample of patients presented a ceiling effect in PROMSS as well as in
the JOA and in Barthel scales, reflecting the inclusion of mild to moderate cases

(Figure 1).
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Distribution of scores among the various diseases under study

There were significant differences in mean + sd of PROMSS scores according
to the disease, with worse scores in HTLV-1 and in MPS IV (67 + 15.8 and 67
+11, respectively, p = 0.038, ANOVA) (Figure 2). All the scales under study
were evaluated for each disease separately, namely: AMN, MPS/ML, and
HTLV-1. In the MPS/ML subgroup, an association between Barthel scale and

age was found (r = 0.89, p = 0.04).

Reliability: inter- and intra-rater tests

The intra-class correlation between the two examiners (blinded to each other)
was very high (r = 0.96, Cl: 93-98). Moreover, a high intra-class correlation was
also found between the first and the second PROMSS, performed by the same

examiner, with a 30- to 45-day interval (r = 0.84, CI: 0.64-0.90) (Table 2).

External validity

By using Spearman’s rank test, PROMSS showed a good correlation with JOA
(r = 0.81, p < 0.0001), EDSS (r = - 0.85, p <0.0001) and the Osame Motor

Disability Score (r = - 0.89, p < 0.0001). Although significant (p < 0.001), the
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correlation with the Barthel scale was only moderate (r = 0.58) (Table 2 and

Figure 3).

Since six different disorders were included in this study, the main accepted
factors of disease severity, such as disease duration and stage reached, could
not be used to test external validity. Although PROMSS seemed to be
associated with the disease duration of the two largest groups of patients —

AMN and HTLV-1 —, no significance was achieved (Figure 4).

Analysis of JOA

JOA was also easy to administer and required an average of 10 minutes per
patient. The mean (range) JOA score, in the present sample of cases, was 12.4
(6 to 17). Scaling characteristics are depicted in Table 2 and Figure 1, and

were quite similar to the PROMSS characteristics.

MPS |V patients presented more severe mean + sd JOA scores than the
remaining ones (9.3 £ 3, p = 0.035, ANOVA); JOA scores for HTLV-1 patients
were not different from the MPS and ML subgroups, as was seen in the

PROMSS scores (Figure 2).
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JOA inter- and intra-rater tests showed high reliability, similar to those found in
PROMSS. External validation of JOA included good correlations with Barthel,
EDSS and Osame scales (Table 2). As already stated, the main accepted
factors of disease severity, such as disease duration and stage reached, could
not be used to test external validity in the overall sample, due to the
heterogeneity of the diseases under study. Therefore, these parameters were
compared with JOA inside the disease subgroup HTLV-1, MPS/ML, and AMN.
In the AMN subgroup, JOA was associated with disease duration (r = - 0.59, p =

0.02) (Figure 4).
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Discussion

Myelopathy is an important cause of disability in some metabolic diseases. In
meningeal glycosaminoglycan (GAG) storage secondary to some forms of MPS
and ML, patients may present an early onset and substantial neurologic
morbidity due to spinal cord compression. In AMN, the spinal cord displays
bilateral, usually symmetrical, long tract degeneration in a “dying-back” pattern.
Although the mechanism of spinal cord involvement varies, these disorders

have in common a relentless progression towards increasing disability.

The available scale for the assessment of cord compression is JOA. JOA was
developed to measure the myelopathy caused by cervical spondylotic
myelopathy, a disease that usually affects individuals of 50 years of age or older
[12]. JOA has not been validated for AMN or for GAG storage diseases [25].
New therapies for metabolic causes of myelopathies are being developed [26-
15-16], and a reliable and validated method to measure efficacy is needed. We
have presented here some validating data about the use of JOA in cases of
IEM, in the hope that this will help to answer this lack. However, JOA has a
restricted range, between - 2 and 17 points, and this may raise some concern
about its responsiveness during a hypothetical treatment. Therefore, we
planned to build up a severity scale with a wider range, including disability

information as well.

46



This study investigated some fundamental metric properties of PROMSS, and
our results suggest that this proposed scale would be feasible and consistent.
The items used in the scale follow the procedural steps of a standard
neurological examination, which increases its content validity and acceptability.
By adapting the present scale (PROMSS) to already well-accepted and widely

used measurements, we aimed to build a reproducible instrument.

Inter- and intra-observer PROMSS scores correlations were very good, showing
that the physicians agree, both in themselves and amongst themselves, when
assessing the same patient on the same date (or after 30-45 days) using
PROMSS. PROMSS does not require expensive equipment and is widely
available to the medical community in general, able to be carried out in an
acceptable time. External validation was achieved, since PROMSS correlated
very strongly with at least three of the four external variables under study —
JOA, Osame and EDSS. A moderate correlation was found between PROMSS
and Barthel, where r = 0.54. Barthel is well known for its strong ceiling effect
and low responsiveness in patients with stroke, multiple sclerosis and from
neurorehabilitation units [27-29]. This is probably because most of its items
have only two or three response options [30]. Nevertheless, Barthel was never
tested in patients with MPS/ML or AMN; the only study that used it in patients

with HTLV infection did not measure any clinimetric parameters [31].
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Distribution of scores was skewed towards moderate to mild results in several
scales studied. This phenomenon was observed in PROMSS, JOA and Barthel
scores, and probably reflects a selection bias produced by the exclusion of
more severely affected patients. Cognitive involvement may be associated with
more severe clinical pictures, at least in patients with MPS and ML[3-32].
Therefore, JOA and PROMSS can be criticized for not being useful in severe,
cognitively affected patients. Both JOA and PROMSS rely on subjective
information during sensory examination. This can be circumvented by the
application of a “reduced-PROMSS scale” (without the sensory subscore) to
additional MPS patients with cognitive involvement. In any case, this cannot

explain the ceiling effect that occurs in AMN or HTLV-1 patients, either.

