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RESUMO

Os autores apreciam o problema do estabelecimento de critérios de diagnôstico de E. M., que se mos
trem adaptados as actuais investigacOes sobre a doenca e aos recentes progressos laboratoriais considera
dos üteis auxiliares clinicos. Salientam a irnportância da classificacao dos casos estudados em grupos corn
diversos graus de probabilidade diagnôstica. A integracao nos critérios das alteraçOes do L. C. R., em par
ticular dos resultados da anãlise imunitária, e posta em relevo. Pensam, porém, que o valor destes dados,
entre os restantes critérios, deve ser avaliado segundo justa medida. Assim, no momento actual, näo jul
gam possivel considerá-los obrigatOrios para o diagnéstico definitivo de E. M. Finalmente, apresentam o
esquema de critérios que utilizam.

SUMMARY

Diagnostic criteria of multiple sclerosis

The authors discuss diagnostic criteria of multiple sclerosis fitted to the present research and the recent
advances in clinical laboratory methods. The importance of classifying the cases to be studied in groups of
grading probability of diagnosis is emphasized. No less decisive is the integration of laboratory findings
into the diagnostic criteria, especially those resulting from the modern examination of cerebrospinal fluid —

immunitary analysis. But it must be pointed out that the great clinical significance of these aspects does
not imply to consider them obligatory for definitive diagnosis of multiple sclerosis. The criteria used by the
authors are indicated. One may say they integrate principles and criteria successively suggested by
Schumacher, Rose, and Bauer. Some main points are referred: 1. Cases classification as in Bauer’s criteria:
a) multiple sclerosis proved by autopsy; b) clinically definite multiple sclerosis; c) probable multiple
sclerosis; d) possible multiple sclerosis. 2. The characteristic cerebrospinal fluid profile is not considered
obligatory but frequent in clinically definite multiple sclerosis group. 3. The three last groups are divided in
two subgroups: recent cases (apparent duration of the illness no longer than one year) and no recent cases.

A Esclerose Mültipla (E. M.), também charnada Escie
rose em Placas, é urna grave doenca do sisterna nervoso, de
etiopatogenia e terapêutica especifica desconhecidas, que
constitui objecto de intensiva investigacAo multidisciplinar,
no momento presente.

Obviarnente, os diversos aspectos de tal estudo exigern ri
gor diagnóstico; e mais: urna universal concordância dos
critérios de diagnôstico. Ora reconhece-se que em elevado
nürnero de casos — nomeadamente, casos recentes, ou no
decurso das primeiras observacOes clinicas — nAo é possivel
efectuar urn diagnóstico seguro e definitivo, mas tao somente
diagnostico de probabilidade.

Em especial, durante as duas ültimas décadas, impãs-se a
necessidade de rever e de aperfeicoar os critérios de diagnós
tico da E. M.

Uma Comissão presidida por Schumacher elaborou urn
conjunto de critérios clinicos aos quais deve obedecer o
diagnôstico definitivo de E. M.’ Kurtzke2 sintetizou-os do
modo seguinte:

1. 0 exame neurológico deve revelar alteracOes objecti
vas que possam ser atribuidas a disfuncao do sistema
nervoso central.

2. 0 exame objectivo ou a histôria clinica devem indicar
lesAo de duas ou mais areas do sisterna nervoso cen
tral.

3. A evidência de doenca do sistema nervoso central
deve apontar para lesOes predominantes na substância
branca.

4. A evolucao das lesOes no sistema nervoso central deve
seguir urn dos dois padroes seguintes:

a) Dois ou mais episódios de agravamento, cada urn
corn duracao igual ou superior a vinte e quatro ho
ras e corn intervalos não inferiores a urn més.

b) Progressao lenta ou gradativa dos sintomas neuro
lôgicos durante urn periodo rnInimo de seis meses.

