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APRESENT

CAO-

. .
Os Protocolos Clinicos e Diretrizes Terapéuticas (ECDT) sdo, erigi

nariamente, documentos oficiais do Ministério da Saude, voItagésﬂ‘ao SuU

(Sistema Unico de Saude) e sdo redigidos, com o objetivo de formalizar os

critérios para o diagndstico e tratamento farmacoldgico e ndao farmacoldgico
de uma determinada doenga; bem como mecanismos de controle clinico e o
acompanhamento e a verificagao dos resultados terapéuticos a serem segui-
dos pelos gestores do SUS, de acordo com os recursos disponiveis.

Em relagdo a Esclerose Lateral Amiotréfica/Doenca do Neurbnio
Motor (ELA/DNM), foram formalizados alguns PCDTs, a saber:

® Portaria n? 496/SAS/MS, de 23 de dezembro de 2009.
e Portarian® 375, de 10 de novembro de 2009.

e Portaria SAS/MS n2 1151, de 11 de novembro de 2015.
e Portaria n® 13, de 13 de agosto de 2020.

Em sua proposta original, os PCDTs devem incluir recomendag&es
de diagndstico, condutas, medicamentos ou produtos para as diferentes fa-
ses evolutivas da doenca ou do agravo a saude de que se tratam, bem como
aqueles indicados em casos de perda de eficacia e de surgimento de intole-
rancia ou reacdo adversa relevante, provocadas pelo medicamento, produto
ou procedimento de primeira escolha.

Com base no ultimo PCDT divulgado pelo Ministério da Saude, no
qual a Associacdo Brasileira de Esclerose Lateral Amiotrofica (ABrELA) parti-
cipou da construcdo do documento; apresentamos uma versao ainda mais
completa, com a formulacdo das recomendacgées sobre diagndstico, diagnds-
tico diferencial e intervengdes farmacolégicas e ndo farmacolégicas voltadas
ao paciente com diagndstico de ELA/DNM.

Aideia de documentar tal conteldo visa orientar o profissional a di-
recionar seu raciocinio clinico, servindo como material de apoio e de consulta
a todos os profissionais da drea de salde, de maneira que o estabelecimento
das condutas seja ainda mais apropriado e assertivo, dentro do contexto de
cada fase e considerando sempre as particularidades de cada paciente.




O presente documento foi elaborado, com o embasamento cien-
tifico necessdrio aliado a expertise dos profissionais que compdem o Corpo
Diretivo e Consultivo da Associacao e as mais de duas décadas de experiéncia
da ABrELA.

Com tantos anos de experiéncia, foi possivel aprender que mesmo
em se tratando de uma doenca incuravel como a ELA/DNM, muitas vezes,
a diferenga no progndstico ndo se faz com medicamentos. Estudos atuais
apontam que o trabalho integrado da equipe aumenta ndo somente a so-
brevida, mas principalmente da qualidade a vida dos pacientes. Assim, bus-
camos neste livro mostrar a importancia da integracdo entre todas as areas,
mantendo o paciente no centro da tomada de decisGes, atuante em todas as
fases de evolucdo da doenca.

A pratica didria com os pacientes, seus familiares e cuidadores nos
fez entender a valiosa importancia do momento presente: pequenos gestos,
toques e olhares leva a uma vida feliz a despeito de qualquer limitacao.

Que este material sirva como diretriz para todos os profissionais de
salide que tocarem a vida dos pacientes com ELA/DNM. A eles devemos um
agradecimento especial por nos fazer acreditar que é possivel, mesmo quan-
do ha indicagbes do contrario e pela possibilidade de registrar e transmitir o
nosso aprendizado.

Cristina Salvioni e Adriana Leico Oda
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1. Esclerose Lateral Amiotréﬁca/lj

1.1. Defini¢ao e Classificagao Internacional de Doerﬂ;ts&jp
S el de

’ ngg v
A Esclerose Lateral Amiotrofica (ELA) representa d forma ma

comum de Doenga do Neur6nio Motor (DNM) de inicio na faixa etéria d

adulto, representando a terceira forma mais comum de doenca neurode:.

generativa no adulto e no idoso *. A ELA origina quadro clinico progressivo
e irreversivel de fraqueza muscular apendicular, axial e das musculaturas
bulbar e ventilatéria, causando tetraparesia, disfonia, disfagia e perda da
capacidade ventilatoria 23.

Ha expectativa de vida em média de dois a cinco anos apds o inicio
dos sintomas. Contudo, cerca de 10-20% dos casos, possui sobrevida com
os sintomas motores acima de cinco anos. Ao redor de 5-10% dos afetados
apresentam evolucdo lenta, com mais de dez anos de sintomas motores da
doenga, em grande parte das vezes em contextos de formas genéticas espe-
cificas da ELA familiar, ELA juvenil e da ELA de inicio precoce 245,

Apesar de ter sido considerada historicamente uma condi¢do neu-
roldgica puramente motora, atualmente é bem estabelecido que o compro-
metimento neurodegenerativo ndo se restringe a esfera motora, podendo
se associar a disfuncdo executiva isolada ou a sindromes demenciais (em
especial a deméncia frontotemporal), a sinais de parkinsonismo e a outras
complicagGes neuroldgicas e multissistémicas 7.

A ELA, pertencendo ao Grupo de DNM, acompanha o seguinte co-
digo, pela Classificagdo Estatistica Internacional de Doencas e Problemas Re-
lacionados a Saude (CID-10):

e (G12.2 Doenga do neurbnio motor

1.2. Neurdnio Motor Superior e Neurénio Motor Inferior

Dois tipos de neurdnios motores sofrem comprometimento dege-
nerativo na ELA: os neurénios motores superiores (NMS) ou primeiro neur6-
nio motor (células piramidais gigantes de Betz), os quais estdo localizados na
area 4 motora no giro pré-central no lobo frontal; e os neurénios motores
inferiores (NMI) ou segundo neurénio motor (alfa-motoneuroénio), que estdo

T
T

¥




localizados nos nticleos motores dos nervos cranianos, tronco encefalico e no
corno anterior da medula espinal *®.

Os NMS regulam a atividade dos NMI, através do envio de mensa-
gens quimicas (neurotransmissores). A ativacdo dos NMI permite a contragdo
dos musculos voluntarios do corpo em cada um dos segmentos inervados: (i)
no tronco encefalico ocorre ativagcdo dos musculos da face e da musculatura
bulbar; (ii) na medula espinal. Os NMI na medula espinal ativam todos os
outros musculos voluntarios do corpo, tais como aqueles dos membros (su-
periores e inferiores), tronco, pescoco, bem como do diafragma®.

O diagndstico clinico é baseado na presenca de sinais e sintomas
indicativos dos sitios topograficos iniciais (neurénios motores superiores,
neurdnios motores inferiores no tronco cerebral e espinais). O compro-
metimento é caracterizado pela presenca de sinais e sintomas caracte-
risticos, sendo que na ELA a ocorréncia combinada simultanea ou em
momentos distintos da evolucdo clinica de sinais de disfuncdo do NMS
e do NMI é necessdria e caracteristica desta condicdo. A disfuncdao do
NMS é evidenciada por ocorréncia de fraqueza muscular (monoparesia,
paraparesia ou tetraparesia), reflexos osteotendineos vivos ou exaltados
(hiperreflexia patoldgica), hipertonia espdstica e a presenca de sinais pa-
toldgicos de liberagdo piramidal (incluindo o sinal de Babinski e suceda-
neos) e o clénus aquileu ou patelar. A disfungdo do NMI é evidenciada
nos segmentos espinais por fraqgueza muscular, amiotrofia, tendéncia a
reducdo do ténus muscular, miofasciculagdes e no caso dos segmentos
do tronco encefalico por disfagia, disartrofonia, fraqueza facial e fascicu-
lagdes e atrofia da lingua *°.
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NMS
e Sinal de Babinski
e Hiperreflexia
e Espasticidade
e Envolvimento Pseudobulbar

¢ Reflexo de mandibula exagerado

NMI
e Atrofia
e Fraqueza
e Fasciculacao

¢ Hiporreflexia ou arreflexia

Figura 1.1. Sitios topograficos de envolvimento na ELA.

Azul - neurdnios motores superiores no cértex motor primario e Vermelho — neur6-
nios motores inferiores no bulbo espinal sdo os preferencialmente afetados. Laran-
ja - neurdnios no cértex fronto-temporal, no entanto, também sdo frequentemente
envolvidos; o fendtipo resultante serd a deméncia frontotemporal. Verde - neurdnios
motores oculares. - neurdnios motores vesicorretais, raros e acontece prin-
cipalmente em estagios avangados.

Fonte: Swinner B, Robberrecht W °, The phenotypic variability of amyotrophic later-
al sclerosis, 2014. Modificado por Cristina Salvioni.

1.3. Epidemiologia

Embora a ELA/DNM seja considerada uma doenca de incidéncia
rara, com estimativa de dois casos para 100.000 pessoas/ano, ela origina gra-
ve impacto sobre os servicos em Saude e ao paciente, sua familia e cuida-
dores 1. A distribuicdo da ELA é global, acometendo tanto homens quanto
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mulheres, contudo hd agregados familiares e regides com maior prevaléncia
de tal condicao clinica e de alguns dos seus subtipos, como no contexto do
complexo Deméncia Frontotemporal-ELA-Parkinsonismo na ilha de Guam e
na peninsula do Kii, no Japao. Ha em tais contextos fatores de susceptibilida-
de genética individual e familiares que interagem com aspectos ambientais
e ocupacionais que atuam como fatores desencadeantes ou gatilhos do pro-
cesso neurodegenerativo 7.

