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Analise critica dos escores de avaliacdo de gravidade da

fibrose cistica: Estado da arte

Critical analysis of scoring systems used in the assessment of Cystic Fibrosis

severity: State of the art

CAMILA 1SABEL DA SILVA SANTOS, JOSE DIRCEU RIBEIRO,
ANTONIO FERNANDO RIBEIRO, GABRIEL HESSEL

Este trabalho descreve, compara e analisa os escores de
avaliacdo de gravidade da fibrose cistica publicados na
literatura nos ultimos anos, e contextualiza o surgimento e o
objetivo de cada um deles. Através de levantamento
bibliografico, foram encontrados 16 escores de gravidade da
fibrose cistica: 8 escores de avaliaco clinica, 5 radiograficos,
2 tomograficos e 1 proposta de escore cintilografico. Apesar
das criticas e controvérsias quanto a objetividade e ao realismo
das informacoes obtidas através desses escores, sua aplicacio,
ao longo da histdria da fibrose cistica, mostrou-se util por
contribuir para um maior entendimento da doenca e da
efetividade das diversas terapéuticas.
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Descritores: Fibrose cistica. Indice de gravidade de doenca.
Revisdo de leitura.

This study carries out a descriptive and comparative analysis
of the various types of cystic fibrosis severity scores described
in the literature and contextualizes the origin and objective
of each. A total of 16 scoring systems were found: 8 are
used predominantly for clinical evaluation, 5 for
radiographic findings, 2 for tomographic findings and 1
for scintigraphic findings. Despite the criticism and
controversy regarding these instruments of assessment, they
have contributed to a better understanding of the disease
and to the development of more effective therapeutic
procedures.

Key words: Severity of illness index. Cystic fibrosis. Review
literature.

INTRODUCAO

A fibrose cistica (FC) ou mucoviscidose ¢ uma
desordem letal, hereditaria, autossdmica recessiva,
mais comum em caucasianos, em que sdo
identificadas cerca de mil mutacoes diferentes. O
defeito compromete a proteina reguladora da
condutancia trans-membrana, o que resulta em um
aumento na viscosidade das secrecdes glandulares
e diminuicdo do clearance mucociliar. A
manifestacdo clinica da doenca difere entre os
pacientes, com variacdo no grau de
comprometimento pulmonar e gastro-intestinal. O
quadro respiratdrio ¢ apontado como a causa mais
comum de morte®., A deterioragio pulmonar
progressiva decorre de inflamacdo, retencdo de
muco, infec¢do cronica por Staphylococcus aureus
e Pseudomonas, hiper-reatividade bronquica, hiper
insuflacdo, instabilidade e obstrucdo das vias
aéreas®. Nio hd consenso sobre a

antibioticoterapia ideal para o tratamento®, mas
o controle das infeccdes pulmonares ¢ parte
importante do conjunto de cuidados, assim como
a melhora do clearance da secrecdo bronquica, a
correcdo do defeito de ma-absor¢do e o suporte
nutricional®. A individualidade de cada paciente
também ¢ considerada na terapéutica, sendo a
aderéncia ao tratamento e a gravidade da doenca
descritos, desde os primeiros trabalhos, como
elementos importantes no prognostico®®”?,

Essa variabilidade clinica, assim como o
reconhecimento da FC como uma entidade
importante e freqliiente na clinica médica,
determinou o desenvolvimento de sistemas de
escores de avaliacdo de sua gravidade, os quais
contribuem para a caracterizacdo e avaliacdo do
curso da doenca, e retratam seu historico, além
das peculiaridades fenotipicas das diferentes
populacdes. Os escores foram elaborados através
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Siglas e abreviaturas utilizadas neste trabalho:
FC: Fibrose cistica

EGFC: escores de gravidade da FC

FEV,: volume expiratdrio forcado no primeiro segundo
CVF: capacidade vital forcada

da andlise e comparag¢do dos sinais e sintomas
apresentados pelos pacientes®, e o surgimento de
cada um deles teve relagdo direta com o
entendimento da doenca no contexto cientifico.
Os escores de gravidade da fibrose cistica (EGFC)
sdo usados ha décadas para avaliar a extensdo da
lesdo pulmonar, comparar a gravidade clinica dos
pacientes, avaliar os efeitos das intervencodes
terapéuticas e estimar o prognostico. No entanto,
nio ha consenso com relagio ao escore ideal®'"12),
Tanto os escores clinicos como os radiologicos e
os tomograficos serdo discutidos neste estudo, pois
sdo muito considerados e amplamente aplicados
nos grandes centros de atendimento da doenga
(Quadro1).

Foi feita uma revisdo da literatura (Medline)
dos diferentes sistemas de escores para avaliacdo
de gravidade da fibrose cistica, bem como uma
analise critica, descritiva e comparativa dos
diversos escores existentes.

cientifica da doenca, e todos com a intencdo de
retratar a gravidade e contribuir para a avaliacdo
das intervencdes terapéuticas.

Os primeiros relatos de casos e estudos de FC
identificaram a morte da crianca no periodo
neonatal>'¥ idéia que acabou sendo modificada
pelas demonstracdes de trabalhos posteriores.
McIntosh!™ fez o primeiro estudo prospectivo,
acompanhando pacientes até os dez anos de
idade para relacionar a evolucdo e a gravidade
da doenca. Em seguida, Royce'® elaborou o
primeiro conjunto de pardmetros clinicos para
avaliacdo da doenca, o qual incluiu apenas

ESCORES DE AVALIACAO

0 levantamento bibliografico permitiu encontrar
16 EGFC publicados e citados em conceituados
estudos, sendo 8 escores clinicos, 5 radioldgicos,
2 tomograficos e 1 cintilografico, cada qual inserido
em um momento historico de compreensio

baqueteamento digital, tosse, freqiiéncia
respiratdria e tolerdncia aos exercicios, e enfatizou
apenas os sintomas, sem correlaciond-los com a
gravidade ou extensio da lesdo pulmonar®.

