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TESTAGEM INICIAL E CAPACIDADE
DISCRIMINATORIA DA ESCALA “UFMG
SYDENHAM'S CHOREA RATING SCALE (USCRS)”

Anténio Lucio Teixeira-Jr'2, Débora Palma Maia’, Francisco Cardoso’?

RESUMO - Recentemente desenvolvemos e validamos a escala “Universidade Federal de Minas Gerais (UFMG)
Sydenham’s Chorea Rating Scale” (USCRS) para avaliar sistematicamente os pacientes com coréia de Sydenham
(CS). Neste estudo, examinamos 97 criancas e adultos com CS (média de idade + desvio padrao, 15,5+ 5,9;
masculino/feminino, 31/66) acompanhados na Clinica de Distirbios do Movimento da UFMG, empregando
a escala USCRS. Os pacientes foram divididos em 4 grupos conforme a forma clinica apresentada: aguda (n=19),
recorrente (n=17), persistente (n=19) e remissdo (n=42). O escore médio + erro padrdo na escala USCRS para
cada um dos grupos foi, respectivamente, 47,7 + 4,7 para aguda, 29,5 + 2,6 pararecorrente, 17,6 3,1 para
persistente e 1,1 + 0,2 para remissao. Todas as comparacoes entre cada um dos grupos foram estatisticamente
significativas (p<0,05). Nossos resultados sugerem que a escala USCRS pode discriminar razoavelmente os grupos
de pacientes com em diferentes formas clinicas de CS.
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The initial testing and the discrimination property of the UFMG Sydenham'’s Chorea Rating Scale
(USCRS)

ABSTRACT - Recently we developed and validated the Universidade Federal de Minas Gerais (UFMG) Sydenham'’s
chorea Rating Scale (USCRS) to systematically assess SC patients. In this study, we assessed 97 children and
adults with SC (mean age = SD, 15.5 £ 5.9; male/female, 31/66) seen at the Movement Disorders Clinic at UFMG
employing the USCRS. The patients were divided into 4 groups according to their clinical status: acute
(n=19), re current (n=17), persistent (n=19) and remission (n=42). The mean + SEM USCRS scores for each
group were: 47.7 = 4.7 for acute group, 29.5 + 2.6 for recurrent group, 17.6 + 3.1 for persistent group and 1.1
+ 0.2 for remission group. All pair comparisons were statistically significant (p<0.05). Our results indicate that
the USRSC can reasonably discriminate groups of SC patients in different clinical stages of the disease.

KEY WORDS: Sydenham'’s chorea, rating scale.

A febre reumatica é doenca sistémica inflama-
téria auto-imune que ocorre cerca de 2 a 4 sema-
nas apos a infeccdo das vias aéreas superiores pelo
estreptococos § hemolitico do grupo A, o Strepto -
coccus pyogenes'. A febre reumatica acomete prin-
cipalmente criancas na faixa etaria escolar e consti-
tui importante problema de saude publica em paises
em desenvolvimento como o Brasil, onde a cardio-
patia reumatica, re presentada por valvopatias mi-
tral e adrtica, é a principal causa de doenca cardia-
ca em individuos com menos de 40 anos de idade?3.
A coréia de Sydenham (CS) é a manifestacdo neuro
I6gica da febre reumatica, ocorrendo em cerca de
30% dos casos*®. Caracteriza-se pela presenca de
movimentos involuntarios arritmicos, breves, que
fluem de uma parte a outro do corpo de forma nao

estereotipada, dai o termo coréia, derivado do gre-
go “choreus” que significa dancar. Os pacientes com
CS exibem outros sinais neurolégicos, como sacadas
hipométricas, disartria, hipotonia, comprometi-
mento da marcha e tiques®. Sintomas neuropsiquia-
tricos, como labilidade afetiva, hiperatividade e sin-
tomas obsessivo-compulsivos, sdo também fre-
guentemente encontrados em pacientes com CS’%,
A observacao sistematica da comorbidade de trans-
torros neuropsiquiatricos, como o transtorno ob-
sessivo-compulsivo e a sindrome de Tourette, na
CS despertou interesse em diferentes grupos de
pesquisa, que passaram a buscar evidéncias do
papel da infeccdo estreptocdccica no desenvolvi-
mento desses transtornos na infancia’®. Uma limi-
tacdo dos estudos nessa area era a inexisténcia de