Verifica-se globalmente discreta desproporcdao masculina em rela-
¢do ao sexo feminino em uma relacdo de 3:2 e a populagao caucasiana sendo
mais frequentemente acometida que a latino-americana e negra. Sua inci-
déncia na populagao é muito variavel, dependendo do contexto étnico e faixa
etaria avaliados, sendo observada entre 0.73 a 1.9 casos novos para cada
100.000 habitantes. A maior parte dos casos apresenta seu inicio sintomatico
motor ou cognitivo-comportamental entre os 45 e os 65 anos de idade, ape-
sar de cerca de 10-15% dos casos ocorrerem em individuos com menos de 40
anos. A forma esporadica (sem contexto familiar ou hereditério estabelecido)
representa cerca de 90-95% de todos os casos da doenca, enquanto casos
familiares (com base genética hereditaria monogénica ou poligénica) repre-
sentam entre 5-10% de todos os casos na pratica clinica 572,

1.4. Etiopatogenia

A base etiopatogénica associada a ELA ainda ndo é completamente
compreendida em todos seus aspectos, assim como sua base fisiopatoldgica.
Trabalhos epidemioldgicos, modelos animais e correlagdes a partir de relatos
de casos tém permitido concluir que a doenca se desenvolve em individuos
predispostos (com a presenca de algum fator genético individual ou familiar) e
a sua expressao clinica estaria relacionada com a exposicao destes individuos a
fatores de gatilho (triggers) para o desencadeamento do processo de degene-
racdao do motoneuronio, incluindo exposicdo a agentes toxicos endégenos ou
ambientais/exdgenos (como metais pesados, radia¢do, pesticidas, organofos-
forados e neurotoxinas excitotdxicas, como a BMAA/beta-metil-amino-L-ala-
nina relacionada a conhecida forma neurodegenerativa de Guam), ocupacio-
nal (trabalhadores rurais), e atividade fisica extenuante e de alto desempenho
(maratona, ultra-maratona) ou de alto risco (esportes de alto desempenho,
atividades relacionadas a traumas cranio-encefalicos de repeticdo) 781317,
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E possivel estabelecer boa correlacdo entre os periodos da histéria
natural da ELA e aspectos fisiopatoldgicos e da progressdao do processo
neurodegenerativo, estabelecendo-se fundamentalmente trés periodos
distintos em relacdo a fun¢do motora: (i) periodo pré-clinico, sem alteracées
funcionais e motoras, apenas com potenciais modificagcbes detectaveis em
biomarcadores genéticos de predisposicdo; (ii) periodo pré-clinico, com alte-
racdes em biomarcadores de neuroimagem e bioquimico-moleculares, com
perda de funcdo motora lenta, discreta e ainda assintomdatica em decorréncia
do processo de longa evolugdo de reinervacgdo cronica; e (iii) periodo clinico
sintomatico, a partir do qual o processo de reinervacao é suplantado pela
taxa de denervacgdo aguda e crénica com perda progressiva de unidades mo-
toras e origem dos sintomas e sinais caracteristicos da doenca 318

Acredita-se que a maioria dos casos de ELA sejam familiares ou es-
poradicos e decorram da interacdo entre fatores de predisposicao genética
(individuais ou familiares) em intera¢cdo com diferentes fatores de risco ou de
gatilhos (triggers) ambientais. Contudo, espera-se que nos casos com base
monogénica familiar previamente estabelecida exista relativo encurtamento
ao processo de multiplas etapas para o desenvolvimento da ELA 161923,

Os principais mecanismos fisiopatoldgicos estabelecidos para a de-
generacdo do neurénio motor (superior e inferior) na ELA esporadica e fami-
liar incluem: (i) disfungcdo mitocondrial primdria ou secundaria; (ii) indugao
de apoptose neuronal (incluindo o papel potencial de fatores neurotréficos
neuronais e gliais); (iii) estresse oxidativo e desequilibrio entre mecanismos
pro-oxidativos e anti-oxidativos com formacdo de espécies reativas de oxigé-
nio; (iv) hiperativacao microglial e de mecanismos pré-inflamatérios celulares
e humorais; (v) processamento aberrante de RNA e disfun¢des secundarias
relacionadas; (vi) disfuncdo dos transportes axonais anterégrado e retrogra-
do; (vii) formacgdo de agregados protéicos anormais com potencial citotoxico;
(viii) disfuncdo dos mecanismos de angiogénese; (ix) disfuncdo do sistema
de ubiquitina-proteossomo; (x) excitotoxicidade glutamatérgica astrocitaria;
(xi) disturbios de autofagia neuronal; (xii) disfuncdo direta de transportado-
res neuronais, canais idnicos e de receptores transmembrana; (xiii) perda da
estrutura e da conformacao do citoesqueleto, de filamentos intermediarios e
do neurofilamento; (xiv) lesdo direta ao material genético neuronal e glial; e
(xv) trafego anormal endossomal e de vesiculas 772428,




1.5. Quadro clinico - Diferentes Fenotipos da DNM (Variantes)

A classificagdo das DNM depende de varios critérios, incluindo sin-
drome clinica, com predominancia de envolvimento dos tipos de neurénios
motores, alteragdes morfoldgicas, padrdao de heranga, achados eletrofisiol6-
gicos, e anormalidades bioquimicas e de neuroimagem. Reconhecer os dife-
rentes fendtipos de ELA/DNM ¢é fundamental diante de cuidados potencial-
mente necessarios em maior demanda para algumas das formas em relagado
a outras, assim como diferengas progndsticas e nos riscos de recorréncia fa-
miliar do quadro e da ocorréncia de outras neurodegeneracgdes associadas %.

iRy

a. Inicio b. Inicio c. Atrofia d. Esclerose
apendicular Bulbar Muscular Lateral
Progressiva Primaria
;; i :“: ; B i
. NMS
e. ELA f. ELA 8. Flail Arm h. Flail Leg
Pseudopolineuritica Hemiplégica Sindrome Sindrome

Figura 1.2. Padrdo de envolvimento motor em diferentes fendtipos de ELA.

A cor vermelha indica o envolvimento de NMI; azul envolvimento de NMS; o som-
breado mais escuro indica um envolvimento mais grave.

Fonte: Swinner B, Robberrecht W . The phenotypic variability of amyotrophic lat-

eral sclerosis, 2014. Modificado por Cristina Salvioni.
%
C(: VELA

Lat Z/J

PROTOCOLO CLINICO DA ASSOCIAGCAO BRASILEIRA DE ESCLEROSE LATERAL AMIOTROFICA (ABRELA)

21



PrOTOCOLO CLINICO DA ASSOCIACAO BRASILEIRA DE ESCLEROSE LATERAL AMIOTROFICA (ABRELA)

22

a. Esclerose Lateral Amiotréfica (ELA) — forma tipica

Por representar a forma mais comum das DNM, a designacdo ELA
é frequentemente utilizada de forma indistinta para o conjunto de outras
formas de DNM. O envolvimento predominante na ELA tipica espinal é
da musculatura dos membros ou apendicular (forma espinal), seguindo-
-se de comprometimento bulbar, e geralmente de carater e progressao
assimétrica. Muitas vezes, precedendo ou seguindo-se a instalacdo dos
sintomas, os pacientes queixam-se de cdibras, especialmente nos primei-
ros meses da doenca. Fragueza muscular, amiotrofia e fasciculacdes nos
membros sdo os sinais clinicos mais proeminentes e geralmente restritos
inicialmente a um dos membros (monomélico), progredindo posterior-
mente com envolvimento de outros segmentos do mesmo membro ou
outros membros. Mais tarde na evolucdo, sdo afetadas as func¢des bulba-
res e respiratorias. Os nervos encefalicos, que controlam a visdo e os mo-
vimentos oculares, e os seguimentos sacros inferiores da medula espinal,
gue controlam os esfincteres (nlcleo de Onufrowicz), sdo raramente afe-
tados, sendo mais frequentes em estadios tardios e avancados da doen-
¢a. Formas com inicio respiratdrio ou axial, incluindo apresenta¢Ges com
fraqueza cervical e dropped head syndrome, podem ser observadas em
pacientes com apresentagdo tipica posteriormente em menos de 3-5%
dos casos %329,

Apesar de classicamente ter sido considerada uma doenca pura-
mente motora, a ELA pode originar frequentemente comprometimento cog-
nitivo, comportamental e sindrome demencial com grave declinio funcional.
Cerca de 20-30% de todos os casos podem se associar a Deméncia fronto-
temporal (ou DFT) (nas variantes comportamental e de afasia primaria pro-
gressiva ndo-fluente e semantica), enquanto cerca de 60-70% dos casos apre-
sentam disfungdo executiva significativa. O reconhecimento das disfuncGes
cognitivas cresceu especialmente nos ultimos dez anos e tem possibilitado a
melhor compreensdo da fisiopatologia, etiopatogenia e histéria natural tanto
da ELA esporadica e familiar quanto da propria DFT 672,

Em torno de 50-60% dos pacientes com sobrevida a partir do diag-
nostico inferior a 30 meses, e 20-30% com sobrevida sintomatica entre 5
e 10 anos. A maior parte dos pacientes apresenta progressdo continua no
decorrer dos diferentes estagios clinicos (em média 3-7 meses por estagio




clinico) sem reversdao dos mesmos e sem progressao direta entre estagios
ndo-contiguos: 59.3% em estagio 1 (com envolvimento em um segmento
regional) progredindo para 2 (com envolvimento de dois segmentos re-
gionais); 54% em estagio 2 progredindo para 3 (com envolvimento de trés
segmentos); 42.3% em estdgio 3 progredindo para 4 (com necessidade de
gastrostomia e/ou de suporte ventilatério ndo-invasivo); 47% em estagio
4 (a e b) progredindo para dbito (Balendra et al., 2015; Chio et al., 2009).
Acredita-se que alguns fatores possam representar possiveis marcadores de
pior progndstico na ELA, como casos com idade de inicio acima dos 60-65
anos, formas familiares especificas associadas a DFT e/ou a parkinsonismo
atipico, contexto de desnutricdo energético-protéica, forma com predomi-
nio acentuado de envolvimento do NMI, avaliacdo laboratorial com cloreto
sérico baixo, formas de inicio bulbar, axial com dropped head syndrome ou
com insuficiéncia respiratdria precoce *°.

b. Paralisia Bulbar Progressiva (PBP)

A PBP representa variante da ELA/DNM relacionada ao envolvi-
mento inicial focal e predominante dos neurdnios dos nucleos motores dos
nervos cranianos bulbares e pontinos, cursando com envolvimento pre-
dominante da musculatura de inervacdo bulbar (com disfagia e disfonia),
podendo ocorrer ou ndo a associa¢ao a sinais e sintomas de comprome-
timento do NMS. Envolvimento moderado da musculatura cervical (espe-
cialmente de extensores) pode ser encontrado na evolugdo com risco de
dropped head syndrome, além de sinais e sintomas de afeto pseudobulbar.
E condicdo fundamentalmente esporadica, raramente em contexto fami-
liar, e que acomete predominantemente o sexo feminino entre a quinta e
sétima décadas de vida. Casos com idade de inicio precoce e relacionados
ou ndo a surdez neurossensorial, de multiplos nervos cranianos e a envol-
vimento proximal dos membros superiores podem ocorrer no contexto da
sindrome de Brown-Vialetto-van Laere e na doenca de Fazio-Londe, impor-
tante doenca metabdlica hereditaria potencialmente tratavel e relacionada
a disfuncdes dos transportadores de riboflavina. Casos com envolvimento
flacido isolado e predominante do componente facial em relacdo ao bulbar
devem suscitar o diagnéstico diferencial com a doenga de Meretoja (amiloi-
dose hereditaria associada a gelsolina) 3%,
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c. Atrofia Muscular Progressiva (AMP)

A AMP ou amiotrofia de Duchenne-Duran representa forma rara da
ELA associada a comprometimento isolado do NMI, sendo observada em 5%
a 10% dos casos de DNM. Manifesta-se clinicamente com fraqueza muscular e
amiotrofia assimétrica, miofasciculagdes, mais frequentemente de inicio nos
membros superiores e distalmente, envolvendo progressivamente de forma
consecutiva os membros inferiores e a regido bulbar apenas tardiamente.
Habitualmente, observa-se a presenca de arreflexia, que torna frequente a
rota diagndstica de tais casos como neuropatias axonais ou desmielinizantes.
Os principais diagnésticos diferenciais devem incluir neuropatia motora mul-
tifocal com bloqueio de conducdo, Atrofia Muscular Espinal (AME) 5q tipo 4
e ndo-5q do adulto, condi¢cdes com tratamento e progndstico bastante distin-
tos desta variante da ELA e habitualmente simétricas em relagdo a AMP 1329,

d. Esclerose Lateral Primaria (ELP)