Foi no trabalho de Shwachman®, um estudo
longitudinal com 105 fibrocisticos acompanhados
durante cinco anos a partir do diagndstico, que a
questdo da gravidade e da necessidade de um
sistema de avaliacdo clinica fortaleceu-se, pois este
evidenciou grande variacdo nos estagios da

ESCORE ANO AVALIACAOQ FONTE doenca, independentemente da precocidade do
1 Shwachman Score 1958 clinica 5 diagnostico. 1dentificou também a necessidade de
2 Doershuk Score * 1964 clinica 6 inclusdo da funcdo pulmonar na avaliacdo. Esse
3 S{mphf‘ed Cystic o sistema de avaliacdo clinica foi um marco no

Fibrosis Scale - SCS 1971 clinica 7 historico cientifico da fibrose cistica e até os dias
4 Taussig Score - NIH 1973 clinica 8 s : a1

o S atuais € respeitado e amplamente utilizado como

5  Chrispin Norman Score 1974 radiologica 17 st to classico d liacio d idade d
6  Brasfield Score 1979 radiologica 10 ms rumslg 1?];355]“) cava l’c?(;ao a gravidade da
7  Scintigraphic score 1980 cintilografica 18 danFa 11,0 escore foi 'elaborado com o
8  Huang Score 1981 clinica 19 objetivo de comparar as manifestagdes clinicas
9  C-N Score * 1982 radioldgica 22 entre os pacientes, detectar os efeitos do
10 S-B Score * 1987 clinica 23 tratamento e contribuir para a determinacio de
11 Nathanson Score 1991 tomografica 24 critérios diagnosticos. Para tanto, esse escore tem
12 Bhalla Score 1991 tomografica 25 quatro critérios maiores: atividade geral, nutricio,
13 Wisconsin Score 1993 radiolégica 26 exame radioldgico e avaliacdo fisica (Quadro 2).
14 Northern Score 1994 radiologica 27 Cada critério varia de 5 a 25 pontos, e quanto
15 Matouk Score* 1997 clinica 29 tuacs . P » € d ;
16 Kanga Score - CFCS 1999 clinica 12 menor a pontuagdo mais grave se encontra o
* = escores adaptados ou modificados de outros escores pac1€nte.

Quadro 1. Escores de avaliacdo da gravidade na FC

0 escore de Shwachman sofreu algumas
criticas pela subjetividade e foi alterado por
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Doershuk, em 1964, que propds um outro escore.
Segundo este autor, este novo escore seria mais
objetivo e poderia ser aplicado também em
adolescentes e adultos. Manteve as quatro
categorias de Shwachman, apenas incluindo
alguns aspectos pertinentes aos adolescentes e

adultos. Considerou uma variacio de cinco pontos
no resultado final da avaliacdo, e aconselhou sua
aplicacdo em duplo cego e discussdes dos casos
polémicos pelos examinadores. Em seu estudo,
acompanhou as manifestacdes clinicas de
pacientes em regime terapéutico por um periodo

abdominal abundante; fezes freqlientes,
volumosas, mau cheiro e gordurosas;
prolapso retal freqliente

Pontuacéo Atividade Geral Achados Radioldgicos
25 Atividade normal plena; joga bola; campos pulmonares limpos
vai a escola regularmente
20 falta resisténcia e cansa ao final do dia; minimas marcas de acentuacio
boa freqiiéncia escolar broncovascular; enfisema primario
15 descansa voluntariamente durante o dia; enfisema leve; sinais de atelectasias; marcas
cansa facilmente apds exercicio; de aumento broncovascular
freqiiéncia escolar satisfatdria
10 professor particular; repousa muito; enfisema moderado; areas de atelectasias
dispnéia apdés caminhada curta; difusas com dareas de infeccdo sobrepostas;
bronquiectasias minimas
05 ortopnéia; confinado a cama ou cadeira extensivas alteracdes com fendémenopulmonar
obstrutivo e infeccdo; aletectasias lobares e
bronquiectasias
Pontuacédo Nutricao Exame Fisico
25 mantém peso e altura préoximo do normal: s/ tosse; FC e FR normais; pulmoes
percentil 25; bom ténus e massamuscular;  limpos; boa postura
fezes bem formadas- quase normais
20 peso e altura aproximadamente no Tosse rara ou “pigarro”; FC e FR normais no
percentil de 15 a 20; fezes levemente repouso; minimo enfisema; pulmaes limpos; s/
anormais; tonus e massa musculartobnus e  baqueteamento
massa muscular satisfatorios
15 peso e altura acima do percentil 3; fezes tosse ocasional (ao levantar pela manhi); FR
usualmente anormais, volumosas e levemente elevada; enfisema suave; MV rude;
pobremente formadas; tonus pobre e roncos localizados raramente; baqueteamento
massa muscular reduzida; pouca distensdo precoce
abdominal (se tiver)
10 peso e altura abaixo do percentil 3; fezes tosse freqiiente, usualmente produtiva;
pouco formadas, volumosas, ofensivamente retracdo toracica; enfisema moderado;
gordurosas; musculo fraco e massa deformidade toracica; roncos usualmente
reduzida;distensdo abdominal suave/ presentes; baqueteamento 2/3
moderada
05 marcada ma-nutricdo; protuberancia Tosse grave paroxistica, taquipnéia e

taquicardia; alteracdo pulmonar extensa;
sinais de faléncia cardiaca direita; 3/4
baqueteamento

Classificacdo Pontos
grave < 40
moderado 55 - 41
leve 70 - 56
bom 85 - 171
excelente 100 - 86

(Quadros elaborados a partir do artigo original de Shwachman,1958)

Quadro 2. Escore de Shwachman




de cinco anos. Como nio registrou melhora no
escore dos pacientes que apresentavam exame
radioldgico deteriorado, mesmo apds a introducéio
da medicacéo, identificou uma nova questdo: a
importancia do tratamento precoce das
manifestagdes pulmonares ©.