In the present sample of patients, the metrical characteristics of JOA were
good, and indeed very similar to those found in PROMSS. These results
suggest that JOA may be used in IEM patients, and either procedure (JOA or
PROMSS) can be chosen to follow these patients. Since JOA is well
established, one can argue about the necessity of introducing a new scale. We
can reply that PROMSS was devised to have a high responsiveness to changes
in the clinical picture. This characteristic needs to be tested in the future after a
good period of time has elapse to allow changes in the clinical picture to
emerge. Since PROMSS differs from JOA in its wide range and because it
includes a disability domain, we believe it will be useful for follow-up studies on

progressive myelopathies.
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Suppl Mat. E-1 — PROMSS

Disability Subscale

Arm disability scale — function checklist Not affected  |Affected but notPrevented
prevented

Dressing  upper part of body (excluding
buttons/zippers)

Washing and brushing hair

Turning a key in a lock

Using knife and fork (spoon — applicable if the patient
never uses knife and fork)

Doing up /Undoing buttons/zippers

Arm grade

Normal 15

Minor symptoms or signs in one or both arms but not affecting any of the functions listed 12

Moderate symptoms or signs in one or both arms affecting but not preventing any of the g
functions listed

Severe symptoms or signs in one or both arms preventing at least one but not all functions| g
listed

Severe symptoms or signs in both arms preventing all functions listed but some purposefull 3
movements still possible

Severe symptoms and signs in both arms preventing all purposeful movements 0

Leg disability scale — function checklist No Yes Not applicable

Do you have any problem with walking?
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Do you use a walking aid?

How do you usually get around over about 10 meters?

\Without aid

With one stick or crutch or holding someone’s arm

With two sticks or crutches or one stick or crutch and
holding someone’s arm

With a wheelchair

If you use a wheelchair, can you stand and walk a few
steps with help?

If you are restricted to bed most of the time, are you
able to make some purposeful movement?

Leg grade

Walking is not affected 15
\Walking is affected but may walk independently away from home 12
Usually uses unilateral support to walk away from home o)
Usually uses bilateral support to walk away from home 6

Usually uses wheelchair away from home, but able to stand and walk few steps with help 3

Restricted to wheelchair, unable to stand or walk a few steps even with help 0

Overall subscore: Arm grade + Leg grade 30

Strength subscale

Arm Strength Elbow flexion [Shoulder abduction

Normal 25 25 25 2,5
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Muscle strength is reduced but muscle contraction can still move joint against2 2 2 2
resistance
The joint can be moved against gravity only with the examiner’s resistancel1,5 (1,5 (1,5 [1,5
completely removed
Muscle can move only if the resistance of gravity is removed 1 1 1 1
Only a trace or flicker of movement is seen or felt 05 05 0,5 0,5
No movement is observed 0 0 0 0
Leg strength Knee flexion [Hip flexion
R L R L

Normal 25 25 25 2,5
Muscle strength is reduced but muscle contraction can still move joint against2 2 2 2
resistance
The joint can be moved against gravity only with the examiner’s resistancel1,5 [|1,5 [1,5 [1,5
completely removed
Muscle can move only if the resistance of gravity is removed 1 1 1 1
Only a trace or flicker of movement is seen or felt 0,5 10,5 0,5 10,5
No movement is observed 0 0 0 0
Overall subscore 20
Sensibility subscale
Arm score
Proofs Criteria R L

No Yes No Yes
Vibratory sensation in wrist and elbow |< 11 secin any area |1 0 1 0
Using a needle: discrimination between > 2 mistakes out of 10[1 0 1 0
tip and blunt end of needle; 10 repeats

External side of forearm
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Hand 1 0 1 0
Using two plastic cup of water: > 2 mistakes 1 0 1 0
discrimination between cold (10°C) and
warm (40-60°C) water. 10 repeats in
the forearm
Arthrestesia (thumb). 10 repaets > 2 mistakes 1 0 1 0
Leg score
Proofs Criteria R L

No Yes No Yes
Vibratory sensation in first toe and< 11 secin any area (1 0 1 0
knee
Using a needle: discrimination between|> 2 mistakes out of 10/1 0 1 0
tip and blunt end of needle. 10 repeats
External side of thigh
Foot 1 0 1 0
Using two plastic cups of water: > 2 mistakes 1 0 1 0
discrimination between cold (10°C) and
warm (40-60°C) water. 10 repeats on
the external side of the leg.
Arthrestesia (first toe). 10 repeats > 2 mistakes 1 0 1 0
Overall subscore: Arm score + Leg score 20
Tonus subscale
Arms Legs
R L R L
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No increase in muscle tone 2.5 2,5 2,5 2,5
Slight increase in tone giving a “catch” when affected part isp P 2 2
moved in flexion or extension.