A ELP resulta de comprometimento neurodegenerativo isolado do
NMS e se caracteriza por quadro insidioso, de lenta evolugdo e progressao,
com envolvimento isolado dos axdnios dos tratos cortico-bulbar e cortico-
-espinal. Ndo hd evidéncia clinica ou neurofisiolégica nos estagios iniciais
de comprometimento do NMI. Manifestando-se com tetraparesia espastica
(frequentemente assimétrica nas fases iniciais e mais simétrica na evolugdo),
com reflexos osteotendineos exaltados globalmente, sinal de Babinski bilate-
ral, disartrofonia espastica e afeto pseudobulbar habitualmente proeminen-
te. Em sua rara apresentacdo juvenil, a ELP relacionada ao gene ALS2 pode
originar distonia segmentar ou focal e apresentacdes de longa evolucdo,
mimetizando as Paraparesias Espasticas Hereditarias (SPG) puras e Doencgas
Neurometabdlicas Hereditarias em esfingolipidoses e leucodistrofias 3629,

e. ELA Pseudopolineuritica

A forma pseudopolineuritica caracteriza-se por fraqueza distal do
membro inferior de maneira assimétrica e auséncia de reflexo do tendao de
Aquiles, no inicio da doenca 3. As miofascicula¢des estdo presentes e os si-
nais piramidais aparecem na fase mais tardia assim como o acometimento
dos membros superiores e da sindrome bulbar. A evolucdo clinica nesta for-
ma é mais lenta, podendo variar de 1 — 17,5% dos casos 3132,




f. Sindrome de Mills (variante hemiplégica)

A sindrome de Mills representa variante clinica idiopatica rara da
ELA/DNM associada a comprometimento clinico lentamente progressivo
com hemiparesia espastica progressiva de inicio entre a quarta e sexta dé-
cada de vida, geralmente com predominio dos sintomas motores paréticos
inicialmente no membro inferior. Estudos de neuroimagem com frequéncia
evidenciam assimetria de hipersinal do trato cértico-espinal entre os hemis-
férios centrais com maior intensidade de sinal evidenciada do lado contra-
lateral ao par ético. Ha ainda grande controvérsia em se incluir a sindrome
de Mills como variante da ELA ou da ELP, ja que a maioria dos estudos neu-
rofisiolégicos realizados ndo demonstra a presenca de denervagao aguda ou
cronica segmentar 2933,

g. Sindrome de flail-arm (Sindrome de Vulpian-Bernhardt)

A apresentacdo clinica tipica se da ao longo dos anos com fendtipo
do tipo “man-in-the-barrel syndrome” com paraparesia braquial flacida pro-
gressiva com predominio proximal, amiotrofia e fascicula¢des, que tende a
se tornar simétrica na evolucdo e a apresentar fraqueza cervical e perda das
capacidades ventilatérias de forma mais lenta que nas formas tipicas da ELA.
N3o é infrequente o inicio dos sintomas motores assimétrico e com predomi-
nio proximal ocasionar dificuldade diagndstica especialmente com condi¢des
clinicas ortopédicas e neurocirurgicas, como radiculopatias cervicais e mie-
lopatias. A auséncia de comprometimento autondmico deve suscitar o diag-
nostico diferencial para DNM-ELA. Os classicos critérios diagndsticos aplica-
dos para ELA habitualmente ndo sdao preenchidos para formas definitivas em
pacientes com formas focais espinais, exceto em fases muito tardias da evo-
lucdo clinica. Hd marcada melhora em sobrevida sintomatica em pacientes
com formas atipicas focais como nas sindromes de flail-leg e flail-arm 34,

h. Sindrome de flail-leg

A Sindrome de flail-leg, também denominada forma pseudopoli-
neuritica ou de Patrikios, representa variante com envolvimento crural de
inicio assimétrico, habitualmente de predominio distal (comumente com cli-
nica de foot drop) e frequente progressdo proximal no mesmo membro e
ao longo da evolugdo para o membro contralateral, mantendo componente
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flacido crural, sem envolvimento sensitivo ou esfincteriano. Faz importan-
te diagndstico diferencial com mielopatias, polineuropatias, radiculopatias e
com AME 5q tipo 4 e outras formas de AME ndo-5q de inicio proximal 2934,

1.6. Formas Clinicas

1.6.1. ELA esporadica (SALS)

A ELA esporadica representa entre 90-95% de todos os casos de
ELA nas diferentes populacdes, sendo incluidos em tal denominacdo os ca-
sos isolados ou esporddicos, sem que exista contexto familiar ou hereditdrio
da doenca. H3a, contudo, em tais formas a participacdo frequente de fatores
genéticos na etiopatogenia dos mesmos, sem serem preenchidos os critérios
diagndsticos de Byrne para formas familiares. Assim, considera-se atualmen-
te que a base genética individual adquirida de predisposicdo a doenga na
forma espordadica sofra importante interacao com fatores ambientais neuro-
toxicos levando ao processo neurodegenerativo dos neurénios motores ao
longo de décadas até a perda neuronal tardia, aos processos de denervagao
cronica e reinervacgdo, surgindo posteriormente na evolugao os sinais e sin-
tomas tipicos da doenca apds a perda progressiva das unidades motoras 2.

Diferentes estudos em nossa popula¢do apontam base monogéni-
ca estabelecida em 5,3% dos casos esporadicos, sendo que 43,6% decorrem
da variante patogénica p.Pro56Ser no gene VAPB (em decorréncia de feito
fundador populacional), 2,64% se relacionam a expansdes de repeti¢des de
hexanucleotideos no gene C9orf72 e 2.64% no gene TARDBP 3%,

1.6.2. ELA — Familiar (FALS)

Ao redor de 5% a 10% de todos os casos de ELA pertencem a este
tipo, embora este represente certamente base subestimada diante da esfera
de conhecimentos ainda ndo estabelecidos sobre a base monogénica. Apesar
de se assemelhar clinicamente em diferentes aspectos a ELA esporadica, esta
forma possui causa genética familiar estabelecida na maior parte dos casos,
sendo a maioria destes relacionada a uma base monogénica. A média de ida-
de de inicio dos sintomas motores e/ou cognitivos se da entre 10 e 15 anos
mais cedo do que para a ELA esporadica, além da possibilidade de formas
ainda mais precoces no contexto das formas juvenis, iniciadas antes dos 25

u‘l/JéA
an

e
v



anos (mas que também podem ser esporadicas) 2>%. Os critérios de Byrne
foram desenvolvidos com o objetivo de simplificar e categorizar o diagndstico
da ELA familiar 3° (Tabela 1.1).

CATEGORIA DE CRITERIOS DE BYRNE (Byrne et al., 2011)
ELA FAMILIAR
DEFINIDA ¢ 23 individuos afetados com a ELA na familia
ou

e 2 individuos afetados com uma variante genética pato-
génica estabelecida

PROVAVEL e >1 familiar de primeiro ou de segundo grau com diag-
néstico de ELA

POSSIVEL e Um familiar além de segundo grau acometido
ou

e Paciente com ELA espordadica, apresentando variante
patogénica estabelecida em gene relacionado a ELA
familiar
ou

e Familiar de primeiro grau que apresente a DFT, mas ndo
ELA

Tabela 1.1. Critérios diagndsticos de Byrne para avaliagao da ELA familiar.

Ja foram relacionados a ELA familiar padrdes de heranca autosso-
micos dominante e recessivo e formas ligadas ao X. Habitualmente, as dife-
rentes formas de ELA familiar se relacionam a tendéncia de idade de inicio
mais precoce, maior frequéncia de sintomas bulbares graves e mais precoces,
e a maior ocorréncia de disfuncdo cognitiva, parkinsonismos ou sindromes
demenciais 7. E muito frequente também a associacdo da base monogénica
de formas familiares da ELA com proteinopatias multissistémicas e outros
processos degenerativos, destacando-se a sobreposicdo clinico-genética com
as Paraparesias Espasticas Hereditarias, as formas de AME ndo-5q (ndo-S-
MN1) e a Doenca de Charcot-Marie-Tooth axonal e as manifestacdes de DFT,
miopatia com corpos de inclusdo, parkinsonismos tipico e atipico e a doenga
de Paget dssea 7°,

Ha atualmente mais de 26 formas geneticamente determinadas de
ELA monogénica, sendo reconhecidas 27 formas de ELA familiar pela clas-
sificacdo da GeneMuscle Table da World Muscle Society. Previamente, até
2011, a forma associada ao gene SOD1 era considerada a forma esporadica e
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familiar mais comum de ELA, sendo suplantada posteriormente por defeitos
relacionados ao gene C9orf72, sendo esta a base mais frequente dos casos
monogénicos esporadicos e familiares. Apesar dos amplos conhecimentos
disponiveis atualmente a respeito da existéncia de contexto geneticamente
determinado como fator de susceptibilidade nas formas espordadicas e fami-
liares tanto monogénicas quanto poligénicas, cerca de 33% dos casos familia-
res e 89% dos casos familiares ndo possuem definicdo estabelecida da base
genética relacionada %3941,

A base multiétnica, a base clinica heterogénea e a alta taxa de misci-
genacgdo na populagdo brasileira, além do nimero ainda reduzido de estudos
avaliando geneticamente a base monogénica da ELA esporadica e familiar, tor-
na ainda muito complexa a investigacdo. Diferentes estudos em nossa popu-
lacdo apontam base monogénica estabelecida em até 61.3-70% dos casos fa-
miliares, sendo que 30-43.6% decorrem da variante patogénica p.Pro56Ser no
gene VAPB (em decorréncia de feito fundador populacional), 12.8-22% se rela-
cionam a expansdes de repeticdes de hexanucleotideos no gene C9orf72, 7.7%
no gene SOD1 (decorrendo das variantes patogénicas L145S e p.Val120Leu) e
mais raramente no gene TARDBP e pela variante patogénica p.Asp40Tyr no
gene ANXA11 3%, Dentre as formas familiares monogénicas, destacam-se
alguns subtipos clinico-genéticos %

1.6.3. ELA associada ao gene VAPB (ELA tipo 8)

Variantes patogénicas no gene VAPB ja foram descritas em
associacdo aos fendtipos de ELA familiar tipo 8 e de Amiotrofia espinhal
tipo Finkel. Representa a forma de ELA mais tipicamente observada na
populacdo brasileira e com alta prevaléncia relacionada a efeito fundador
de origem portuguesa pela variante patogénica p.Pro56Ser. A maioria dos
casos se caracteriza por inicio dos sintomas entre a terceira e quinta década
de vida, apresentando-se geralmente com progressao clinica lenta e franco
predominio de sinais de comprometimento do NMI, apesar de formas
com rapida progressdo e envolvimento concomitante significativo do NMS
também tenham sido descritas. E frequente a ocorréncia de componente
de tremor distal postural em membros superiores. Ndo é infrequente neste
cenario também a ocorréncia de elementos disautondmicos na evolucao, es-
pecialmente periféricos 7.
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1.6.4. ELA/DFT-ELA associada ao gene C90rf72