Em 1971, a partir das criticas surgidas aos
escores, Cooperman criou uma forma simplificada,
baseada no modelo do teste de Apgar, a Simplified
Cystic Fibrosis Scoring Scale (SCS), com o objetivo
de indicar os efeitos das medicacdes e tratamentos
no manejo da doenca fibrocistica (Quadro 3). O
SCS inclui 5 categorias: atividade geral, achados
radioldgicos, baqueteamento digital, crescimento
e desenvolvimento, e complicacdes, graduadas
com 0, 1 e 2 pontos, de acordo com o quadro
clinico do paciente. O paciente gravemente
acometido recebe 0, enquanto que o individuo
sem nenhum comprometimento pode receber até
2 pontos em cada categoria, somando um maximo
de 10 pontos™. A SCS foi aplicada em 45 pacientes,
avaliados periodicamente durante um ano e meio,
e os proprios autores reconheceram a limitada
experiéncia na utilizacdo desse escore.

Em 1973, Taussig criou o National Institute of
Health Score (NTH), um escore clinico para avaliagcido
de gravidade da FC, que se propde objetivo e ¢
definido pelo autor como simples, facil e imediato.
Para testar esse escore, Taussig avaliou 73 pacientes,
entre cinco e 30 anos de idade, por um periodo de
trés a seis anos. Foram consideradas as complicagdes
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prevalentes, como pneumotorax, hemoptise e
cirurgias, com significado progndstico. O escore
inclui avaliacdo pulmonar e geral, com sub-
categorias com pontuacdes especificas, somando
o individuo gravemente acometido até 100 pontos.
Dados detalhados da clinica, como gasometria,
presenca de comprometimento gastrointestinal e
artropatia também sdo considerados na avaliagao,
mas ndo recebem pontuacio (Quadro 4). A aderéncia
do paciente ao tratamento também foi associada a
identificacdo da gravidade da doenca através desse
escore, como forma de suprir o médico e a familia
de um preditor numérico de expectativa de vida,
aumentando assim a sua participagdo nas
terapéuticas multiprofissionais®.

Um ano depois, Chrispin & Norman criaram o
primeiro escore radioldgico de avaliagdo de
gravidade da FC, considerando o fato de que
alteragdes no exame radiologico retratam a
progressdo da doenca pulmonar e podem ser
correlacionadas com a condigdo clinica do paciente
(Quadro 5). Para a elaboracdo desse escore, de
analise sistemdtica de imagens, os autores
preocuparam-se em uniformizar os termos e
descrever as cinco caracteristicas radiologicas
consideradas. A avaliacdo ¢ baseada na divisido do
radiograma pulmonar em quatro zonas e na
classificacdo das imagens em trés categorias, de
acordo com a presenca e gravidade das
alteracoes"”. Para a comprovacdo desse escore,
dois examinadores avaliaram os radiogramas de 30

crescimento e peso e altura acima do

desenvolvimento
Complicacdes

percentil 25
sem

CATEGORIAS 2 1 0
empenho atlético com freqiiéncia escolar regular com
atividades acompanhamento acompanhamento normal
normal
atividade fisica maximo de 2 faltas no més
normal
Radiografia normal marcas minimamente
aumentadas e enfisema
baqueteamento Oal+ 1 a2 + sem cianose 2 + e extensos

peso e altura acima do peso e altura

abaixo
percentil 3 do percentl 3
transitorias fixas

(Quadro elaborado a partir do artigo original de Cooperman, 1971)

Quadro 3. Escore de Cooperman - SCS
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PULMAO PONTUACAOQ
raio-x 01 -17
funcdo pulmonar 01 -17
exacerbacdo pulmonar 03 - 05
Pneumotorax 03 - 05
Hemoptise 04 - 07
cirurgia pulmonar 02 - 07
cor pulmonale 03 - 05
ausculta pulmonar 01 - 09
tosse e expectoragdo 01 -03
TOTAL 75
GERAL PONTUACAO
Peso 01 - 06
Atividade 01 -10
Atitude 01 -09
TOTAL 25
COMPLICACOES CARACTERISTICAS
gasometria PO,
PCO,
obstrucdo

gastrointestinais ma absorcdo
anormalidades
polipos nasais
sinusites
infertilidade masculina
osteoartropatia

deplecdo de sal

outras

(Quadro elaborado a partir do artigo original de Taussig, 1973)

Quadro 4. Escore de Taussig - NIH

criancas com FC, e reavaliaram o mesmo exame
20 meses depois, para comparacdo dos resultados.

Mesmo com varios EGFC sendo aplicados,
persistiam as discussdes e questionamentos quanto
a variabilidade na gravidade das manifestacdes
clinicas, correlacdo das mudancas radiologicas com
a doenca pulmonar e eficicia e efetividade dos
escores existentes. Esse fato incentivou Brasfield
et. al. a elaborarem, em 1979, um novo escore
radioldgico, que foi comprovado através da
avaliacdo de 643 imagens de 118 pacientes por
um radiologista pediatrico e dois clinicos,
separadamente!’”, Esse estudo teve também a
preocupacdo de constatar a reprodutibilidade do
sistema, e sua associacdo com parametros clinicos
e com a fung¢do pulmonar. O escore apresenta cinco
categorias que podem ser pontuadas de 0 a 5,
recebendo a pontuacdo maxima de 25 as alteragoes
radioldgicas mais graves (Quadro 6).