5. As prirneiras manifestacOes da doenca devern ocorrer
entre os dez e os cinquenta anos de idade.

6. Ausência de outro diagnóstico neurológico mais pro
vável.

Os critérios da CornissAo Schumacher forarn considera
dos de grande utilidade, quando se pretendia seleccionar
doentes corn diagnôstico definitivo, como sucede na avalia
cao de rneios terapêuticos. Contudo, o rnesrno esquema
rnostrou-se notoriamente insuficiente ern estudos de diferen
te natureza, tais corno investigacOes que visam esciarecer as
pectos etiopatogénicos. Neste dorninio, a aplicacao daqueles
critérios conduz a excluir casos susceptlveis de fornecerem
dados relevantes, designadamente, os casos rnais recentes —

eventualrnente, os prirneiros surtos — aqueles em que corn
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major frequência o diagnóstico é menos preciso. Se é certo
que os resultados de vãrios estudos indicarn, pelo ~enos em
parte dos doentes, a ocorrência de fases evolutivas corn dis
tintas caracteristicas biologicas e diferencas na importância
dos factores etiopatogénicos implicados, compreende-se a
utilidade de poder dispor de tais casos.

Esta vjsão dos problernas deterrninou que o diagnóstico
de E. M. fosse encarado numa perspectiva dinâmica: os
doentes seriam classificados segundo o grau de probabilida
de diagnOstica e submetidos a observacOes seriadas, perió
dicas, ou sempre que surgisse agravamento. Por mejo de
sucessivos exames, o diagnóstico pode ganhar major consis
tência ou perdê-la: ao mesmo doente podem ser atribuidos
diferentes graus de probabilidade, entre o diagnóstico defi
nitivo e a sua exclusao.

E concretizado este conceito no esquema proposto por
Rose et al.3 Os autores consideraram três graus de probabi
lidade diagnóstica da E. M., definidos por critérios clinicos,
como seguidamente se apresenta.

I. E. M. corn diagnóstico clinico definitivo:

1. EvolucAo recorrente e remissiva, pelo menos corn
dois surtos, separados por urn intervalo não inferior
a urn mês; ou

2. Evolucao lenta ou gradativarnente progressiva, du
rante, pelo menos, seis meses.

3. Sintornas objectivos verificados, atribuiveis a lesao
de rnais de uma area do sistema nervoso central,
predorninantemente da substância branca.

4. Habitualmente, inicio dos sintomas entre as idades
de dez e cinquenta anos.

5. Ausência de rnelhor explicacao neurológica.

II. E. M. provável:

1. HistOria de sintomas recorrentes e remissivos, mas
sem verificacAo objectiva, corn manifestacOes neuro
lôgicas frequentemente associadas a E. M.; ou

2. Observacao de sintomas de urn ünico surto, consti
tujdos por sinais de lesao multifocal da substância
branca do sisterna nervoso central, corn boa recupe
racão, eventualmente seguidos de outra sintomato
logia.

3. Ausência de melhor explicacao neurolôgica.

III. E. M. possivel:

1. Histôria de sintomas recorrentes e remissivos, sem
verificacao clinica; ou

2. ObservacAo de sintomas insuficientes para evidencia
rem mais de uma lesAo na substância branca do sis
tema nervoso central.

3. Ausência de melhor explicacao neurológica.

Como se observou, os critérios de Rose afastam os lirni
tes etários entre os quais podern surgir as primeiras rnanifes
tacoes da doenca (dez e cinquenta anos no esquema de
Schumacher), perrnitindo a inclusão de casos de E. M. in
fantil e de doentes corn inicio aparente tardio.

0 desenvolvimento de métodos laboratoriais que se mos
traram iiteis auxiliares de diagnóstico exigiu uma nova revi
são dos critérios. Salientam-se, além das análises tradicio
nais do lIquido céfalo-raquidiano (L. C. R.), exames imuno
quimicos deste liquido que permitern evidenciar ou sugerir
urna reaccão irnunitária no sistema nervoso central.