Desde o reconhecimento inicial em 2011, a expansao de repeti¢cdes
do hexanucleotideo CCCCGG no intron 1 do gene C9orf72 vem assumindo
grande importancia devido a demonstracdo de associa¢do frequente em tais
formas com ELA e DFT, representando atualmente a forma mais comum e
com distribui¢do global de ELA familiar (até 40% dos casos definidos, depen-
dendo da série) e esporadica (em até 15-20% dos casos, dependendo da sé-
rie). Maioria dos pacientes apresenta evolucdo clinica tipica ou de DFT-ELA,
podendo a apresentar cognitiva preceder ou ocorrer na evolugao do quadro
clinico, sendo que as apresentacdes iniciais cognitivas apresentam habitual-
mente curso clinico menos agressivo do que as motoras. Representa atual-
mente forma com perspectiva terapéutica especifica em desenvolvimento
com oligonucleotideo antisense em fase 2 7%,

1.6.5. ELA associada ao gene FUS (ELA tipo 6)

A ELA tipo 6 representa a principal forma clinico-genética monogéni-
ca de ELA juvenil em diferentes populacGes, apresentando padrdao de heranca
autossémico dominante, curso clinico habitualmente rdpido com envolvimen-
to bulbar, ventilatério, predominio de NMI e eventualmente oftalmoparesia.
Contudo, variantes patogénicas no gene FUS ja foram observadas também em
pacientes com ELA tipica do adulto, em formas de inicio precoce e em contexto
de DFT-ELA. Recentemente o desenvolvimento terapéutico do oligonucleotideo
antisense Jacifusen, especifico para formas de ELA tipo 6 (atualmente em fase 3),
trouxe a possibilidade de proporcionar a primeira possibilidade de tratamento
medicamentoso especifico para pacientes com ELA juvenil 7,

1.6.6. ELA associada ao gene SOD1 (ELA tipo 1)

A ELA tipo 1 representa a primeira forma clinico-genética mono-
génica estabelecida de ELA familiar na pratica clinica. Diferentes fendtipos
clinicos de ELA/DNM foram relacionados a variantes patogénicas no gene
SOD1, incluindo formas rapidamente progressivas (resultantes de variantes
com alta frequéncia na popula¢do norte-americana), formas de ELA de muito
lenta progressao (long-standing ALS) com predominio de NMI e apresentagoes
com elementos clinicos atipicos, como disautonomia precoce, parkinsonismo
atipico e oftalmoparesia. Contudo, ndo é observado comprometimento cogni-
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tivo-comportamental grave ou DFT como em outras formas monogénicas. Tra-
ta-se de forma atualmente em amplo estudo clinico diante do sucesso obser-
vado em ensaios clinicos randomizados com oligonucleotideo antisense para
SOD1 (Tofersen) (em fase 3 para sintomaticos e em pré-sintomaticos no estudo
ATLAS em andamento) e no desenvolvimento de modelos experimentais ani-
mais por transgenia para estudo da histdria natural e da fisiopatologia 719,

1.6.7.ELA juvenil e formas de inicio precoce

Considera-se como ELA de inicio precoce o contexto de inicio dos
sintomas motores ou cognitivos antes dos 45 anos de idade, correspondendo
acerca de 10% de todos os casos de ELA, sendo a maioria destas formas espo-
radicas e sem uma base monogénica estabelecida e raramente com inicio sin-
tomatico bulbar. Por sua vez, a ELA juvenil é definida pelo inicio de sintomas
antes dos 25 anos e ja foi descrita em associacdo a padrbes de heranga au-
tossd6mica dominante, recessivo ou ligado ao X. Ha tendéncia na ELA juvenil a
ocorréncia de maior nimero de casos esporadicos (inclusive em contexto de
consanguinidade familiar), eventualmente de muito lenta progressao motora
(apesar de variantes rapidamente progressivas ja terem sido identificadas) e
de base monogénica distinta da presente na maioria dos casos tipicos de ELA,
como no caso das ELAs tipo 2 (ALS2), tipo 4 (SETX), tipo 5 (SPG11), tipo 15
(UBQLNZ2), tipo 16 (SIGMAR1) e tipo 6 (FUS) #192942,
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2. Diagnéstico da ELA Esporadica

2.1 Diagnéstico Clinico he &% ’

O diagndstico da ELA é evidente nos pacientes comTonga&'e\?olﬁgé
da doenca e sinais e sintomas generalizados. O diagndstico precoce da doen
¢a, quando o paciente tem apenas sintomas focais em uma ou duas regiGes
(bulbar, membro superior, tronco ou membro inferior), pode ser dificil e de-
pendera da presenca de sinais em outras regies afetadas e de varias investi-
gacoes seriadas e fundamentalmente do acompanhamento clinico. O tempo
médio do inicio dos sintomas até a confirmacdo diagndstica para formas tipi-
cas é de aproximadamente 10 a 13 meses. O diagndstico da ELA é feito com
base na presenca de sinais de acometimento do NMI e NMS concomitantes
em diferentes segmentos espinais e/ou bulbares. Ha diferentes critérios diag-
nésticos desenvolvidos ao longo do tempo para a categorizacdo da ELA, com
base em critérios clinicos e neurofisiolégicos.

O diagndstico da ELA requer a demonstracdo da presenca de sinais
de envolvimento do NMS (fraqueza, hiperreflexia, hipertonia espastica e si-
nais patolodgicos de liberacdo piramidal) associados a sinais de comprome-
timento do NMI (amiotrofia, fasciculagGes, fraqueza muscular) (Figura 2.1).

I;irgju@éz.%smais de envolvimento do NMS e NMI.
W
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O diagndstico é baseado em aspectos clinicos, tendo a avaliagao
neurofisiolégica como exame fundamental para a caracterizacdo do diagnds-
tico. Como passos essenciais para a definicdo diagndstica da ELA e de suas
variantes, consideram-se:

1. Aspectos relativos ao histdrico clinico pessoal e familiar e a ava-
liagdo semioldgica (exame clinico neuroldgico), evidenciando
sinais e sintomas caracteristicos de comprometimento dos neu-
rénios motores superior e inferior.

2. Exame eletroneuromiografico dos segmentos espinais (cervi-
cal, toracico e lombossacral) e bulbar, confirmando a presen-
ca de comprometimento neurofisiolégico do NMI em regides
clinicamente comprometidas e afastar a presenca de outras
condi¢bes neuromusculares que possam eventualmente mi-
metizar a DNM/ELA e achados neurofisioldgicos ou padrdes
incompativeis para acometimento primario do NMlI, além de
permitir a verificacdo de denervacdo crbnica e/ou ativa em
segmentos assintomaticos.

3. Neuroimagem (encefalica e medular, especialmente cervical):
com o objetivo central de excluir a presenca de outras doencas
que possam mimetizar DNM/ELA (em especial por comprometi-
mento da transi¢cdo cranio-cervical) e avaliar sinais neurorradio-
l6gicos indiretos sugestivos de disfuncdo do NMS.

4. Exames laboratoriais clinicos: voltados a avaliar a existéncia de
etiologias secunddrias de DNM (neurometabdlicas, infecciosas,
enddcrinas, dentre outros).

Os primeiros critérios com aplicacdo clinica pratica foram os crité-
rios de Brooks ou de El Escorial 3, formulados apds reunido de especialistas
da World Federation of Neurology na temdatica no Mosteiro de San Lorenzo
de El Escorial, na Espanha, em substituicdo aos antigos critérios de Lambert.
Em tal critério, ndo se aplicava o papel de estudos neurofisiolégicos no diag-
noéstico da ELA, sendo os achados semioldgicos fundamentais ao diagnéstico
e a classificagdo em categorias (definitiva, provavel, possivel e suspeita), sen-
do considerada forma definitiva apenas com envolvimento de NMS e NMI
em trés segmentos distintos **. Houve posteriormente revisdo dos critérios,
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com elaboracdo apds encontro de especialistas em Airlie House, em War-
renton, na Virginia, dos critérios de Airlie House (ou de El Escorial revisado),
passando a incluir aspectos relativos a componentes eletrodiagndsticos e
patoldgicos para categorizacdo da ELA (clinicamente definitiva, provavel,
possivel ou provdvel com suporte laboratorial) ***. Contudo, a pratica no
emprego de tais critérios ainda evidenciou a ocorréncia frequente de diag-
nosticos falso-positivos em cerca de 16% dos casos, especialmente em ca-
sos de inicio precoce, com inicio simétrico e com periodos de agudizacdes e
exacerbacdes clinicas °. Houve com o advento dos critérios de Awaji-shima
o0 aumento da taxa diagndstica precoce, com maior sensibilidade diagndsti-
ca sem modificacdo de especificidade (especialmente em formas bulbares),
maior possibilidade de inclusdo precoce de pacientes em ensaios clinicos,
com evidéncia da presenca de potenciais de fasciculagdio como marcador
de denervacdo aguda 4%,

Em 2019, houve atualizacdo dos critérios diagndsticos da ELA em
Gold Coast, em Queensland, na Australia, possibilitando critérios mais sim-
ples, diretos e com possibilidade diagndstica precoce, obedecendo a trés
parametros obrigatdrios: (i) comprometimento motor progressivo pelo his-
tdrico ou exame clinico; e (ii) presenca de comprometimento dos NMS e NMI
em pelo menos um segmento corporal ou do NMI em dois segmentos; e (iii)
exclusdo de outras condi¢Ges clinicas de diagndstico diferencial potencial
4950 N&o houve até o momento a inclusdo de critérios especificos voltados ao
envolvimento cognitivo ou neurodegenerativo mais amplo. A ampliacdo do
emprego de métodos neurofisiolégicos com a possibilidade de contagem de
unidades motoras pelo uso da técnica de MUNE/MUNIX (Motor Unit Num-
ber Estimation) (especialmente Util para acompanhamento do envolvimento
do NMI em ensaios clinicos terapéuticos) e de biomarcadores diagndsticos
como o Split-hand index (Sl), evidencia a importancia dos métodos neurofi-
sioldgicos aliados ao exame clinico detalhado .