Caracteristicas Ausente Leve Intensa
torax

abaulamento esternal 0 1 2
rebaixamento do diafragma 0 1 2
cifose espinhal 0 1 2
espessamento das paredes

bronquicas

zona superior direita 0 1 2
zona superior esquerda 0 1 2
zona inferior direita 0 1 2
zona inferior esquerda 0 1 2
consolidagdes esparsas

zona superior direita 0 1 2
zona superior esquerda 0 1 2
zona inferior direita 0 1 2
zona inferior esquerda 0 1 2
imagens anelares

zona superior direita 0 1 2
zona superior esquerda 0 1 2
zona inferior direita 0 1 2
zona inferior esquerda 0 1 2
opacidades grandes

zona superior direita 0 1 2
zona superior esquerda 0 1 2
zona inferior direita 0 1 2
zona inferior esquerda 0 1 2

(Quadro elaborado a partir do artigo original de Chrispin &

Quadro 5. Escore de Chrispin & Norman

A criacdo de sete escores, radioldgicos e
clinicos, em um periodo de questionamento sobre
o aumento da sobrevida e importancia da
precocidade do diagndstico na FC, motivou Piepszi
et. al.U® a discutirem a criacio de um escore
cintilografico. Foram avaliadas 285 cintilografias,
de 111 pacientes de dois meses de idade a 20 anos,
por dois examinadores. A avaliacdo considerou cada
pulméo dividido em trés partes, com atribuicdo de
0 a 2 pontos, dependendo da gravidade da
alteracdo. A obtencdo de um total de 12 pontos
retrata um acometimento grave na perfusdo. Apesar
desse estudo ressaltar a grande importancia da
avaliacdo cintilografica, ndo descreveu
detalhadamente um sistema de quantificacdo na
FC.

No ano seguinte, tentando considerar as falhas
dos EGFC anteriores®™® e contribuir com o periodo
de grande atencdo dada a avaliacdo dos
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CATEGORIA DEFINICAO

PONTUACAOQ

aprisionamento de ar
abaulamento esternal

estrias lineares

lesdes nodulares
cisticas

comprometimento
generalizado

hiperinsuflacdo pulmonar generalizada, 0=

ausente

depressdo do diafragma, cifose tordcica,

densidades lineares por proeminéncia do bronquio,

linhas densas paralelas ou com densidades circulares
intercaladas com espessamento da parede bronquica
multiplas pequenas densidades circulares discretas, 0,5cm
de diametro, com centros radiopacos ou radiolucentes,
nddulos confluentes ndo classificados como lesdes extensas

1 -4 = piora do
comprometimento

lesdes extensas atelectasias ou consolidacdes lobares ou segmentares, 0 = ausente
Incluindo pneumonia aguda 3 = atelectasias
5 = multiplas

atelectasias

impressao da gravidade total das alteragdes radioldgicas O = ausente

1 -4 = piora
5 = complicacdes

(Quadro elaborado a partir do artigo original de Brasfield, 1979)

Quadro 6. Escore de Brasfield

pardmetros clinicos na FC, Huang et. al.("”
publicaram o sistema de pontuacdo criado no
servico médico onde trabalhavam, utilizado para
avaliar a resposta terapéutica aos diferentes
regimes de antibidticos propostos na época®®2",
Para validar o score de Huang, dois de seus quatro
autores avaliaram 22 pacientes com FC através
desse sistema, e comprovaram estatisticamente sua
consisténcia e confiabilidade. Esse escore tem 20
itens, valendo cinco pontos cada: 10 elementos
clinicos, 5 radiologicos e 5 de funcdo pulmonar
(Quadro 7). Quanto menor a pontuacio, maior a
gravidade. Também considera cinco complicagdes
caracteristicas da doenca, pontuadas de acordo
com a gravidade (5 pontos para o estado brando
e 10 para a complicacdo grave). A peculiaridade
desse escore ¢ a sua aplicagcdo antes e depois de
uma conduta terapéutica, para identificar a piora
ou melhora do quadro clinico diante da
intervencdo!".

Em 1982, uma modificacdo do escore de
Chrispin & Norman” foi proposta por Van der Put
et. al.®», a qual incluiu 4 pontos a mais no escore
original pertinente a imagem de alargamento hilar.
Esse escore, chamado C-N score(22), foi elaborado
para a investigacdo da idade do aparecimento dos
sinais radioldgicos tipicos da FC, para o
acompanhamento da doenca, e para comparar o
escore dos fibrocisticos com o escore de pacientes

com alguma doenca pulmonar obstrutiva e de
criancas com provavel cardiopatia. Essa
comparagdo entre os escores ndo evidenciou as
caracteristicas de hiperinsuflacio e imagens lineares
como sendo especificas para a FC, ao contrario
do que ocorreu com as imagens anelares e
condensacdes®?,

Em 1987, uma nova adaptacdo de escores ja
existentes foi proposta por Lewiston®. Esse novo
escore constituiu o escore radioldgico de
Brasfield"” como substituto da categoria de
avaliacdo do radiograma do escore clinico de
Shwachman®, e foi chamado escore S-B. Foi
elaborado em um periodo no qual instituicdes
especializadas, pesquisas e triagens de efeitos
terapé€uticos passaram a usar os escores existentes
e a questionar as variacdes de avaliacdo entre os
examinadores. Esse novo EGFC foi criado para
aplicacdo em estudos multicéntricos, e sua
reproducdo de critérios foi comprovada pela
pequena variacdo no resultado da avaliacio de 41
pacientes por cinco examinadores®?,