More marked increase in tone but affected part is easily flexed. [1,5 1,5 1,5 1,5
Considerable increase in tone; passive movement difficult 1 1 1 1
Affected part is rigid in flexion or extension 0,5 0,5 0,5 0,5
Atonia 0 0 0 0
Hyiperreflexia in all four limbs -5

Hyperreflexia in legs only - 2.5

Overall subscore: sum of scores for all four limbs 10
Sphincter subscale

Normal 20

Mild urinary hesitance, urgency or retention 16

Moderate hesitance, urgency, retention of bowel or bladder, or rare urinary|12
incontinence (intermittent self-catheterization, manual compression to evacuate

bladder, or finger evacuation of stool)

Frequent urinary incontinence 8

In need of almost constant catheterization (and constant use of measures to| 4

evacuate stool)

Loss of bowel and bladder function 0

Overall subscore 20

PROMSS score
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Disability 30

Strength 20
Sensibility 20
Tonus 10
Sphincter 20
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Table 1. Clinical characteristics of the included patients

Number Gender Age at First complaint of Cord compression
of examination cord compression
. (male/female) Mean = SD (95% ClI)
patients
Mean = SD (all'in lower limbs)
ears
(95% ClI) (years)
Loss of Sensory Onset Duration
(years)
strength losses
AMN 17 5/12 43,1 (38,4 - 8/17 9/17 36,531,1-| 6,6(3,5
47,8) 41,9) -9,77)
MPS | 3 1/2 18 (11-22) ° 3/3 0/3 9,6 (6-12)° | 8,33 (5-
10) °
MPS IV 3 3/0 17,3 (12- 3/3 0/3 12,3 (7-20) 5%
26) b b
MPS VI 2 2/0 13 (10-16) ° 2/2 0/2 7,5(5-10)° | 5,5 (5-
6) "
ML 2 2/0 28 (16-40) ° Yy 1/2 21,5(8-35) " | 6,5 (5-8)
b
HTLV-1 11 6/5 60,09 (56,1 11/11 0/11 45,7(40,1- 14,3
- 64) 51,2) (10,4-
18,2)
Overall 38 18/20 41,6 (35,8 - 28/38 10/38 32,8 (27,5- | 8,8 (6,7-
group 47,4) 38) 10,8)

2 Disease duration was the same in all patients °: minimum and maximum values
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Table 2. Metric properties of PROMSS and JOA

PROMSS JOA

Mean score 74.61 12.4
Standard deviation 12.04 2.3
Median score 73.7 12
S.E.M. 1.95 0.4
Possible score range 0 to 100 -2t017
Observed score range 47510 otolr
95.5
Inter-rater reliability (inter-class correlations) 0.96*** 0.92%**
Intra-rater reliability (inter-class correlations) 0.84*** 0.88***
Correlation with external variables
JOA? 0.81 ***
Barthel index ® 0.58 ** 0.67***
EDSS*® -0.85 *** -0.77%**
Osame Motor Disability Score @ -0.89 *** -0.87***

#Spearman’s rho.

*p < 0.05; **p < 0.001; ***p < 0.0001.
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Figure 1 — Distribution of scores obtained in this study, in (a) PROMSS, (b) JOA, (c)
Barthel, (d) EDSS, and (e) Osame scores. Lower row: score distribution according to
each disease under study.
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Figure 2 — Distribution of (A) age at onset, (B) PROMSS and (C) JOA scores,
according to the different diseases under study. Boxes represent mean, sd, and range.
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Figure 3 — Correlations between PROMSS and other scales under study.
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Figure 4 — Correlations between disease duration and PROMSS in (A) HTLV-1
infection and (B) Adrenomyeloneuropathy; and between (C) disease duration and JOA

in Adrenomyeloneuropathy.
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6.Consideracdes finais

A construcdo de uma Escala de Gravidade da Doenca (Disease Severity Score
System — DS3) aplicavel as mielopatias decorrentes dos EIM foi a nossa meta

principal com o presente estudo.

Um DS3 tem o objetivo de incluir em uma mesma escala 0os principais grupos
de sintomas e sinais causados pela doenca, além da quantificacdo da
percepcao da doenca pelo paciente. Isso é Util por diversas razfes: a inclusdo
de varios dominios aumentaria a capacidade da escala de detectar pequenas
alteracdoes na evolucdo da doenca (melhora ou piora); pode-se estabelecer
“‘pesos” para os diversos dominios, segundo a capacidade de cada item de
causar disfuncao para o paciente. E, por fim, em uma escala com muitos itens,
a presenca do erro randémico € muito menor do que em uma escala de itens

simples.

Na escala PROMSS, os dominios se referem respectivamente a forca — medida
através da incapacidade relatada e também do prejuizo medido -, ao estado do

tbnus muscular, a sensibilidade e ao controle esfincteriano.

A seguir, expandiremos alguns comentarios sobre a nova escala e também
sobre a validacdo da JOA. Apresentaremos as dificuldades encontradas e

também as solu¢bes planejadas para dar uma resposta a elas.
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Anélise da PROMSS

A escala que construimos foi facil de administrar e levou em média, para a sua
aplicacdo, 15 minutos por paciente. A média dos escores da PROMSS foi de
74,61 (47,5 a 95,5). A inclusao de casos leves e moderados foi o responséavel
pela tendéncia a um efeito ceiling observado nessa escala e também na JOA e
Barthel. O efeito ceiling, habitualmente, é definido como 15% ou mais dos
pacientes atingindo o maximo valor possivel da escala. Embora ndo tenhamos
chegado a isso, é visivel a tendéncia dos valores estarem mais concentrados

na parte da direita da escala (valores maiores).

A confiabilidade foi avaliada através das confiabilidades intra e
interexaminadores, ambas avaliadas com a estatistica intraclass correlation. A
confiabilidade intraexaminador foi elevada: r = 0,96, Cl: 93-98. Na
interexaminador, o resultado foi de: r = 0,84, CI: 0,64-0,90. Ambas foram acima
do ponto de corte de 0,7, habitualmente usado para garantir qualidade na

validacéo de escalas.