2.2. Exames complementares

Até o presente momento, ndo hda nenhum exame laboratorial
sérico, liqudrico ou neurorradiolégico que seja um biomarcador definiti-
Vo e precoce para o diagndstico da ELA e de suas variantes *2. O objetivo
central de exames complementares no cendrio da ELA, como ja discutido,




é auxiliar o processo de diagndstico diferencial, buscando excluir a possibi-
lidade de outras condicdes clinicas com sinais e sintomas que mimetizam
a ELA, além de possibilitar a observacdo de sinais diretos ou indiretos de
comprometimento dos NMI e do NMS, na auséncia de biomarcadores diag-
ndsticos completamente especificos. Recomenda-se a realizagdo de rotina
de exames complementares (subsidiarios) que enfoquem tais aspectos para
topografias dos NMS e NMI, incluindo a eletroneuromiografia de 4 mem-
bros e segmento bulbar com pesquisa de bloqueio de conducdo motora, a
Ressonancia magnética do cranio (incluindo as sequéncias T1-MTC e DTI/
imagem por tensor de difusdo) e da medula cervical ou outros segmentos
pertinentes. Ndo ha indicacdo para a realizagdo de rotina na pratica clinica
de estimulacdo magnética transcraniana. Na dependéncia da apresentacao
clinica, a complementagdo da investigacdo com anticorpos anti-gangliosi-
deos séricos ou liqudricos, sorologias (ELISA e Western blot para neuro-
borreliose de Lyme), dosagem de metais pesados (séricos e urindrios), e
testagem genética (painéis genéticos NGS na suspeita de ELA familiar ou
para diferenciais como doengas lisossomais/esfingolipidoses e Paraparesias
Espasticas Hereditarias) 2.

Mesmo com o potencial destes exames, hd um tempo impor-
tante decorrido entre o inicio dos primeiros sintomas e o diagndstico
definitivo da ELA, ndo sendo infrequentes casos inclusive sem a defini-
cdo diagndstica definitiva, mesmo em estagios avancados da doenca. O
intervalo médio decorrido entre os primeiros sintomas e o diagndstico
para as diferentes formas se situa entre 12-20 meses. Apesar do gran-
de nimero de estudos relacionados a categorizacdo e histdria natural da
ELA, cada individuo possui forma de comprometimento distinta. A doen-
¢a progride mais rapidamente em alguns pacientes do que em outros;
alguns pacientes apresentam comprometimento generalizado, enquanto
outros apresentam envolvimento mais localizado (inicio focal grave), vin-
do a falecer antes de desenvolverem todos os sinais e sintomas da doenga
29, Os antigos critérios diagnosticos desenvolvidos com base nos critérios
de El Escorial (critérios revisados de Airlie House), considerando-se ELA
possivel, provavel ou definitiva, foram importantes historicamente para a
realizacdo de ensaios clinicos e a inclusdo potencialmente precoce de pa-
cientes em estudos clinicos. Mesmo com o uso destes critérios, o diagnds-
tico inapropriado por situacdes que mimetizam a ELA ndo é infrequente,
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ocorrendo em cerca de 5-15% dos pacientes que recebem diagndsticos
iniciais de ELA ou apresentando etiologias secunddarias para sua DNM >4,
Como ndo ha um biomarcador diagnéstico especifico, € muito complexa a
diferenciacdo da ELA em relacdo a outras situacdes clinicas, especialmen-
te em estdagios iniciais da evolugdo clinica.

2.3 Diagnéstico Diferencial

Ha um numero amplo de condi¢Ges neuroldgicas e sistémicas que
podem mimetizar a apresentacao clinica da ELA e que necessitam serem reco-
nhecidas através de investigacdo clinica apropriada **3°>. A existéncia de um
numero amplo de condig¢des clinicas que fazem diagndstico diferencial com
a ELA ndo deve, entretanto, indicar a necessidade obrigatdria da realizacdo
de extensa investigacdo etioldgica complementar, muitas vezes dispendiosa,
em pacientes sem sinais ou sintomas de alarme. As condic¢Bes clinicas mais
comumente relacionadas a diagndsticos falso-positivos para ELA incluem a
Atrofia Muscular Espinhal 5q tipo IV e as formas ndo-5q (incluindo a doenca
de Kennedy), a neuropatia motora multifocal com bloqueio de condu¢do mo-
tora, a Polirradiculoneuropatia Desmielinizante Inflamatdria Crénica (PDIC),
as Paraparesias Espasticas Hereditarias (destacadamente das formas tipo 11
e 15), e doencas neurometabdlicas hereditarias como as gangliosidoses GM?2
tardias “6. Os principais sinais de alarme para a investigacdo de diagndsticos
diferenciais no contexto da ELA e de etiologias secundarias incluem®:

* Presenca de achado de bloqueio de condugdo motora no estudo
neurofisioldgico (eletroneuromiografia);

e Comprometimento neuro-oftalmoldgico (principalmente oftal-
moparesia ou degeneracgao retiniana), especialmente se presen-
te em fases precoces;

*  Comprometimento de perda auditiva neurossensorial simétrica
ou assimétrica, em qualquer estagio do curso clinico;

e Envolvimento sensitivo superficial e/ou profundo proeminente,
destacadamente se existir padrdo de distribuicdo assimétrico,
doloroso associado, ou nivel sensitivo;

» Disautonomia (gastrointestinal, bexiga neurogénica ou hipoten-
sdo ortostdtica) presente de forma precoce e nao restrita a com-
ponente periférico;




Exames de neuroimagem mostrando leucoencefalopatia (ines-
pecifica ou padrdo especifico sugestivo), depdsito de ferro ce-
rebral em nucleos da base, anormalidades estruturais na juncao
cranio-cervical e/ou hidrossiringomielia extensa;

Presenca de sinais de alarme sistémicos proeminentes (febre, linfa-
denomegalia, artrite, diarreia, exantemas, anemia, pancitopenia);

Contexto de ELA juvenil ou de inicio precoce em que os sinais
relativos a comprometimento de neurGnios motores superior
e inferior sdo menos proeminentes que o restante do contex-
to neuroldgico (parkinsonismo, ataxia, coreoatetose, mioclonia,
distonia generalizada, epilepsia), especialmente em contexto fa-
miliar de consanguinidade;

Analise do liquido cerebroespinal evidenciando pleocitose signi-
ficativa, hiperproteinorraquia moderada a acentuada e/ou dis-

sociacdo albumino-citoldgica.

A seguir, outros diagndsticos diferenciais a serem considerados,
com os respectivos procedimentos e exames que devem ser solicitados:

1. Com sinais de NMS:

Deficiéncia de Vitamina B12
Esclerose Multipla

Mielopatia associada com HLTV1
(paraparesia espastica tropical)

Mielopatia Espondildtica
Mielopatia Enddcrina:
a. Hipertireoidismo
b. Hiperparatiroidismo

Paraparesia Espastica Hereditaria (PEH/
SPG)

Paraparesia Espdstica Toxica
a. Latirismo
b. Konzo

Sindromes Vasculares (AVC com espasticidade)

B12
RM encéfalo/medula
RS: HTLV1
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RM coluna

TSH, T4 L
Ca, P, PTH
Testagem genética

RM encéfalo
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2. Com sinais de NMI:

Condigdes clinicas com fasciculagdes:

a. Doencas da raiz motora, plexo, nervo

b. Sindrome de miofascicula¢Ges benignas
Outras Neuropatias Motoras:

a. Atrofia Muscular Espinhal do Adulto

b. Atrofia Muscular Espinhal Segmentar

c. Atrofia Monomélica

d. Sindrome do Homem Barril

e. Sindrome Pds-Poliomielite
Radiculopatia Compressiva Cervical/ Lombossacral
Plexopatia:

a. Amiotrofia Diabética

b. Neuropatia do Plexo Braquial

¢. Sindrome do Desfiladeiro Toracico
Mononeuropatia:

a. Compressiva

b. Multipla

Neuropatia Motora Multifocal com bloqueio de
condugao

Polineuropatia
a. Charcot Marie Tooth Tipo 2

b. Neuropatia Motora Paraproteinémica
c. Neuropatia Motora por metais pesados

d. Polirradiculoneuropatia deslielinizante in-
flamatoria crénica

e. Polirradiculopatia Infecciosa: HIV, Lyme

Sy
<
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ENMG

ENMG

RM coluna

Glicemia
RM
RM

ENMG
Glicemia, VHS, FAN
ENMG/ Anti GM1

ENMG / Exame de
DNA

Imunoeletroforese
Chumbo, arsénico,
aluminio, talio
LCR

Reacdo sorolégica




Miopatia:

a. Distrofia Miotonica tipo 1

b. Miopatia com corpo de Inclusdo(IBM)

c. Miopatia Distal

d. Miopatias inflamatérias idiopaticas
Doenca Gastrointestinal:

a. Doenga Celiaca

Doenca Tumoral:
a. Linfoma

Exame DNA
(expansdo CGC)

CK, Bidpsia
CK, Bidpsia
CK, Bidpsia

Anti GAD, Bidpsia
intestino

Mielograma

3. Com combina¢dao de NMS e NMI:

Adrenomieloneuropatia

Doenca de acumulo de corpos de poliglucosan do
adulto

Mielopatia espondildtica cervical

Mielograma / AGL
Biopsia de nervo /
genética
RM

Infeccdo: Reacdo Soroldgica

a. HIv

b. Lyme

c. Sifilis

d. Neuropatia téxica por organosfosforado ou

tolueno
Neurofibromatose RM coluna
Hidrossiringomielia RM coluna
C;:%'ME.LA’
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4. Com sinais bulbares:

Doencas da jungao neuromuscular:
a. Botulismo
b. Miastenia Gravis
Esclerose Multipla
Lesdo Estrutural:
a. AVC
b. Malformacdo de transicdo cranio-vertebral
c. Tumor
Neuronopatia Bulbo Espinal:
a. Sd. Brown-Vialetto-Van-Laere

b. Doenga de Fazio Londe
c. Doenga de Kennedy

Siringobulbia

ENMG

RM encéfalo/medula
RM encéfalo

DNA (SLC52A3)

DNA (SLC52A3)

DNA (expansdo
CAG gene AR)

RM encéfalo
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3. Escalas de Funcionalidade/ Prog

¢ »
Reconhecer o estadiamento clinico da doenga é d’e‘updgw
importancia para a equipe que acompanha o paciente com ELZ\ ten;io

vista a |mportanC|a que este aspecto assume diante das s&uagoe% cI|n|cas

gue demandam relevantes tomadas de decisGes, durante o tratamento.

As duas escalas que sdao mais frequentemente citadas na lite-

ratura sdo: a Escala de funcionalidade do paciente com ELA: Amyotro-
phic Lateral Sclerosis Functional Rating - Revised (ALSFRS-R) e a Escala
de estadiamento do King’s College *%°’. Ambas apresentaram correlagdes
clinicas, mostrando-se instrumentos de grande importancia e utilidade na
compreensdo do estadiamento da doenca e funcionalidade do paciente.

3.1. Escala de funcionalidade do paciente com ELA: Amyotrophic
Lateral Sclerosis Functional Rating - Revised (ALSFRS-R)

A escala de avaliacdo funcional (ALSFRS-R), adaptada e validada
para a Lingua Portuguesa °%, é constituida de quatro dominios: fun¢do bul-
bar, atividades motoras finas, atividades motoras grosseiras e funcao respi-
ratdria. Estes sdo subdivididos em doze subitens: fala, salivacdo e degluticao
no item funcdo bulbar; caligrafia, habilidades com o manuseio de alimentos,
manuseio de utensilios e capacidade para vestir-se e realizar higiene no item
atividades motoras finas; virar-se na cama, andar e subir escada no item ati-
vidades motoras grosseiras, e ortopneia e insuficiéncia respiratdria no item
funcao respiratdria. Cada item é pontuado de 0 a 4 e a pontuacdo total varia
entre 0 a 48, sendo 0 incapacidade e 48 normalidade, conforme observa-se
na Figura 3.1. Os baixos escores denotam um estado mais grave da doenca.