Mesmo com o uso sistematico de sistemas de
escores clinicos®®®, radioldgicos!”'?, e com provas
de funcdo pulmonar e culturas de escarro, foi
desenvolvido o primeiro escore de avaliacdo
tomografica de alta-resolucio, o chamado escore
de Nathanson, para maior precisdo na avaliacdo
pulmonar e determinacdo da condicdo e do local
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AVALIACAO PONTUACAO TOTAL
CLiNICO (50) PRE -TRATAMENTO POS -TRATAMENTO PERCENTUAL FINAL
peso 5 4 3 2 1 5 4 3 2 1
atividades 5 4 3 2 1 5 4 3 2 1 SOMA DOS TOTAIS
tosse 5 4 3 2 1 5 4 3 2 1 PARCIAIS
apetite 5 4 3 2 1 5 4 3 2 1
ausculta pulmonar 5 4 3 2 1 5 4 3 2 1 DS-AS x 100
freqliéncia respiratoria 5 4 3 2 1 5 4 3 2 1 AS
febre 5 4 3 2 1 5 4 3 2 1 _
hemograma 5 4 3 2 1 5 4 3 2 1 AS = soma na alta
culturas 5 4 3 2 1 5 4 3 2 1 DS = soma na admissao
condicdo geral 5 4 3 2 1 5 4 3 2 1
RADIOLOGICO (25) COMPLICACOES
aprisionamento de ar 5 4 3 2 1 5 4 3 2 1
espessamento peribronquico 5 4 3 2 1 5 4 3 2 1 pneumotorax
nodulos/cistos 5 4 3 2 1 5 4 3 2 1 hemoptise
segmentar/lobar atelectasias 5 4 3 2 1 5 4 3 2 1 hematémese faléncia
respiratoria
impressdo geral 5 4 3 2 1 5 4 3 2 1 espessamento cardiaco/
TOTAL PARCIAL faléncia cardiaca congestiva
FUNCAO PULMONAR (25)
capacidade vital 5 4 3 2 1 5 4 3 2 1 Pontuagdo de 5 - 10
FEV1/FVC 5 4 3 2 1 5 4 3 2 1 pré e pds tratamento
MMEFR 5 4 3 2 1 5 4 3 2 1
RV/TLC 5 4 3 2 1 5 4 3 2 1 5 = leve
Vmax 25% VC 5 4 3 2 1 5 4 3 2 1 10 = grave
TOTAL PARCIAL
(Quadro elaborado a partir do artigo original de Huang, 1981)

Quadro 7. Escore de Huang

de bronquiectasias e impactag¢des mucdides na via
aérea de pacientes com FCPY, Para desenvolver
esse escore, 0os exames de 28 pacientes com FC
foram avaliados cegamente por dois radiologistas
e um pneumologista pediatrico, que aplicaram
também o escore de Shwachman®, o escore de
Brasfield”, e a prova de funcio pulmonar em 19
pacientes. Nesse escore, a tomografia de tdérax ¢
pontuada através da divisdo do pulmio em doze
zonas, em que cada uma recebe uma pontuacgéo
separadamente. A bronquiectasia ¢ classificada de
0 a 5 pontos, de acordo com sua gravidade, e a
presenca de muco impactado determina 1 ponto.
Uma maior pontuacdo corresponde a uma maior
gravidade.

A avaliacdo tomografica no acompanhamento
da doenca pulmonar foi ainda mais discutida pelo
estudo de Bhalla et. al.*”. Considerando os escores
radiolégicos como imprecisos e subjetivos, criaram
também um escore tomografico para assessorar a
avaliacdo do comprometimento pulmonar, os

efeitos terapéuticos e a sele¢do de pacientes para
transplante. As tomografias de quatorze pacientes,
com idades entre 5 e 42 anos, foram analisadas
retrospectivamente, por trés radiologistas, através
da técnica de quantificacdo morfoldgica proposta
pelos autores, o chamado escore de Bhalla®. Esse
escore apresentou resultados positivos e
significativos pela sua pequena variacdo entre os
examinadores, boa reprodutibilidade e alta
correlacdo com a prova de fungdo pulmonar. Sua
pontuacdo ¢ feita através de 9 categorias, com
valor de 3 pontos cada, e a pontuacdo maxima ¢
sindnimo de gravidade. O resultado final do escore
deve ser subtraido de 25, e quanto menor o
resultado, mais grave o paciente (Quadro 8).

Os avancos no diagndstico e tratamento da FC
e a falta de um sistema de avaliacdo radioldgica
realmente sensivel e reprodutivel para a
quantificacdo da doenca pulmonar direcionaram
a criacdo de outro escore, o escore de Wisconsin®®),
Esse escore radiologico foi estruturado em trés



fases: elaboracdo de seus atributos e pontuacéo,
comparacio com o escore de Brasfield'?, e
validagao. Ele ¢ formado por 6 atributos principais
e um total de 24 componentes individuais com
pontuacdo especifica, com variacdo de 0 a 100
pontos no total (Quadro 9). Recebe uma maior
pontuacdo o paciente com doenca pulmonar mais
gravel9,

Como os escores radioldgicos anteriores
exigiam a avaliacdo de uma junta médica para a
graduacgdo do envolvimento pulmonar do paciente,
em 1994 Conway prop0s o escore de Northern®”),
que permite que o procedimento seja feito por um
unico examinador. Em seu estudo, 45 exames
radiologicos foram avaliados por dez clinicos, que
compararam 0 novo escore com outros escores
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radioldgicos!'®'). O escore de Northern®”
apresentou uma melhor concordancia entre os
examinadores, independentemente da avaliacdo da
imagem radiologica de perfil (Quadro 10).