Em cornunicacäo a urn simpósio internacional (Progress
in MS — Research), que teve lugar em Gottingen, no am
bito das actividades da Internacional Federation of Multi-

pie Sclerosis Societies, Bauer4 propôs urn conj unto de
critérios de diagnóstico, no qual, apoiando-se nos concei
tos de Rose, inclui os dados fornecidos pelos exames do li
quor, conferindo-lhes especial relevo. Segue-se o referido
esquerna.

I. E. M. comprovada por autópsia.

II. E. M. corn diagnóstico clinicamente definitivo:

I. Evolucão recorrente e remissiva corn, pelo menos,
dois surtos separados por intervalo não inferior a
urn mês; ou

2. Evolucao lenta ou gradativamente progressiva du
rante, pelo menos, seis meses.

3. Sintomas neurológicos verificados, atribuiveis a le
são de mais de uma area do sistema nervoso central,
predominanternente da substância branca.

4. AlteraçOes caracteristicas do L. C. R.:
Pleocitose mononuclear; aumentos das concentra
cOes de globulina garna e de imunoglobulina 0, corn
distribuicão oligoclonal e indicacOes de sintese no
sistema nervoso central.

5. Habitualmente, inicio dos sintomas entre os dez e os
cinquenta anos de idade.

6. Ausência de melhor explicacao neurolOgica.

III. E. M. clinicarnente provãvel:
(sub-grupo: pro vávei — primeiro surto)

1. Histôria de sintomas recorrentes e rernissivos, suges
tivos de E. M., mas sem verificacão objectiva de sin
tomatologia atribuivel a lesao multifocal da substân
cia branca do sistema nervoso central.

2. Verificacão de urn ünico surto, corn sintomas resul
tantes de lesOes mültiplas da substância branca do
sistema nervoso central, boa recuperacão, eventual
rnente seguidos de outra sintomatologia.

3. AlteracOes do L. C. R. sugestivas de E. M., mas
sern obrigatoriedade de todos os aspe~tos menciona
dos no grupo anterior (E. M. corn diagnóstico clini
carnente definitivo).

4. Auséncia de melhor explicacao neurológica.

IV. E. M. clinicamente possivel:
(sub-grupo: possIvei — primeiro surto)

1. Histôria de sintomas recorrentes e rernissivos, sem
verificacao.

2. Observacao de sintomas insuficientes para evidencia
rem mais do que urna lesão no sistema nervoso cen
tral.

3. As alteracOes do liquido céfalo-raquidiano caracte
risticas de E. M. não são obrigatôrias.

4. Ausência de meihor explicacão neurolôgica.

Os casos de nevrite retrobulbar monossintomática são
incluidos neste grupo.

No esquerna de Bauer, o relevo dado as alteracOes do
L. C. R., nomeadamente aos aspectos irnunitãrios, constitui
urn principio de grande importância. Afigura-se, no entan
to, excessivo considerar aquelas alteracöes obrigatórias para
o diagnôstico clinicamente definitivo de E. M. Corn efeito,
no momento presente, não é possivel evidenciar uma reac
cao imunitãria local, no sistema nervoso, na totalidade dos
casos que apresentam probabilidade diagnóstica rnuito ele
vada, corn base em exames do liquido céfalo-raquidiano,
mesmo utilizando técnicas de alta sensibilidade na demons
tracäo de bandas oligoclonais, como a electroforese em aga
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rose e a focalizacao isoeléctrica (Hosein e Johnson, 1981).
E certo que o uso de metodologia aperfeicoada aproxirna
de 100 % o nümero de casos corn diagnôstico clinico consi
derado definitivo e alteracOes imunitárias caracterIsticas no
liquido céfalo-raquidiano.