'Clinica de Disturbios do Movimento do Hospital das Clinicas da Universidade Federal de Minas Gerais (UFMG) e 2Departamento
de Clinica Médica da Faculdade de Medicina da UFMG, Belo Horizonte MG, Brasil.
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escalas para a avaliacdo quantitativa da coréia. Re-
centemente desenvolvemos e validamos uma es-
cala para a avaliacao sistematica dos pacientes com
CS denominada “Universidade Federal de Minas
Gerais (UFMG)' Sydenham’s Chorea Rating Scale
(USCRS)"°. A escala USCRS mostrou ser um instru-
mento com elevadas confiabilidade inter-examina-
dor e consisténcia interna®.

Neste trabalho, apresentamos a versao em lin-
gua portuguesa da escala USCRS, publicada inicial-
mente em inglés®, e avaliamos a capacidade discri-
minatoéria da escala frente a diferentes grupos de
pacientes com CS.

METODO

Foram estudados 97 criancas e adultos (média de idade
+ desvio padrdo, 15,5 £ 5,9; masculino/feminino, 31/66)
com CS acompanhados na Clinica de Disturbios do Mo-
vimento da UFMG no periodo de janeiro de 2003 a no-
vembro de 2004. O diagnéstico de CS foi conferido a pa-
cientes que apresentaram coréia de inicio agudo, pre-
encheram os critérios modificados para febre reumatica
aguda10 e outras causas de coréia foram cuidadosamen-
te excluidas*'.

Cada paciente foi entrevistado e examinado indivi-
dualmente, recebendo uma pontuagdo conforme a es-
cala USCRS (disponivel no site da Academia Brasileira
de Neurologia - www.abneuro.org). Brevemente, a
escala USCRS foi desenvolvida para fornecer descricao
guantitativa detalhada do funcionamento do paciente
com CS nas atividades da vida diaria, da presenca de al-
teragdes comportamentais e do comprometimento da
fun¢do motora. A escala compreende 27 itens, cada um
pontuado de 0 (auséncia de sinal ou sintoma) a 4 (sin-
toma grave ou de incapacidade funcional). Alguns itens
da escala USCRS, como o movimento ocular de perse-
guicdo e a agilidade de membros inferiores, basearam-
se nas escalas “Unified Huntington'’s Disease Rating Scale
(UHDRS)"” "2 e "Unified Parkinson’s Disease Rating Scale
(UPDRS)"”'3. Outros itens da escala USCRS, como ténus
muscular, foram formulados pelos autores a partir de
experiéncia clinica proépria.

Os pacientes com CS foram também classificados em
um de quatro grupos possiveis conforme o estagio clinico
da doenca: aguda, recorrente, persistente, remissdo. A
CS aguda compreende os casos com coréia em atividade
a despeito do tratamento anti-coréico, cuja duracdo ndo
exceda dois anos. A CS em remissdo envolve os pacientes
em que houve resolucdo dos movimentos coréicos, mes-
mo sem uso de medicamento contra movimento anormal.
A CS recomente inclui os pacientes que, apos periodo de
remissdo, apresentaram novo episédio de coréia. A CS
persistente compreende os casos em que 0s movimen-
tos involuntarios sdo persistentes por mais de 2 anos ape-
sar do tratamento anti-céreico™.

Para andlise estatistica realizou-se analise de variancia

(ANOVA) e poés-teste de Tukey para multiplas compara-
¢Oes, estabelecendo-se o nivel de significancia em p<0,05.