Pela necessidade de avaliagdo de adultos e
maior clareza nos critérios de pontuacio, Matouk
et. al.”» modificaram o escore de Huang®?,
detalhando melhor alguns de seus itens, mas
respeitando a estrutura original. Alta consisténcia
e correlagdo com o volume expiratério forcado no
primeiro segundo (FEV ) foram resultados
estatisticamente significativos na aplicacdo desse
escore em estudo com 109 adultos com FC?¥ e
sua utilizacdo na avaliacdo do efeito de
intervencdes terapéuticas ficou demonstrada dois
anos depois®,

CATEGORIA 0 1 2 3
GRAVIDADE ausente Leve Moderada Grave
DA BRONQUIECTASIA (luz sutilmente (luz 2/3 x (luz 3x
maior que vaso  maior que 0 vaso maior que o
adjacente) adjacente) vaso adjacente)
ESPESSAAMENTO ausente Leve moderado  Grave (espessamento2x
PERIBRONQUICO (espessamento da (espessamento  maior que o vaso)
parede igual vaso) maior/dobro
do vaso)
EXTENSAO DA
BRONQUIECTASIA (n° ausente 1-5 6-9 >9
segmentos broncopulmonar)
EXTENSAO DE ROLHAS DE
MUCO (n° segmentos ausente 1-5 6-9 >9
broncopulmonar)
ABCESSOS OU SACULACOES
(n° segmentos ausente 1-5 6-9 >9
broncopulmonar)
GENEFALIDADES DA ausente acima da acima da acima da 6°
DIVISAO BRONQUIAL 42 geracdo 52 geracdo geracdo e distal
ENVOLVIDA
(bronquiectasia/rolha)
NUMERO DE BOLHAS ausente unilateral bilateral >4
(ndo >4) (ndo >4)
ENFISEMA( n° segmentos BP) ausente 1-5 >5
COLAPSO / CONSOLIDACAO  ausente subsegmental segmental lobar
(Quadro elaborado a partir do artigo original de Bhalla, 1991)

Quadro 8. Escore de Bhalla
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0 escore clinico mais recente ¢ o Cystic Fibrosis
clinical score, criado por Kanga et. al."?, em um
estudo que correlacionou sinais e sintomas com
deterioracdo da fung¢do pulmonar em
fibrocisticos®?. Segundo os autores, é um escore
de avaliacdo da exacerbagdo pulmonar aguda, que
pretende identificar a agudizacdo da doenga,
predizer a melhora ou piora da funcéo respiratdria
e avaliar os efeitos terapéuticos. Nesse estudo, ele
¢ definido como um escore simples, de facil
aplicacdo e baixo custo, que incorpora dados da
avaliacdo de rotina do paciente, com variaveis
clinicas comuns, pequena variabilidade entre
examinadores, alta correlagdo com a prova de
funcdo pulmonar (VEF, e capacidade vital forcada
- CVF) e que detecta mudancas clinicas diarias.
Foi comprovado pela avaliagdo de 130 pacientes

de cinco a dezessete anos em exacerbacido
pulmonar aguda em estudo multicéntrico
prospectivo. Inclui 5 sintomas comuns: tosse,
producdo de secregdo, perda de apetite, dispnéia
e perda de energia, e 5 sinais fisicos: temperatura,
peso, freqiiéncia respiratoria, chiado e estertoragao.
O paciente pode receber de 1 a 5 pontos em cada
critério e a maior pontuacio ocorre no individuo
mais acometido. Uma queda de 15 pontos no escore
sugere melhora clinica e o aumento de 10 a 15
pontos indica necessidade de hospitalizacao,
segundo os autores.

ANALISE CRITICA

Os objetivos, aplicacdes e propostas dos EGFC
merecem atencdo na comunidade cientifica, visto
que na FC ha grande dificuldade na apreciacdo de

HIPERINSUFLACAO NENHUM NORMAL / PRESENTE MEDIO GRAVE
contorno diafragmatico - 0 0.3 1.0
ar retroesternal - 0 0.3 1.0
posicdo cardiaca 0 1.0 - -
abaulamento esternal 0 1.0 - -
cifose 0 1.0 - -
ESPESSAMENTO CENTRAL
PERIBRONQUICO MEDIO MODERADO GRAVE NENHUM
PERIFERIA
MEDIO 0.40 0.50 0.65 -
MODERADO - 0.75 0.85 -
GRAVE - - 1.00 -
NENHUM 0.10 0.20 0.30 0
BRONQUIECTASIAS NENHUMA MEDIA GRAVE
pontuar cada quadrante 0 0.50 1.0
OPACIDADES NODULARES NENHUMA MEDIA GRAVE
OU RAMIFICADAS
pontuar cada quadrante 0 0.50 1.0
OPACIDADES DEFINIDAS  AUSENTE PRESENTE
1 lobo - 0.20
2 lobos - 0.40
3 lobos - 0.60
4 lobos - 0.80
5 lobos - 1.0
ATELECTASIAS PARCIAL COMPLETA
nenhum lobo afetado 0 0
1 lobo 0.0825 0.333
2 lobos 0.165 0.667 # = 100 pontos
3 lobos 0.2475 1.00
4 lobos 0.333 #
5 lobos 0.415 #
(Quadro elaborado a partir do artigo original de Weatherly, 1993)

Quadro 9. Escore de Wisconsin



seus estagios de gravidade e os escores constituem
um instrumento importante para a avaliacdo e
controle do cuidado ao paciente fibrocistico.