.
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ALSFRS-R
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gl

Normal

Disartria leve: disturbio de fala perceptivel

Disartria moderada, fala inteligivel com repeticdo
Disartria grave, necessita de comunica¢do ndo verbal

SALIV)
Normal

Leve excesso de saliva na boca, pode haver sialorréia 3 noite ou no decubito
Excesso moderado. Pode haver uma sialorréia minima

Excesso grave, sialorréia evidente

Anartria Sialorréia intensa, necessita aspiracio constante ou limpeza constante (tecido)
DEGLUTICAO ESCRITA
Normal Normal

ia leve, o Lentificada, todas as palavras sdo legiveis

Disfagia moderada, necessita de mudanga na quantidade ou consisténcia
Disfagia grave, necessita de sonda

Algumas palavras ilegiveis
Capaz de manipular caneta mas incapaz de escrever

Dieta parenteral ou astrostomia. Auséncia de via oral.
MAMPUW DE ALIMENTOS E urm?luos (PACIENTES SEM GASTROSTOMIA)

Normal

Lento mas ndo necessita de ajuda

Lento e necessita de ajuda

INecessita de terceiros para os utensilios, mas pode alimentar-se sozinho
Necessita ser alimentado

Incapaz de manipular a caneta
MANIPUW DE ALIMENTOS E u-r:uﬂuos (PACIENTES COM GASTROSTOMIA)

Normal

Lento mas capaz de todas as manipulagdes sem auxilio

Necessita algum auxilio

Necessita de auxilio em, praticamente, toda a manipulacdo da dieta
Incapaz. Necessita de auxilio total

VESTUARIO E HIGIENE
Normal

para todas atividades, mas com dificuldade e eficiéncia diminuida
Necessita de assisténcia intermitente ou para tarefas especificas
Necessita de assisténcia total

ATITUDE NO LEITO E MANIPULAGAO DE ROUPA DE CAMA

Normal

Lento mas ndo necessita de ajuda

Pode mexer-se e ajustar roupa sem auxilio, mas com grande dificuldade
Pode iniciar tais atividades, mas necessita auxilio para termind-las

Totalm_enle dependente Depende de auxilio total

MARCHA [SUBIR ESCADAS

Normal Normal

Alteragdes precoces de deambulagdo Lento

Necessita de auxilio para andar Perda de equilibrio (instabilidade) ou fadiga

Restrito & cadeira rodas ou leito Necessita de assisténcia

P;raplégicn Sem movimento intencional de membro inferior Incapaz

DISPNEIA ORTOPNEIA

Nenhuma Nenhuma

Ocorre quando caminha Leve dificuldade durante 0 sono, por incursbes curtas. Nio utiliza rotineiramente + que 2 travesseiros

Ocorre em uma ou mais das sequéncias: quando come, toma banho e se veste
Ocorre no repouso. Dispneia tanto sentado como deitado
Dificuldade significante, em uso de suporte ventilatrio mecanico

S REEFERREEFEFREER EFREEEREFRFER R R

Necessita de travesseiros extras para dormir (mais que 2)
Pode dormir somente sentado
Nao consegue dormir

INSUFICIENCIA RESPIRATORIA

Nenhuma

Uso intermitente de VNI

Uso continuo de VNI durante a noite

Uso continuo de VNI durante o dia e a noite

o=[~]wfa]

Ventilagdo mecanica invasiva por intubagdo ou traqueostomia

Paciente:
Data:
Obs.:

Figura 3.1. Escala de funcionalidade do paciente com ELA: Amyotrophic Lateral Sclerosis Functional Rating - Revised (ALSFRS-R)
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3.2. Escala de estadiamento do King’s College

A Escala de estadiamento do King’s College *’ consegue mapear em
gque momento o paciente se encontra na linha do tempo referente a progres-
sdo da doenca. O inicio dos sintomas acontece de maneira focal, em uma
determinada regido; com a progressao da doenca, é possivel registrar se ha

duas ou trés regides envolvidas, conforme consta no Quadro 3.1.

Um estudo mostrou a correlagdo que existe entre a progressdo da
doenca e a pontuacdo na escala, podendo ser calculado o tempo do inicio
dos sintomas até o inicio de cada estagio. Por exemplo, o uso de sonda para
alimentacdo ocorreu apés 27,3 meses e a ventilagdo ndo invasiva apés 30,3

meses do inicio dos sintomas *°.

Quadro 3.1. Escala de Estadiamento do King’s College

Estagio Defini¢do

Estdgio 1 Uma regido funcionalmente envolvida (sintoma inicial)
Estdgio 2 Duas regides funcionalmente envolvidas

Estagio 3 Trés regides funcionalmente envolvidas

Estagio 4 Qualquer estagio acima +

e Necessidade de gastrostomia (4A)

e Necessidade de ventilagdo ndo invasiva (4B)

Estagio 5

Morte
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4. Tratamento

» -

. A g : f * e’
Embora ndo existam terapeutlcas que.lnterromp'am a%‘qg,

clinica das disfun¢des neuroldgicas na ELA, ha estudos em an,(ﬁ;m%@z m

terapéuticas especificas com potencial beneficio de impacto‘ﬁa evolugdg cli<;

. . . . & :
nica do quadro em pacientes com melhor funcionalidade e em fases precoces

da histéria da doenca. Contudo, o manejo clinico adequado da ELA depende

fundamentalmente da realiza¢do de tratamento medicamentoso sintomatico
apropriado, suporte ventilatério ndo-invasivo oportuno, suporte nutricional
adequado e da disponibilizacdo de acompanhamento multidisciplinar espe-
cializado, além da proposicdo correta de medidas de suporte e cuidado palia-
tivo desde o momento inicial do diagndstico 960-62,

4.1 Tratamento medicamentoso

Os ensaios clinicos randomizados historicamente vém buscan-
do avaliar a capacidade dos diferentes principios ativos em modificar o
curso da histéria natural da doenca, em alterar a taxa de progressdo da
perda das fungdes motora e ventilatdria (em parametros de capacidade
ventilatéria), em estabilizar ou diminuir a taxa de modificacdo em escalas
de qualidade de vida e de funcionalidade, destacadamente pelo escore
da ALSFRS (ALS Functional Rating Scale), e em proporcionar melhora da
expectativa de vida (sobrevida) sintomatica desde o inicio dos sintomas.
Mais de 150 principios ativos distintos ja foram estudados desde etapas
pré-clinicas (experimentais) e analisadas em seus impactos fisico-quimi-
cos, laboratoriais (bioquimicos), neuropatolégicos, farmacocinética, me-
canismo de acdo e eficicia em modelos experimentais animais e culturas
de célula. Ao longo das ultimas trés décadas, mais de 50 principios ativos
foram analisados em diferentes fases clinicas em ensaios clinicos randomi-
zados (controlados ou ndo por placebo) e em estudos de casos isolados ou
séries de casos. A partir de tais estudos, enfocados destacadamente em
formas espordadicas da ELA tipica, mas mais recentemente também em for-
mas familiares, conseguiram-se estabelecer as primeiras terapéuticas es-
pecificas para tratamento da ELA. H3, contudo, a possibilidade de que uma
série de principios ativos ou procedimentos clinico-cirurgicos possibilitem
a melhora da qualidade de vida e do controle de sintomas dos pacientes,

J%
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sendo fundamental desta forma a realizacdo também de ensaios em te-
rapéuticas medicamentosas sintomadticas. O modelo terapéutico medica-
mentoso atual demonstra a tendéncia mais provavel de tratamento das
formas esporadicas com mecanismos neuroprotetores e visando a terapia
multimodal para controle de diferentes etapas fisiopatolégicas da dege-
neracdo do neurdnio motor ® . H4 aprovacdo terapéutica no Brasil pela
ANVISA apenas para uso do Riluzol no tratamento da ELA, enquanto o uso
do Edaravone ja possui aprovacdo por outras agéncias regulatérias (FDA
nos EUA e na agéncia japonesa). Ha terapéuticas genéticas especificas
submetidas a andlise para aprovacao regulatéria recentemente nos EUA,
assim como em fases 2 e 3, além de estudos em andamento para a Rasa-
gilina, a L-serina, o Masitinib, o Reldesemtiv, o Triumeq (associacdo entre
abacavir, dolutegravir e lamivudina), o Pegcetacoplan (estudo MERIDIAN),
RNS60, AT-1501, dentre outros.

4.1.1. Especifico — modificadores da doenga

4.1.1.1. Riluzol

O Riluzol foi desenvolvido voltado a controlar e inibir o mecanismo
de excitoxidiade glutamatérgica, um dos principais meios de disfuncdo do
neurdnio motor observado na DNM-ELA. Diferentes estudos clinicos realiza-
dos ao longo das ultimas trés décadas demonstraram efeito modesto na re-
ducdo da taxa de mortalidade habitual da ELA e na taxa de progressao da de-
terioragcdao motora pela doenga (com perfil de beneficio em sobrevida de até
6 a 19 meses), sendo a maior taxa de custo-beneficio observada na dosagem
de 100 mg/dia (50 mg, via oral, 2 vezes por dia) com reduc¢do de mortalidade
de até 35%, especialmente em pacientes em estagio 1 (impacto nao significa-
tivo nos estagios 2 e 3). O Riluzol continua sendo a Unica droga aprovada pela
ANVISA para o tratamento da ELA no Brasil, sendo disponibilizada por acesso
gratuito para tratamento no Sistema Unico de Saude (SUS). Dentre os even-
tos adversos secundarios, destacam-se comprometimento hepatico e renal,
gue habitualmente sdo reversiveis apds a interrupcao do uso, pancreatite
aguda edematosa, dispepsia, hepatotoxicidade, fadiga muscular, sintomas
vestibulares e leucopenia 4,
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4.1.1.2. Edaravone

Considerado um potente inibidor de radicais livres (free radical sca-
venger) desde inicio de seu programa clinico em 2001, o Edaravone (5-metil-
-2-fenil-4-H-pirazol-3-ona) foi aprovado no Japdo em 2015 e posteriormente
pelo FDA nos EUA como medicamento para tratamento da ELA. Utilizado, sob
forma de infusdo (endovenosa), 14 dias consecutivos por més (mantendo-se
nos demais ciclos por 10 dias de infusdo), com pausa por outros 14 dias, por
24 semanas consecutivas, verificou-se em estudo clinico randomizado duplo-
-cego tendéncia a estabilizacdo motora e ventilatéria nas escalas funcionais
nos pacientes tratados que apresentavam doenca em estadio inicial (estadio 1
de Milano/escala Japonesa) e capacidade ventilatdria inicial preservada (CVF
ou VEF1 >80%) e sem comprometimento bulbar significativo. Ainda é questio-
navel o real impacto de tal droga em longo prazo, ndo somente pela exposi¢ao
dos pacientes as clinicas e\ou Centros Hospitalares, mas aos eventos adversos
associados, bem como as dificuldades relacionadas a terapia de infusdo en-
dovenosa com necessidade de cateteres de longa permanéncia e as poten-
ciais complicagdes relacionadas aos mesmos. A heterogeneidade individual
no perfil de resposta clinica no acompanhamento de desempenho motor e
ventilatorio e em escores no ALSFRS-R também evidencia que seja necessario
o estudo mais detalhado dos perfis de pacientes que possam se beneficiar.
Encontra-se em andamento estudo clinico de fase 3 da apresentacdo oral do
Edaravone (TW001) para pacientes acima de 18 anos, com capacidades venti-
latdrias preservadas (CVF >70%) e com até 3 anos do inicio dos sintomas mo-
tores. Ainda ndo é conhecido o potencial beneficio em pacientes com formas
de longa evolugdo (long-standing ALS) ou com rapida evolugdo %75,