A validacdo foi realizada através de comparacdo com outras escalas que,
apesar de nao terem sido construidas para avaliacdo dessas doencas (MPS,
AMN), sdo usadas frequentemente. A PROMSS tem boa correlagdo positiva
com a JOA: r = 0,81, p < 0.0001; boa correlacdo negativa com a OMDS (r = -
0,89, p < 0.0001) e com EDSS (r = - 0,85, p < 0.0001). Com o indice de
Barthel a correlacéo, apesar de estatisticamente significante, foi fraca: r = 0,58

(p < 0,001).
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J& que incluimos seis doencas diferentes no estudo, ndo foi possivel a
validacdo externa com duracdo e estagio da doenca, apesar de a PROMSS
parecer estar associada com duracdo da doenca nos dois maiores grupos de

doentes: AMN e HTLV-1.

Andlise da JOA

A escala JOA também foi facil de adimnistrar e consumiu pouco tempo para
cada paciente, em média 10 minutos. A médias dos escores, para todas as
doencas, foi 12,4 (6 a 17). Os resultados encontrados foram muito semelhantes
com a da PROMSS: confiabilidade intraexaminador (0,88, p < 0,0001) e
interexaminador (0,92, p < 0,0001). A correlacdo com as escalas usadas para
validacédo externa for similar também a PROMSS: Barthel (0,67, p < 0,0001),

EDSS (- 0,77, p < 0,0001) e OMDS (- 0,87, p < 0,0001).

Assim como na PROMSS, os principais fatores de gravidade de doenca,
duracédo e estagio da doenca, ndo puderam ser usados para validacao externa

em virtude da heterogeneidade das doencas em estudo.

Em resumo, as escalas PROMSS e JOA cumpriram 0s principais critérios
clinimétricos exigidos para a validacdo de uma escala: confiabilidade e validade

de construto e conteldo.

70



Problema 1. A amostra

Conseguimos recrutar apenas 38 pacientes (18 homens) durante o ano em que
esse estudo transcorreu. Esse numero esteve aquém do n desejado de 50
casos. Ja desde o principio, incluimos os casos com HTLV-1 no estudo, ainda
gue a natureza da condicdo fosse muito diferente das demais doencas
estudadas. Assim o fizemos, baseados em duas consideracdes. A primeira
delas é que ja imaginavamos ser dificil recrutarmos 50 casos de mielopatias
devidas a EIM, residentes em Porto Alegre e nas cercanias, em apenas um
ano. Perante a necessidade de chegarmos a uma amostra com poder
estatistico, elegemos uma condicdo ndo genética, mas que cursava com uma
mielopatia intrinseca (ndo O0ssea) progressiva. Essa doenca era a mielopatia
pelo HTLV-1. A segunda consideracdo era a de que o estudo ja incluia
doencas que afetavam grupos etarios distintos — as doencas lisossémicas
(MPSs e MLs) envolvendo algumas criancas e jovens e a AMN, apenas adultos
— e que tinham diferentes patogéneses das suas mielopatias — as lisossémicas
mais com depdsito meningeo e a AMN com degeneracao axonal. Recrutamos
17 AMN, 3 MPSI, 3 MPSIV, 2 MPSVI, 2 ML e 11 HTLV-1. Houve diferencas
significativas na média e desvio-padrdo das idades e dos valores de todas as
escalas estudadas em cada doenca, com os valores mais baixos da PROMSS,
por exemplo, nos pacientes com HTLV-1 (67 + 15.8) e MPSIV (67 £ 11). Essas
diferencas foram bem vindas, ao final, pois aumentaram a distribuicdo dos

escores obtidos em todas as escalas.
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Problema 2 — A responsividade das escalas e a potencial vantagem da

PROMSS frente a JOA

Como ja discutido anteriormente, para validarmos a PROMSS e JOA
deveriamos cumprir alguns critérios clinimétricos, quais sejam: confiabilidade e
validade. A responsividade néo foi avaliada nesse estudo, embora seja uma
das caracteristicas clinimétricas mais importantes de uma escala voltada aos
estudos de historia natural e aos ensaios clinicos de uma condicédo. Conceitua-
se como responsividade a capacidade de uma escala de detectar alteracdes
clinicamente importantes ao longo do tempo, mesmo que essas alteracdes
sejam pequenas. Em relacdo a potencial responsividade das escalas
estudadas, consideramos o que segue. A PROMSS tem um elastério maior do
gue o da JOA, pois varia de zero a 100, enquanto a JOA varia de - 2 a 17.
Finalmente, o dominio da sensibilidade € mais detalhadamente testado na
PROMSS. Por essas razfes imaginamos que a responsividade da PROMSS
sera melhor que a JOA para as MPSs e a AMN. Infelizmente, n&o foi possivel
avaliar a responsividade nesse estudo, realizado no ambito de um Mestrado,
em virtude de necessitarmos de uma intervalo de tempo maior entre as
avaliacdes; intervalo que fosse suficiente para que o exame fisico dos
pacientes mudasse e para que essa alteracdo fosse ou ndo detectada pelas

escalas.