Cada EGFC surgiu em um contexto histdrico
especifico da doenca e, com isso, tentou suprir as
necessidades da época.

Na década de 1950, periodo de discussdes
sobre a necessidade de um instrumento de
avaliacdo clinica e prognostica que permitisse a
comparacido entre os doentes, definisse a gravidade
da doencga e assessorasse a terapéutica, McIntosh
propds um sistema simples de avaliagio clinica''.
Mas foi o escore de Shwachman® o primeiro escore
clinico realmente elaborado. Apesar de ser o mais
utilizado na comunidade médica, recebe muitas
criticas, entre elas a subjetividade e globalidade
de seus critérios, a falta de sistematizacdo para
sua aplicacdo, o fato de que ndo ressalta a avaliacdo
do sistema respiratdrio, por desconsiderar o teste
de funcdo pulmonar e as complicacdes decorrentes
da progressao da doenca, e por ter sido estruturado
a partir de evidéncias clinicas em criancas(®®"12,
Esse escore ¢ até hoje reconhecido por sua
importincia no entendimento da doenga'>? e foi
adaptado por Doershuk et. al. visando uma maior
objetividade e a inclusdo de adolescentes e adultos
na avaliacio®. Modificado, é ainda considerado
muito subjetivo”®, mas mesmo assim tem muitos
adeptos. J& o escore de Cooperman, uma
simplificacdo dos escores existentes na época”,
raramente ¢ utilizado.

Ao mesmo tempo em que a subjetividade era
exaustivamente questionada e ressaltava-se a
necessidade de um escore clinico compreensivo e
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objetivo que contribuisse com o conhecimento da
evolucdo e tratamento precoce da doenca”, houve
0 aumento na sobrevida dos pacientes e o
surgimento das complicacdes decorrentes disso.
Unico fundamentado nessas complicacées clinicas,
o escore de Taussig, o NIH score®, é reconhecido
por assessorar no prognostico, acompanhar a
evolucio da doenca,®” e por tentar solucionar os
problemas apontados no escore de Shwachman.
Mas alguns autores criticam a sua complexidade®?,
a dependéncia de trabalho em conjunto com a
familia, o fato de superestimar alguns elementos
clinicos raros e menosprezar outros®’, a exclusio
de menores de cinco anos e a ndo avaliacdo das
mudancas didrias do quadro clinico"?. Sua
proposta de informar o paciente quanto ao
progndstico, a falta de especificacdo na graduacio
de suas varidveis®??" e a grande variabilidade da
avaliacdo pulmonar®? também sio focos de
discussdo. Mesmo assim, Huang"? considerou o
NIH score mais compreensivel que o escore de
Shwachman.

Huang divulgou o escore utilizado em seu
servigo!>?921) o qual além de ser considerado
como bastante completo, aborda uma
preocupacgdo médica constante: a de quantificar
as respostas aos diferentes tratamentos('®202",
Esse escore avalia, adicionalmente, a prova de
funcdo pulmonar, a faléncia respiratdria
hipercapnica e hipoxémica e outras complicacdes
pulmonares ndo pontuadas em outros escores, e
tem sido utilizado em alguns estudos®®??, Nessa
mesma linha, Kanga et. al.'"? criaram um escore
com enfoque preventivo, baseado na avaliacdo

CLASSIFICACAO ALTERACOES RADIOLOGICAS PONTUACAO
normal sem comprometimento pulmonar evidente 0
leve minimo aumento de sinais lineares ou lesdes nodulares 1
cisticas acima de 0,5 cm de didmetro
moderada sinais lineares mais pronunciados 2
e lesdes nodulares cisticas mais difusas
proeminente aumento dos sinais lineares,
grave lesdes nodulares cisticas profusas 3
extensas areas de colapso/consolidacio
muito grave pequena ou nenhuma drea de pulmao normal visivel, 4

infiltracdo densa

(Quadro elaborado a partir do artigo de Conway, 1994)

Quadro 10. Escore de Northern

295



Santos, Camila Isabel da Silva, et al.
Andlise critica dos escores de avaliagdo de gravidade da fibrose cistica: Estado da arte

296

didria de sinais e sintomas apresentados pelos
pacientes, para detectar a exacerbacdo pulmonar
aguda, comparar a resposta terapéutica,
diferenciar a intensidade da doenca e controlar
a funcéo respiratoria. Embora ainda ndo tenham
sido publicados estudos utilizando esse escore,
ele jd pode ser considerado de grande
importancia por retratar a situacdo atual da FC,
na qual os escores existentes estdo sendo
questionados", importantes descobertas
terapéuticas estdo sendo feitas, e em que ha uma
preocupacdo universal em relagdo a aderéncia
do paciente ao tratamento e a precocidade do
diagndstico e da intervencao.