4.1.1.3. Associagdo de Fenilbutirato com Acido Taurour-
sodeoxicolico (AMX0035)

A combinacdo de dois principios ativos potenciais por via oral o fe-
nilbutirato de sédio e o taurursodiol (AMX0035) foi avaliada pelo estudo cli-
nico CENTAUR, em fases 2 e 3, apds evidéncia prévia de beneficios potenciais
da monoterapia para o fenilbutirato em 2009 e o acido tauroursodeoxicélico
(TUDCA) em 2016. Houve diferenca significativa na diferenca da taxa de que-
da no escore do ALSFRS-R ao longo de 24 semanas, evidenciando menor taxa
de declinio funcional, aumento de sobrevida média de 6,5 meses e eventos
adversos fundamentalmente relacionados a sintomas gastrointestinais 7%72.
o
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4.1.2. Especifico — Nao modificadores da doencga

4.1.2.1. Metilcobalamina

A metilcobalamina representa a forma ativa da vitamina B12, atuan-
do como coenzima e fator na via de remetilacdo da homocisteina. Atua na
inibicdo da degeneracdo neuronal pela reducao dos niveis de homocisteina,
potencial agente correlacionado com indugdo de apoptose neuronal na ELA/
DNM. Estudos pré-clinicos revelaram que o uso da metilcobalamina em altas
doses confere neuroprotecdo a excitoxicidade pelo glutamato, além de pro-
mover a regeneracdo nervosa. Com base em um estudo multicéntrico reali-
zado no Japao de 2006 a 2014, composto por 73 participantes, seguidos por
182 semanas em regime ambulatorial, divididos em trés grupos. Placebo,
Grupo | de 25 mg 2x por semana, e Grupo |ll, 50 mg duas vezes por sema-
na. A conclusdo do trabalho mostra que a altas doses de metilcobalamina
nao mudam a sobrevida da doenga, mas o progndstico e morbidade podem
ser discretamente modificados, se a droga for iniciada antes de 12 meses do
inicio dos sintomas. O uso da metilcobalamina ndo demonstra uma eficdcia
significativa conhecida em longo prazo, apesar de promover prolongamento de
sobrevida e retardo de progressdo sintomatica, sem a ocorréncia de eventos
adversos significativos. Nao existe evidéncia atual de beneficio clinico no uso
da medicag3o por via enteral (oral e gastrostomia). E importante lembrar que
o principio ativo é distinto da cianocobalamina, frequentemente utilizada no
tratamento da deficiéncia de vitamina B12 em idosos 77,

4.1.2.2. TUDCA em monoterapia ou associado ao Riluzol

Um estudo piloto multicéntrico, duplo-cego, randomizado dro-
ga versus placebo para avaliacdo da eficacia e tolerabilidade do TUDCA em
monoterapia administrado por via oral, como tratamento complementar as
medidas de suporte e cuidado convencionais para a ELA foi realizado para
analise do impacto das propriedades antioxidantes, antiapoptdticas e neuro-
protetoras do TUDCA apds evidéncias obtidas em estudos pré-clinicos in vitro
e in vivo. O TUDCA participa diretamente na modulagdo negativa de mecanis-
mos relacionados a apoptose neuronal mediada por mitocondria por vias de
caspases e da translocacdo de Bax. O estudo pivotal, duplo-cego controlado
por placebo, composto por 34 pacientes com ELA em tratamento com Riluzol
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randomizados para placebo ou TUDCA (1 g, duas vezes ao dia, por 54 sema-
nas), avaliou a propor¢do de individuos com melhora minima estimada de
15% no escore ALSFRS-R durante o periodo de tratamento. A propor¢do en-
tre pacientes com tal melhora do ALSFRS-R foi significativamente maior com
TUDCA. Houve progressao mais lenta no grupo TUDCA do que em relagdo ao
placebo. Esse estudo pivotal aponta o perfil de seguranca e eficdcia iniciais na
ELA, contudo a ampliacdo do nimero de participantes e em distintos estagios
clinicos de evolucdo é essencial 7.

4.1.2.3. Terapias imunossupressoras

O uso de terapias imunossupressoras incluindo a utilizacao de corti-
costeroides, imunomoduladores (azatioprina, metotrexato, ciclosporina, mi-
cofenolato mofetil, ciclofosfamida) e imunoglobulina endovenosa, ndo possui
evidéncias cientificas atuais para uso regular em pacientes com diagndstico
de ELA definida, sendo reservado aos contextos de diagnéstico diferencial
complexo com neuronopatias motoras subagudas auto-imunes e as suspeitas
de neuropatias motoras imunomediadas, como a neuropatia motora multifo-
cal com bloqueio de condugdo, como forma de prova terapéutica.

4.1.2.4. Terapias celulares

Terapias celulares (popularmente conhecidas como terapéuticas
com “células-tronco”) vém sendo investigadas em estudos pré-clinicos e cli-
nicos para tratamento e compreensao fisiopatoldgica da ELA ha mais de uma
década. Embora represente importante ferramenta terapéutica promissora,
ha resultados ainda bastante limitados obtidos a partir da maioria dos estu-
dos. Diferentes abordagens incluindo o uso de células-tronco mesenquimais
autdlogas aplicadas por via intratecal de forma repetida 7°, a aplicacdo de
células-tronco mesenquimais induzidas em culturas de células a secretar fa-
tores de crescimento neurotréficos (NTFs) 76 e outras abordagens individuali-
zadas e com protocolos ainda experimentais 7.

4.1.2.5. Terapéuticas baseadas em modalidades genéticas

Ha na atualidade desenvolvimento de uma nova era nas doencas
neuromusculares hereditarias com o advento das terapéuticas especificas
baseadas na base monogénica de diferentes condig¢des clinicas, inicialmente

CEL N

e
v




com a Atrofia Muscular Espinhal e com a Distrofia Muscular de Duchenne,
mas mais recentemente com novas abordagens com oligonucleotideos anti-
sense para os genes SOD1 (Tofersen) e FUS (Jacifusen) (Fase 3) ®7° e C9orf72
e ATXN2 (Fase 2) e terapias génicas a base de agente adenovirus-associado
para SOD1 #°. O perfil observado com tais drogas vem se mostrando bastante
seguro, sem eventos adversos graves relacionados na maior parte dos par-
ticipantes dos estudos clinicos, e importante potencial de modificacdo da
historia natural de tais formas familiares, especialmente da forma ligada ao
gene SOD1, que atualmente ja se iniciou a nova fase de tratamento em fases
pré-sintomaticas no estudo ATLAS 22281,

4.1.2.6. Agentes anabdlicos esteroidais

A utilizacdo de agentes anabdlicos esteroidais vem sendo feita ha
muitas décadas no manejo clinico de pacientes com diferentes condicdes cli-
nicas neuromusculares, destacando-se o papel clinico desempenhado pela
oxandrolona via oral e a baixa taxa de complicacdes clinicas relativas ao uso,
desde que sob adequada orientacdo e monitorizacdo clinica e laboratorial.
Ha, contudo, também fortes evidéncias epidemioldgicas de maior risco para
desenvolvimento da ELA em populagdes com uso cronico e recorrente de
agentes anabdlicos esteroidais e andrégenos. Ha para alguns pacientes, em
estudo de 12 meses, a possibilidade de estabilidade da fraqueza muscular em
grupamentos que ja apresentavam maior fraqueza antes do uso da oxandro-
lona, apesar de ndo existir a tendéncia global de reduzir a chance de progres-
sdo com maior fraqueza e atrofia no curso clinico da doenca.

4.1.3. Tratamento sintomatico

Na auséncia de um tratamento curativo ou de novas drogas modifi-
cadoras de doenga, a terapéutica sintomatica e os cuidados de suporte sdo de
fundamental importancia no manejo dos sinais e sintomas e prevencao de epi-
sédios relacionados, por exemplo, com broncoaspiracdo, dor crénica, depressao,
insdnia, dentre outros fatores relacionados a piora de qualidade de vida. Preser-
var a autonomia é a palavra que melhor define essa proposta de tratamento. Nos
estdgios iniciais da ELA, a meta esta voltada na maximizacao da “funcao”, geren-
ciamento da independéncia funcional e atenuagdo dos sintomas que se apresen-
tem durante o curso da doenca. O envolvimento de equipe interdisciplinar e a
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adocdo de cuidados paliativos o mais precocemente possivel sdo cruciais para se
alcancar metas a curto, médio e longo prazos %2, Embora haja poucas drogas
gue substancialmente mudem o curso da ELA, muitos tratamentos podem ser
prescritos para alivio sintomatico da doeng¢a como, por exemplo:

Ansiedade: Buspirona (5 a 20 mg/dia); Escitalopram (10 a 20 mg/
dia); Paroxetina (10 a 60 mg/dia); Sertralina (50 a 200 mg/dia); Venlafaxina
(37.5 a 225 mg/dia). Sintomas de panico: Alprazolam (0,25 a 2.0 mg/dia);
Clonazepam (0.25 a 2.0 mg/dia).

Caibra: Baclofeno (10 a 30 mg 3x ao dia); Diazepam (2 a 5 mg 3x ao
dia); Fenitoina (100 mg 3x ao dia); Quinidina (300 mg a noite).

Depressao: Citalopram (20 a 60 mg/dia); Escitalopram (10 a 20 mg/
dia); Fluoxetina (20 a 60 mg/dia); Paroxetina (20 a 60 mg/dia); Sertralina (50
a 200 mg/dia); Venlafaxina (75 a 300 mg/dia); Desvenlafaxina (50 a 200 mg/
dia); Bupropiona (150 a 450 mg/dia); Amitriptilina (25 a 75 mg/dia); Nortrip-
tilina (50 a 150 mg/dia); Trazodona (50 a 150 mg/dia).

Espasticidade: Baclofeno (20 a 60 mg/dia); Diazepam (10 a 30 mg/
dia); Dantrolene (25 a 400 mg); Tizanidina (2 a 10 mg/dia).

Fasciculagdes: Carbamazepina (200 a 800 mg/dia); Gabapentina
(300 a 1200 mg/dia).

Insdnia: Amitriptilina (12,5 a 50 mg/dia); Nortriptilina (12,5 a 50
mg/dia); Zolpidem (5 a 10 mg/dia); Trazodona (50 a 100 mg/dia).