A solucdo sera repetirmos essas escalas nos mesmos 38 individuos, doze
meses ap0s as suas Ultimas avaliagbes. Esse seguimento estd planejado e

resultard em uma comunicacéo cientifica adicional.
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Problema 3 — A aplicacdo da PROMSS e da JOA apenas nos casos com

cognicao preservada

Como nossa escala conttm um dominio de sensibilidade que necessita
colaboracdo dos pacientes, excluimos aqueles com algum déficit cognitivo,
como é o caso dos pacientes com MPS | forma Hurler ou MPS Il forma grave.
Como a gravidade da mielopatia, a0 menos nas mucopolissacaridoses, parece
estar realcionada com o declinio cognitivo, &€ muito possivel que tenhamos

excluido os pacientes com mielopatias mais graves.

Para testar essa possibilidade e para tentar obter uma amostra de casos
examinados com uma distribuicdo de escores PROMSS mais proxima da
distribuicdo em sino, pretendemos aplicar, no futuro, uma escala PROMSS
‘reduzida”, na qual se exclui o dominio de sensibilidade. J& examinamos essa
possibilidade na amostra atual e observamos nédo haver grande modificacao
dos parametros da escala (dados ndo apresentados). Entretanto, a validacéo
eventual de uma “PROMSS-reduzida” podera ser muito Gtil, ao tornar a escala

aplicavel para os pacientes com déficit cognitivo.

73



7. Anexos

ASIA Impairment Scale

ASTA IMPAIRMENT SCALE

[] A =Complete: No motor or sensory
function is preserved in the
sacral segments 54-55.

[[] B =Incomplete: Sensory but not
motor function is preserved
below the neurological level and
mcludes the sacral segments S4-55.

[] C =Incomplete: Motor function is
preserved below the neurological
level, and more than half of key
muscles below the neurological
level have a muscle grade less
than 3.

[[] D =Incomplete: Motor function is
preserved below the neurological
level, and at least half of key
muscles below the neurological
level have a muscle grade of 3
or more.

[] E =Normal: motor and sensory
function are normal
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Kurtzke Expanded Disability Status Scale (EDSS)

0 Exame neurolégico normal (todos os sistemas funcionais (SF) grau 0; cerebral
grau 1 aceitavel)

1 Sem incapacidade (1 SF grau 1)

15 Sem incapacidade (2 SF grau 1)

2 Incapacidade minima em 1 SF (1 SF grau 2, outros grau 0 ou 1)

2,5 Incapacidade minima em 2 SF (2 SF grau 2, outros grau 0 ou 1)

3 Incapacidade moderada em 1 SF (1 SF grau 3, outros grau O ou 1) ou
incapacidade discreta em 3 ou 4 SF (3 SF grau 2, outros grau 0 ou 1).
Deambulando plenamente

3,5 Deambulacdo plena, com incapacidade moderada em 1 SF (1 SF grau 3) e 1
ou 2 SF grau 2; ou 2 SF grau 3; ou 5 SF grau 2 (outros grau 0 ou 1)

4 Deambulacdo plena, até 500 metros sem ajuda ou descanso (1 SF grau 4,
outros grau O ou 1)

4,5 Deambulacdo plena, até 300 metros sem ajuda ou descanso. Com alguma
limitacdo da atividade ou requer assisténcia minima (1 SF grau 4, outros grau 0
oul)

5 Deambulacédo até 200 metros sem ajuda ou descanso. Limitacdo nas atividades
diarias (1 SF grau 5, outros grau 0 ou 1; ou combinacBes de graus menores
excedendo o escore 4)

5,5 Deambulacédo até 100 metros sem ajuda ou descanso. Incapacidade impedindo
atividades plenas diérias (1 SF grau 5, outros 0 ou 1; ou combinagfes de graus
menores excedendo o escore 4)

6 Assiténcia intermitente ou com auxilio unilateral constante de bengala, muleta
ou suporte (2 SF grau 3+)

6,5 Assinténcia bilateral (mais que 2 SF 3+)

7 N&o anda 5 metros mesmo com ajuda. Restrito a cadeira de rodas. Transfere
da cadeira para cama (mais que 1 SF grau 4+; ou piramidal grau 5
isoladamente)

7,5 Consegue apenas dar poucos passos. Restrito a cadeira de rodas. Necessita
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de ajuda para transferir-se (mais que 1 SF grau 4+)

8 Restrito ao leito, mas pode ficar fora da cama. Retém func¢des do autocuidado;
bom uso dos bragos (combinacdes de varios SF graus 4+)

8,5 Restrito ao leito constantemente. Retém algumas funcdes de autocuidado e dos
bracos (combinacg6es de varios SF grau 4+)

9 Paciente incapacitado no leito. Pode comunnicar e comer (equivalente é a
maioria dos SF grau4+)

9,5 Paciente totalmente incapacitado no leito. Ndo comunica, ndo come, nao
deglute (quase todos os SF grau 4+)

10 Morte por Esclerose Mdltipla

Kurtzke Functional Systems Scores (FSS)

Funcbes Piramidais

0 Normal

1 Sinais anormais sem incapacidade motora

2 Incapacidade minima

3 Discreta ou moderada paraparesia ou hemiparesia; monoparesia grave

4 Paraparesia ou hemiparesia acentuada; quadriparesia moderada; ou
monoplegia

5 Paraplegia, hemiplegia, ou quadriparesia acentuada

6 Quadriplegia

X Desconhecido

Funcdes cerebelares

0

Normal
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1 Sinais anormais sem incapacidade

2 Ataxia discreta em qualquer membro

3 Ataxia moderada do tronco ou de membros

4 Ataxia grave em todos os membros (maioria dos movimentos é muito dificil)
5 Incapaz de realizar movimetos coordenados devido a ataxia