No esquerna proposto por Bauer, nota-se a presenca de
urn grupo de maxima probabilidade diagnôstica, represen
tado pelos casos de E. M. comprovados por autôpsia. Sa
lienta-se a importância deste exame, quando efectuado no
decurso das primeiras horas a seguir a morte, ern muitos
estudos biológicos. Tambérn ütil se mostra a inclusão dos
sub-grupos E. M. provável — primeiro surto e E. M. poss(
ye! — primeiro surto.

Corn base nas ideias anteriorrnente expostas, ternos yin-
do a utilizar o esquema de critérios de diagnôstico que a
seguir se apresenta.

I. E. M. confirrnada por autôpsia.

II. E. M. corn diagnóstico clinico definitivo:

1. Evolucao recorrente e rernissiva, corn, pelo menos,
dois surtos separados por intervalo não inferior a
urn mês; ou

2. Evolução progressiva, durante, pelo menos, seis rne
ses.

3. Observacao de sintomas neurolôgicos atribuiveis a
lesão de mais de urna area do S. N. C., predominan
ternente da substância branca.

4. Frequentemente, alteracOes do L. C. R. caracteristicas:

a) Pleocitose linfocitária, ern geral, não superior a
50 células/mrnc.

b) Indicacao de sintese intratecal de imunoglobuli
nas.

5. Habitualrnente, inicio das manifestacOes entre os
dez e os cinquenta anos de idade.

6. Ausência de outro diagnóstico rnais provável.

Neste grupo, individualiza-se o sub-grupo casos recen
tes: corn duracao aparente da doenca nAo superior a urn
ano.

III. E. M. provavel

1. Histôria de sintornas recorrentes e rernissivos, atri
buiveis a Iesäo multifocal, predorninanternente da
substância branca do S. N. C., mas sern verificacAo
objectiva; ou

2. Observacao de sintomas de urn ünico surto, atribui
veis, predominanternente, a lesOes mültiplas da subs
tância branca do S. N. C., corn evolucao remissiva.

3. AlteracOes do L. C. R. caracterIsticas de E. M.,
eventualrnente presentes.

4. Auséncia de diagnóstico mais provãvel.

De rnodo análogo ao presente no grupo anterior, cousi
dera-se a sub-divisAo casos recentes, corn duracao apa
rente da doenca não superior a urn ano.

IV. E. M. possivel

1. História de sintomas recorrentes e remissivos, scm
verificacão neurológica; ou

2. Observacao de sintomas insuficientes para indicarem
rnais do que urna Iesão, predominantemente, na
substância branca do S. N. C.

3. AlteracOes do L. C. R. caracteristicas de E. M.,
eventualmente presentes.

4. Ausência de diagnóstico rnais provável.

Os casos de nevrite retrobulbar monossintomática são in
cluidos neste grupo. Também nele se individualizam os
casos recentes, corn duracao aparente da doenca não supe
rior a urn ano.

o esquema proposto segue a classificacão de Bauer em
quatro grupos de probabilidade diagnôstica. Atribui-se a
devida irnportância as alteracoes do L. C. R., nomeadamen
te aos aspectos que indicarn reaccao imunitária intra-tecal e
rnanifestam producão local, no sisterna nervoso, de irnuno
globulinas oligoclonais. Contudo, tanto estes aspectos corno
a pleocitose linfocitária, ainda que muito frequentemente
presentes, não podem ser considerados obrigatórios.

Tambérn, como no esquema de Bauer, se distinguem,
nos diversos grupos, sub-grupos, entre nós designados
casos recentes, nos quais se incluem, além de doentes consi
derados no primeiro surto, todos aqueles cujo inicio aparen
te da doenca não ocorreu ha mais de urn ano.

Pensamos que, no futuro prôximo, continuará a ser dis
cutido o problema que nos ocupa, e que prosseguirã o aper
feicoarnento dos critérios de diagnóstico de E. M., certa
mente, em larga medida, corn base no desenvolvimento de
aquisicOes técnicas, dependentes da Neuro-irnunologia e de
outros dominios.
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