Alguns estudos mostraram alta correlacdo do
exame radiolégico com a clinica e a prova de
funcdo pulmonar de pacientes com FC (637.38.39),
Assim, os escores radioldgicos também séo
reconhecidamente importantes para avaliagdo
desses pacientes®?,

0 primeiro escore radiologico especifico foi o
de Chrispin & Norman”, decorrente de estudos
que ja identificavam a variedade no
comprometimento pulmonar dos pacientes e
indicavam o exame radiolégico como importante
indicador da evolucdo da doenca pulmonar “041,
Seus autores procuraram protocolar de forma
simples alteracdes especificas definidas
previamente, que fossem compativeis com a
gravidade e correlacionadas com a clinica. No
entanto, o escore foi questionado por nio
considerar a sua reprodutibilidade(®??, J4 o escore
radioldgico de Brasfield"?, de reprodutibilidade
comprovada, e de alta correlacdo com a prova de
fung¢do pulmonar e com o prognostico, foi
considerado pelos médicos como um bom recurso
no manejo da FCP¥ Ambos sdo utilizados nos
grandes centros de FC e nas pesquisas, apesar da
existéncia de criticas subseqiientes, como a falta
de flexibilidade no escore de Brasfield'” e de
discriminacdo da gravidade no de Chrispin &
Norman®”). Para Weatherly et. al. ®*® o escore de
Wisconsin reflete melhor a doenca pulmonar leve
quando comparado ao escore de Brasfield. J4 o
escore radiologico de Northern ¢ considerado
simples e pratico®, e permite que uma Unica
pessoa avalie o radiograma®”.

Assim como Doershuk® modificou o escore
clinico de Shwachman®, também foram feitas
algumas adaptagdes nesses escores radioldgicos.

Van der Put® alterou o escore de Chrispin &
Norman ("7 para aplicagdo em seu estudo e o estudo
de Lewiston® substituiu a avaliacdo radioldgica
do escore de Shwachman pela proposta de
Brasfield (19,

Apesar de o exame radiologico ser barato, de
facil realizacdo e da pouca exposi¢do do paciente
a radiacdo, o advento da tomografia
computadorizada permitiu uma melhor visualizacdo
das estruturas pulmonares e conseqliente
precocidade na deteccdo de alteragdes das vias
aéreas®, além de envolver termos menos subjetivos
e imprecisos®”, Para uma andlise minuciosa de
entidades patologicamente distintas e com
importante valor progndstico, dois escores
tomograficos foram criados: o Bhalla score ®® e o
Nathanson score ?% (alta-resolucio), ambos
direcionados a conducio de regimes terapéuticos,
indicacdo de intervencgdo cirurgica e selecdo de
pacientes para transplante.

Em meio a escores clinicos, radioldgicos e
tomograficos, uma proposta de avaliacido
cintilografica também foi sugerida por Piepsz et.
al. (8 porém sem defini¢do clara dos critérios
cintilograficos e sem apresentar um escore
propriamente dito. Mas assim como outros, o
estudo ressalta a necessidade da andlise do
conjunto de exames e dos recursos tecnologicos
para uma boa caracterizacdo do comprometimento
respiratorio ®>*, o que permite uma compreensio
mais ampla da doenga, de sua evolucido, controle,
terapéutica e progndstico, elementos primordiais
para qualquer centro de atendimento da FC.

A falta de um manual de orientacdo dos
escores, com a grade de pontuacdo e forma de
aplicacdo como apresentam Huang " e Wisconsin
26 é outra consideracio importante e que vai ao
encontro de questdes como a variabilidade e a
reprodutibilidade dos escores, pois mesmo que
alguns parecam ser “auto-explicativos”, a
execucdo de forma correta parece ficar restrita
ao servico onde o EGFC foi criado e
principalmente aos seus autores. A preocupacgio
com a padronizacdo e validacdo dos escores
existentes € atual e vem sendo discutida, estudada
e comprovada em trabalhos recentes 282942,

Apesar de todas as criticas, preocupacdes e
controvérsias, os EGFC sdo considerados
instrumentos acessiveis, de aplicacdo relativamente
simples, e importantes no entendimento da doenca



e de sua evolucdo. Foram elaborados para ser
preditores da evolucdo da doenca, estabelecer a
velocidade de sua progressao, identificar o quadro
clinico, estimar a necessidade de intervencao,
detectar respostas terapéuticas, e selecionar
pacientes para cuidados especiais e imediatos. No
entanto, ainda necessitam de defini¢cdes mais
precisas e medidas mais objetivas, principalmente
no que se refere ao acompanhamento da funcgio
pulmonar, cuja deterioracdo ¢ responsavel pela
maioria dos obitos na FC.

CONCLUSAO

Embora varios trabalhos nacionais e
internacionais tenham mostrado que néo existe
associacdo entre as caracteristicas genotipicas e
fenotipicas na FC, as caracteristicas clinicas e as
mutagdes tém sido correlacionadas com a
gravidade. A procura de marcadores de gravidade,
clinicos e laboratoriais, tem sido uma preocupagédo
constante na literatura médica no ultimo século,
como descrito no decorrer desse estudo, conforme
os avancos no estudo da fisiopatogenia da FC. 1sso
impulsionou a criacdo de métodos de graduacgido
do acometimento multissistémico desses pacientes:
os escores de avaliacdo da gravidade. Uma melhor
compreensdo da doenca ¢ hoje um fato, decorrente
de meio século de estudos e pesquisas, e os EGFC
participaram desse processo, caracterizando a
evolucdo da doenca, indicando a gravidade,
direcionando o progndstico, realizando a
mensuracdo da eficacia e efetividade das
intervencdes. Com isso, sdo instrumentos de
qualificacdo e quantificacdo das diferentes
terapéuticas e mais um recurso disponivel para a
equipe multiprofissional dos centros de tratamento
da FC, que deve selecionar o mais adequado e
usa-lo na rotina de atendimento. Além disso, a
progressdo no conhecimento das caracteristicas
genotipicas e fenotipicas das cerca de mil mutacdes
da FC, somada aos avancos dos recursos dos
exames complementares (tomografia, cintilografia,
ressonancia magnética, etc), devera propiciar, em
futuro proximo, a modificagcdo dos escores
existentes e a criacdo de novos EGFC.
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