X Desconhecido

Funcdes do tronco cerebral

0 Normal

1 Somente sinais anormais

2 Nistagmo moderado ou outra incapacidade leve

3 Nistagmo grave, acentuada paresia extraocular ou incapacidade moderada de
outros nervos cranianos

4 Disartria acentuada ou outra incapacidade acentuada

5 Incapacidade de deglutir ou falar

X Desconhecido

Func@es sensitivas

0 Normal

1 Diminuicdo da sensibilidade vibratoria ou estereognosia somente em 1 ou 2
membros

2 Diminuicdo discreta de tato ou dor, ou da sensibilidade posicional, e/ou
diminuicAo moderada da vibratéria ou estereognosia em 1-2 membros; ou
diminuicdo somente da vibratéria em 3-4 membros

3 Diminuicdo moderada de tato ou dor, ou posicional, e/ou perda da vibratéria em
1-2 membros; ou diminuicdo discreta do tato ou dor e/ou diminuicdo de toda a
propriocepcdo em 3-4 membros.

4 Diminuicdo acentuada de tato ou dor, ou perda da propriocepcdo em 1-2

membros; ou diminuicdo moderada de tato ou dor e/ou diminui¢cdo acentuada da
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propriocepcdo em mais de 2 membros

5 Perda da sensibilidade de 1-2 membros; ou moderada diminuicdo de tato ou dor
e/ou perda da propriocepc¢ao na maior parte do corpo abaixo da cabeca

6 Anestesia da cabeca para baixo

X Desconhecido

Funcdes vesicais e fecais

(baseado na pior funcao, seja vesical ou fecal)

0 Normal

1 Sintomas urinarios sem incontinéncia

2 H(_esi,ta_lgéo, urgéncia ou retencdo vesical ou fecal moderada; ou incontinéncia
urinaria rara

3 Incontinéncia urinaria frequente

4 Necessita cateterizacdo quase constante

5 Perda da funcao vesical

6 Perda das funcbes vesical e fecal

X Desconhecido

Funcdes visuais

0 Normal

1 Escotomas com acuidade visual (AV) igual ou melhor que 20/30

2 Pior olho com escotoma e AV de 20/30 a 20/59

3 Pior olho com grande escotoma, ou diminuicdo moderada dos campos, mas
com AV de 20/60 a 20/99

4 Pior olho com diminui¢cdo acentuada dos campos e AV de 20/100 a 20/200; ou
grau 3 com AV do melhor olho igual ou menor que 20/60

5 Pior olho com AV menor que 20/200; ou grau 4 com AV do melhor olho igual ou

79




menor que 20/60

Grau 5 com AV do melhor olho igual ou menor que 20/60

Desconhecido

FuncbBes mentais

0 Normal

1 Alteracdes apenas do humor

2 Diminuicao discreta da mentacdo

3 Diminuicdo moderada da mentacao

4 Diminuicdo acentuada da mentacédo (moderada sindrome cerebral cronica)
5 Deméncia ou grave sindrome cerebral cronica

X Desconhecida
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Medical Research Council scale

0 Sem movimentos visiveis. Plegia.

1 Esboco de contragdo visivel ou palpavel mas sem movimento.
2 Movimenta a articulagdo, ndo vence a gravidade.

3 Movimentos contra a gravidade, ndo vence a resisténcia.

4 Movimentos ativo contra gravidade e resisténcia.

5 Forga normal.
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Escala modificada de Ashworth

0 Nenhum aumento no tdnus muscular.

1 Leve aumento do tbnus muscular, manifestado por uma tenséo
momentanea ou por resisténcia minima, no final da amplitude de
movimento articular, quando a regido € movida em flexdo ou
extensao.

1+ Leve aumento do tonus muscular, manifestado por tensdo abrupta,
seguida de resisténcia minima em menos da metade da amplitude de
movimento articular restante.

2 Aumento mais marcante do tdbnus muscular, mas a regiao € movida
facilmente.

3 Consideravel aumento do ténus muscular; o movimento passivo €
dificil.

4 Parte afetada rigida em flexdo ou extensao.
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indice de Barthel

Como vocé realiza as suas refei¢coes?

10 Independente. Capaz de comer por si s6 em tempo razoavel. A comida pode
ser cozida ou servida por outra pessoa.

5 Necessita de ajuda para se cortar a carne, passar a manteiga, porém é capaz
de comer sozinho.

0 Dependente. Necessita ser alimentado por outra pessoa.

Como vocé toma seu banho?

5 Independente. Capaz de se lavar inteiro, de entrar e sair do banho sem ajuda e
de fazé-lo sem gue outra pessoa supervisione.
0 Dependente.Necessita de algum tipo de ajuda ou supervisao.

Como vocé se veste? (parte superior e inferior do corpo)

10 Independente. Capaz de vestir-se e despir-se sem ajuda.

5 Necessita de ajuda. Realiza todas as atividades pessoais sem ajuda mais da
metade das tarefas em tempo razoavel.

0 Dependente. Necessita de algum tipo de ajuda

Como vocé realiza seus asseios?

5 Independente. Realiza todas as atividades pessoais sem nenhuma ajuda, 0s
componentes necessarios podem ser providos por alguma pessoa.
0 Dependente.Necessita de algum tipo de ajuda.

Como é sua evacuagao?

10 Continente. Nao apresenta episédios de incontinéncia.

5 Acidente ocasional. Menos de uma vez por semana necessita de ajuda para
colocar enemas ou supositérios.

0 Incontinente. Mais de um episodio semanal.
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Como € sua mic¢do. Como vocé a realiza?