RESULTADOS

Os pacientes foram divididos em 4 grupos con-
forme o estagio clinico da doenca: aguda (n=19),
recomente (n=17), persistente (n=19) e remissdo
(n=42). Os escores médios = erro padrao na escala
USCRS para cada um dos grupos foram: 47,7 + 4,7
para o grupo na forma aguda, 29,5 + 2,6 paraafor-
ma recorrente, 17,6 = 3,1 para a forma persistente
e 1,1 £ 0,2 para a forma remissao (Figura). Todas as
comparagdes entre pares de grupos foram estatis-
ticamente significativas (p<0,05).

DISCUSSAO

A patogénese da CS parece estar relacionada a
disfuncdo dos nucleos da base mediada por pro-
cessos auto-imunes, principalmente auto-anticorpos,
apos a infeccdo estreptocdccica™'. Uma série de
estudos de neuroimagem estrutural e funcional
confirmou o comprometimento dos ntcleos da base
na CS'. A andlise dos sintomas neurolégicos e com-
portamentais exibidos por pacientes reforca a con-
cepcao de comprometimento dos nucleos da base
e, por conseguinte, dos diferentes circuitos fronto-
estriatais na CS"''8, A presenca de movimentos invo-
luntarios como coréia e, ocasionalmente, tiques in-
dica o comprometimento do circuito fronto-estriatal
motor. A ocorréncia de sacadas hipométricas sugere
interferéncia no circuito éculo-motor. Como os
sintomas obsessivo-compulsivos e de hiperatividade
sdo comuns na CS, ha possivelmente comprome-
timento de circuitos fronto-estriatais ndo-motores,
como os circuitos érbito-frontal e dorso-lateral'®,
Postula-se, entdo, que a variabilidade dos quadros
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Figura. Pontuacdo na escala USCRS (“UFMG Sydenham’s Chorea
Rating Scale”) apresentada por pacientes com diferentes formas
clinicas de coréia de Sydenham.
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clinicos apresentados pelos pacientes com CS poderia
refletir disfuncao seletiva dos diferentes drcuitos
fronto-estriatas mediada pelos processos auto-
imunes pos-estreptococcicos'™.

A escala USCRS foi elaborada justamente no
sentido de avaliar as diferentes dimensdes sintoma-
ticas da CS. Em estudo anterior, mostrou-se um ins-
trumento confiadvel, exibindo valores elevados, en-
tre 0,86 e 1,0, de correlacdo intra-classe para todos
os itens da escala, e de alta consisténcia interna com
o-Cronbach igual a 0,97°. Na analise de composicdo
fatorial da escala, dois fatores emergiram, um con-
tendo os itens de alteracdes comportamentais e
outro com os demais itens. Isso poderia indicar com-
p rometimento diferencial dos circuitos fronto-es-
triatais na CS°.

Os resultados do presente estudo sugerem que
a escala USRSC pode discriminar razoavelmente gru-
pos de pacientes com CS em diferentes estagios
clinicos da doenca. Salienta-se, entretanto, que ha
superposicdo entre alguns valores individuais apre-
sentados por pacientes nos grupos com CS aguda,
CS recorrente e CS persistente (Figura).

Os pacientes com CS aguda evidenciaram os sin-
tomas mais graves conforme a pontuacdo na escala
USCRS. Os pacientes com CSrecorrente apresen-
taram sintomas menos intensos que os pacientes
com CS aguda, mas mais significativos que os com
CS persistente. Considerando-se a hipotese sobre
a patogénese da CS que postula a disfuncdo dos
nucleos da base mediada por auto-anticorpos'',
esses dados sdo interessantes pois sugerem que o
envolvimento dos nucleos da base é mais intenso
justamente nas fases em que os processo auto-imu-
nes estdo mais ativos. Em relacdo a CS persistente,
embora alguns pacientes também apresentem
auto-anticorpos', é possivel que a cronificacdo dos
sintomas se relacione com outra modalidade de
disfuncdo imunoldgica, lesdes estruturais ou bio-
quimicas ocorridas na fase aguda da CS.

Concluindo, a escala USCRS é um instrumento
promissor para a quantificacdo de sinais e sintomas
clinicos da CS, assim como para a avalia¢do do im-
pacto funcional sobre criancas e adultos.
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