10 Continente. Nao apresenta episodios. Capaz de utilizar qualquer dispositivo por
si s6 (sonda, urinol, garrafa).

5 Acidente ocasional. Apresenta no maximo um episédio em 24 e requer ajuda
para manipulacéo de sondas ou de outros dispositivos.

0 Incontinente. Mais de um epis6dio em 24 horas.

Como vocé vai ao banheiro?

10 Independente. Entra e sai sozinho e ndo necessita de ajuda por parte de outra
pessoa.

5 Necessita de ajuda. Capaz de mover-se com uma pequena ajuda; € capaz de
usar o banheiro. Pode limpar-se sozinho.

0 Dependente. Incapaz de ter acesso a ele ou de utiliza-lo sem ajuda maior

Como voceé realiza as suas transferéncia (cama, poltrona, cadeira de rodas)?

15 Independente. Nao requer ajuda para sentar-se ou levantar-se de uma cadeira
nem para entrar ou sair da cama.

10 Minima ajuda. Incluindo uma supervisdo ou uma pequena ajuda fisica.

5 Grande ajuda. Precisa de uma pessoa forte e treinada.

0 Dependente necessita um apoio ou ser levantado por duas pessoas. E incapaz

de permanecer sentada.

Como vocé realiza a deambulacgdo (locomogé&o, caminhar)

15 Independente. Pode andar 50 metros ou seu equivalente em casa sem ajuda
ou supervisdo. Pode utilizar qualguer ajuda mecéanica exceto andador. SE
utilizar uma prétese, pode colocar a prétese nela e tirar sozinha.

10 Necessita ajuda. Necessita supervisdo ou uma pequena ajuda por parte de
outra pessoa ou utiliza andador.

Como vocé realiza a subida e descida de escadas?

10

Independente. Capaz de subir e descer um piso sem ajuda ou supervisao de
outra pessoa.
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Necessita ajuda. Necessita ajuda e superviséo.

Dependente. E incapaz de subir e descer degraus.
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Japanese Orthopaedic Association (JOA)

Funcdes Motoras

Dedos

0 Incapaz de alimentar-se sozinho com qualquer utensilio, incluindo, colher, garfo
e\ou incapaz de abotoar botbes de qualquer tamanho

1 Incapaz de usar garfo ou faca mas pode comer com colher

2 Capaz de comer com faca e garfo mas com muita dificuldade

3 Capaz de usar faca ou garfo com pouca dificuldade

4 Normal

Ombro e Cotovelo (avaliado pela escore de forca MRC no deltéide ou biceps, o que for

mais fraco)

-2 forca grau 2 ou menor
-1 forca grau 3

-0,5 forca grau 4

0 forca grau 5

Extremidades i

nferiores

0 Incapaz de manter-se em pé ou caminhar de qualquer forma

0,5 Capaz de manter-se me pé mas nao de caminhar

1 Incapaz de caminhar sem algum suporte

15 Capaz de caminhar sem suporte mas a marcha é instavel

2 Capaz de caminhar independentemente mas necessita de suporte para subir
escadas

2,5 Capaz de subir escadas sozinho, mas necessita de suporte para descer
escadas
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Capaz de marcha acelerada, porém a marcha néo € normal

Normal

Funcbes sensitiva

Extremidades superiores

0 Perda completa da sensibilidade algica e tactil

0,5 50% ou menos de sensibilidade normal e\ou dor ou dorméncia graves

1 Mais de 60% de sensibilidade normal e\ou dor ou dorméncia moderadas
15 Sensacao subjetiva de dorméncia de qualquer grau mas sem déficit objetivo
2 Normal

Tronco

0 Perda completa da sensibilidade algica e tactil

0,5 50% ou menos de sensibilidade normal e\ou dor ou dorméncia graves

1 Mais de 60% de sensibilidade normal e\ou dor ou dorméncia moderadas
15 Sensacao subjetiva de dorméncia de qualquer grau mas sem déficit objetivo
2 Normal

Extremidades inferiores

0 Perda completa da sensibilidade algica e tactil

0,5 50% ou menos de sensibilidade normal e\ou dor ou dorméncia graves

1 Mais de 60% de sensibilidade normal e\ou dor ou dorméncia moderadas
15 Sensacédo subjetiva de dorméncia de qualquer grau mas sem déficit objetivo
2 Normal

87




Funcéo vesical

0 Retencéo e\ou incontinéncia urinéria

1 Sensacao de retencéo e\ou jato fino e\ou continéncia incompleta
2 Retardo ao urinar e\ou polacitria

3 Normal
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Progressive Myelopathy Severity Score System (PROMSS)

Subescala de incapacidade

Disfungc&o Membros Superiores Nao afetado  |Afetado mas|impedido
ndo impedido

Vestir parte superior do corpo (excluindo botbes

e ziperes)

Lavar e pentear os cabelos

Virar a chave na fechadura

Usar garfo e faca (colher — aplicavel se paciente

nunca usou garfo e faca)

Fechar e abrir botbes e ziperes

Escore Membros Superiores

Normal 5

Sintomas ou sinais menores em um ou ambos membros superiores 4

mas ndo afetando nenhuma das funcdes listadas.

Sintomas ou sinais moderados em um ou ambos membros superiores 3

afetando mas néo impedindo nenhuma das func¢@es listadas.

Sintomas ou sinais graves em um ou ambos 0s membros superiores 2

impedindo ao menos uma funcéo listada.

Sintomas ou sinais graves em ambos 0s membros superiores 1

impedindo todas as funcgles listadas mas algum movimento propositado ainda

possivel.

Sintomas e sinais graves em ambos membros superiores impedindo qualgquer0

movimento propositado.

Disfuncd&o Membros Inferiores Nao Sim Nao aplicavel

Vocé tem algum problema para caminhar?

\Vocé usa algum apoio para caminhar?
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VVocé caminha por cerca de 10 metros:

Sem apoio

Com uma bengala ou muleta ou segurando no
braco de alguém

Com duas bengalas ou muletas ou com uma
bengala ou muleta e segurando no braco de
alguém

Com cadeira de rodas

Se vocé usa cadeira de rodas, vocé consegue
dar alguns passos com ajuda?

<

Se vocé esta restrito a cadeira de rodas ou a
cama , vocé é capaz de realizar algum
movimento propositado?

Escore Membros Inferiores

Marcha ndo afetada 5
Marcha afetada, mas consegue caminhar independentemente fora de casa 4
Geralmente usa apoio unilateral para caminhar fora de casa 3
Geralmente usa apoio bilateral para caminhar fora de casa 2

Geralmente usa cadeira de rodas para sair de casa, mas capaz de ficar em pé e[l
dar alguns passos com ajuda
Restrito a cadeira de rodas, incapaz de ficar em pé ou dar alguns passos com0

ajuda

Escore total: Escore Membros superiores + Escore Membros Inferiores

Subescala de forca

Forca em Membros Superiores

Flexdo  doAbducéo do brago
cotovelo
D E D E

5 = normal
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4 = reduzida mas impondo alguma resisténcia contra examinador
3 = vence a gravidade mas ndo o examinador
2 = move se a gravidade for retirada
1 = esboga movimento mas néo desloca a articulacédo
0 = normal
For¢ca em Membros Inferiores Flexdo  doFlexao do quadril
joelho
D E D E
5 = normal
4 = reduzida mas impondo alguma resisténcia contra examinador
3 = s6 vence a gravidade, ndo vence examinador
2 = move se a gravidade for neutralizada
1 = esbog¢a movimento mas nao desloca a articulacéo
0 = plegia
Escore total: Escore Membros Inferiores + Escore Membros
Superiores
Subescala de Sensibilidade
Membros Superiores
Provas Critério de D E
alteracao
Normal (1) Alterada |Normal (1)Alterada (0)

(0)

Sensibilidade vibratéria no punho < 11 seg em
no cotovelo. alguma das
posicoes.

Discriminacao entre estimulo tactil > 2 erros em 10
e algésico usando agulha: 10
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vezes.

Face externa do brago

Dorso da méo

Discriminacgdo entre agua fria
(10°C) e quente (40-60°C): 10
vezes (antebraco).

> 2 erros em 10

Sensibilidade cinético-postural (1°
dedo) — 10 vezes

> 2 erros em 10

Membros Inferiores

Provas

Critério de
alteracéo

D

E

Normal (1)

Alterada
(0)

Normal (1)

Alterada (0)

Sensibilidade vibratéria no halux e
no joelho.

<11 seg em alguma
das posicoes

Discriminacéo entre estimulo tactil
e algésico usando agulha: 10
vezes. Face externa na
coxa

Dorso do pé

>2 erros em 10

Discriminacdo entre agua fria
(10°C) e quente (40-60°C): 10
vezes (face externa da perna).

>2 erros em 10

Sensibilidade cinético-postural
(hélux) — 10 vezes

>2 erros em 10

Escore total: Escore Membros Inferiores + Escore Membros Superiores

Subescala Espasticidade
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Membros
Superiores

Membros Inferiores

D E

5 =Sem aumento do tdnus muscular

4 =Aumento leve do tonus.

3 = Aumento mais marcado do tébnus mas as partes
afetadas sao facilmente fletidas.

?2 = Aumento considerdvel do tbnus, movimentos
passivos sao dificeis.

1 = As partes afetadas sd@o rigidas em flexdo ou
extensao.

0 = Atonia

Hiperreflexia nos quatro membros -10

Hiperreflexia somente em membros inferiores -5

Escore total: somatério do quatro membros

Subescala de disfungéo esfincteriana

Normal

Hesitacdo, urgéncia ou retencdo urinarias leve

Hesitacdo, urgéncia ou retencdo urinaria ou fecal moderadas, ou
incontinéncia urinaria rara (auto-cateterizacdo intermitente, compressao
manual para evacuar a bexiga ou uso dos dedos para evacuar)

Incontinéncia urinaria frequente

Cateterizagdo quase constante (ou uso constante de medidas paral
evacuar)

[

Perda da funcéo vesical e fecal
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Escore total disfuncéo esfincteriana

Escore total disfuncéo X 3
Escore total forca +2

Escore total sensibilidade Inalterado
Escore total espasticidade +2
Escore total funcao esfincteriana X 4
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Osame’s Motor Disability Score (OMDS)

0 Marcha e corrida normais

1 Marcha normal mas corre lentamente

2 Marcha anormal

3 Marcha anormal e incapaz de correr

4 Necessita apoio para subir escadas

5 Necessita apoio unilateral para caminhar

6 Necessita apoio bilateral para caminhar

7 Necessita apoio bilateral para caminhar, mas limitada em 10 metros
8 Necessita apoio bilateral para caminhar, mas limitado a 5 metros
9 Incapaz de caminhar mas capaz de engatinhar

10 Engatinha com as maos

11 Incapaz de caminhar mas vira-se na cama

12 Incapaz de virar-se na cama, mas pode mover os dedos dos pés
13 Completamente restrito ao leito (imével)
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