Riso e Choro imotivados: Amitriptilina (12,5 a 50 mg/dia); Dextro-
metorfan (indisponivel na forma de terapia isolada no Brasil);

Salivagdo: Amitriptilina (12,5 a 50 mg/dia); Colirio de atropina 1%
(uso conforme demanda sintomatica); Hioscina (0,3 mg, 3 vezes/dia — ina-
lacdo com soro fisioldgico ou gotas); Escopolamina adesivo (1 vez/semana);
Propantelina (gel ou xarope). Aplicacdo de toxina botulinica nas glandulas
parétidas ou irradiacdo das mesmas também podem ser ponderados.

Para todos estes medicamentos, o médico prescritor devera ava-
liar individualmente a necessidade e os riscos de cada medicamento.

Na proxima pagina a tabela com um resumo de medicamentos
prescritos de acordo com a sintomatologia, apresentada no PCDT do Ministé-
rio da Saude, publicada em 2020 82,
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Medicamentos de 12 linha Medicamentos  Outros tratamentos Comentarios
22 linha
Fasciculagdes Carbamazepina 100-200 mg 2x Clonazepam 0,5 - Ocorre na fase inicial da doenca e raramente incomoda.
dia, VO. a 2 mg/dia, VO. Ndo ha necessidade de tratamento, na maioria das vezes.
Espasticidade Diazepan (5- 10 Fisioterapia e hidroterapia em Efeitos adversos dos medicamentos: fadiga e nduseas.
(vide PCDT de mg/dia). piscina aquecida (32 a 34 °C)
espasticidade®
)
Sialorréia Amitriptilina 25 a 75 mg/dia, Butilbrometo de Aspiragdes. EA associados aos anticolinérgicos: sedagdo, obstipacdo,
VO; ou escopolamina fadiga, impoténcia, retengdo urindria, visdo turva,
Nortriptilina 10 a 100 mg/dia, 10 mg 6/6h, VO taquicardia, hipotensdo  ortostitica e tontura.
VO; Contraindicagbes: glaucoma, hipertrofia benigna da
préstata ou disturbios cardiacos de condugdo
Laringoespasmo  Ranitidina 150 mg 2x/dia, VO - Mudanga rapida da parte superior do Ocorre por fechamento subito das cordas vocais
Metoclopramida solugdo oral 4 corpo (sentado), respiragdo através resultando em apneia, € curta duragdo e é seguido de
mg/mL, 50 gotas, VO do nariz, engolir repetidamente e panico. Precipitantes: contato de liquido (saliva) na
respirando lentamente, com laringe, fumo, dlcool, refluxo gastrico, alimentos picantes
expiragao pela boca.
Saliva espessa/ Cloridrato  de Umidificar o ar. Aumentar a ingesta A saliva espessa pode ser indicador de desidratacdo.
secregdo propranolol de liquidos (incluindo, sucos
brénquica 10mg 2xdia/VO. de mamdo ou abacaxi) e reduzir
Nebulizar com cafeina, leite ou dlcool). Técnicas de
solugdo salina e emplihamento de ar.
ipratrépio 0,25
mg/mL, 40
gotas 3 a 4x dia
Dor Dipirona, paracetamol e Paracetamol + Massagem; calor local; movimentos Multiplas causas (rigidez articular; pressdo cutdnea em
ibuprofeno codeina. passivos; mudanca de declbito. Unica drea; neuropdtica; cdibras).
Morfina. TENS. Cama hospitalar

Figura 4.1A: Tabela de medicamentos prescritos, de acordo com a sintomatologia apresentada.
Fonte: Ministério da Saude (2020) 2.
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Saude bucal

Digliconato de clorexidina
0,12% solugdo bucal 12/12h,
nos pacientes em ventilagdo
invasiva (traqueostomizados).

Escovacdo dos dentes e lingua com
escova macia. Utilizar raspador de
lingua, especialmente na lingua
saburrosa. Substituir a escova a cada
3-4 meses. Numa fase da doenca
pode ser necessaria  utilizar
adaptadores na escova (exemplo, os
engrossadores de cabo). Uso de fio
dental. Massagear as gengivas com
gaze umedecida em pacientes que
ndo mastigam. Umidificar a boca
durante o uso de VNL.

Motivos para manter a satde bucal: evitar ou reduzir mau
hélito, doengas na gengiva e pneumonia; maximizar o
prazer associado a mastigar alimentos e beber liquidos;
ajudar a gerenciar a saliva.

Visitas regulares com o dentista.

Edema nos pés

Elevagdo das pernas (cadeira de
rodas reclindvel com elevagdo das
pernas acima do nivel do coragdo e
cama hospitalar). Movimentagdo
passiva vdrias vezes ao dia

Evitar diuréticos. No edema assimétrico, pensar em TVP

Prevengdo de
TVP

Tratamento da
fase final de
vida em ELA

Fisioterapia, elevagdo das
pernas e meias compressivas.

Morfina (2,5 a 5,0 mg a cada
4h) e clorpromazina para
dispneia.

Midazolam para ansiedade
Analgésicos para dor

Oxigénio para hipoxemia

Considerar, com a familia,
internamento hospitalar ou ndo.

Ndo ha trabalhos que demonstrem beneficios com uso de
anticoagulagdo para prevengdo de TVP

VO: por via oral. ISRS: inibidores seletivos da recaptacdo da serotonina. EA: efeitos adversos. AINE: anti-inflamatérios ndo esteroides. TENS: estimulagdo elétrica
nervosa transcutdnea. VNI: ventilagdo noturna ndo invasiva. TVP: trombose venosa profunda.

Figura 4.1B: Tabela de medicamentos prescritos, de acordo com a sintomatologia apresentada.
Fonte: Ministério da Saude (2020) 2.
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Labilidade

Antidepressivos triciclicos:

EA dos ISRS: disfungdo sexual, acatisia, disturbio do sono e

emocional Amitriptilina 25-75 mg/dia, VO; ansiedade.
ou Nortriptilina 10-100 mg/dia,
VO.
ISRS:
Fluoxetina 10-30 mg/dia, VO
Constipagdo Lactulose 15 a 30ml/dia, VO Supositério Hidratagdo. Dieta rica em fibras, Causas: mobilidade reduzida, redugdo da ingesta de
retal de glicerol frutas, vegetais. liquidos / alimentos, efeitos colaterais de medicamentos.
72mg (por exemplo, mamdo, tamarindo, EA lactulona: distensdo abdominal, diarreia, flatuléncia e
Enema de laranja, ameixa, manga, folhas em ndusea
glicerol 120 geral). Remogdo manual caso
mg/mL solugdo impactagdo fecal (fecaloma).
retal
Depressdo Amitriptilina 25-75 mg/dia, VO Suporte psicolégico para pacientes e A escolha do antidepressivo serd segundo os sintomas
Ou Nortriptilina 10-100 mg/dia, familiares. Praticas integrativas como associados
VO Ou Fluoxetina 10-30 a meditagdo, massoterapia, por
mg/dia, VO exemplo;
Insdnia Amitriptilina 12,5 a 75 mg/dia, Cama hospitalar. Colchdo Comum. Causas: depressdo, ansiedade, hipoventilagdo
VO. pneumdtico. VNI noturna, dificuldade de se mover na cama, dor.
Ansiedade Diazepam 2,5 a 10 mg 12/12 h, Clonazepam Psicoterapia. Prdticas integrativas Os benzodiazepinicos apresentam risco de agravar a
VO. 0,5-2mg, a como a meditagdo, massoterapia, insuficiéncia respiratéria, provocar tolerdncia e sintomas
noite, VO por exemplo; de abstinéncia.

Fadiga'®® - - Fisioterapia motora Descartar causas secunddrias: insuficiéncia respiratéria,
desnutrigdo, anemia, efeitos adversos de medicamentos e
outras comorbidades.

Frequencia/urg  Amitriptilina 12,5-75 mg/dia, - Evitar cafeina e dlcool. N&do ocorre na fase inicial da doenga. Alguns pacientes

éncia urindria. VO precisam urinar a cada 1-2 horas. Para pacientes com

muita fraqueza, transferi-lo ao banheiro frequentemente
pode ser dificil e demorado. Observar EA da oxibutinina e
amitriptilina.

Figura 4.1C: Tabela de medicamentos prescritos, de acordo com a sintomatologia apresentada.
Fonte: Ministério da Salde (2020) #.
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4.1.4. Anestésicos

Toda indicagdo quanto ao uso de agentes e vias anestésicas deve
seguir recomendac¢do médica, levando-se em considera¢do a indica¢do da
equipe assistente (clinico, neurologista, anestesista), considerando ndo ape-
nas o diagndstico da ELA, mas também outras doengas que o paciente possa
apresentar. Ha a necessidade de cuidadosa avaliacdo das condicGes ventila-
tdrias apresentadas para a melhor indica¢do da via anestésica, como ocorre
nos casos de indicacao de via alternativa suplementar de nutricao enteral.
Em linhas gerais, recomenda-se evitar o uso de succinilcolina e de outros
bloqueadores neuromusculares nao-despolarizantes devido ao risco de hi-
percalemia, rabdomidlise (lesdo muscular com aumento dos niveis séricos de
creatinoquinase) e blogueio neuromuscular prolongado em pacientes com
doengas neuromusculares. Nao ha evidéncia cientifica atual que demonstre
maior risco na populacao com ELA para eventos de hipertermia maligna ou
semelhantes a mesma %,

A parada cardiaca ocorre por excesso de K e a lesdo renal, pelo
excesso de CK e mioglobina. O tratamento devera ser direcionado com al-
calinizacdo, solucdo polarizante e dantrolene. Os anestésicos intravenosos
sdo mais seguros, mas pode haver alteragBes cardiacas pelo efeito depres-
sor dos barbituricos e do Propofol. Hipinomidate e Midazolan sdo as drogas
mais seguras, entretanto ainda assim podem ocasionar alteragdes elétricas.
Anestesias regionais e locais podem ser usadas com parcimonia, mas sempre
alentecer ou evitar adrenalina local se houver taquicardia.

4.2 Farmacos contra-indicados ao paciente com ELA/DNM

Ndo ha formalmente contraindicagdao absoluta ao uso de medi-
camentos sintomaticos por conta do diagndstico da ELA/DNM . O que se
recomenda é o uso criterioso e cauteloso de drogas com potencial efei-
to sedativo ou de supressao do centro de controle respiratério no tronco
encefdlico e a eventual perda de controle do processo ventilatério, como
no caso dos benzodiazepinicos (ex: clonazepam, midazolam, alprazolam,
diazepam, bromazepam, flunitrazepam) e de analgésicos opiaceos fracos
e mortes (ex: tramadol, codeina, oxicodona, morfina e outros derivados).
Esses cuidados devem ser observados especialmente em pacientes com
comprometimento bulbar ja estabelecido e com redugdes ja significativas das
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capacidades ventilatdrias (CVF <50%) ou com necessidade ja estabelecida do
uso de ventilacdo ndo-invasiva.

E preciso ainda ter cautela com: opidceos, relaxantes musculares,
benzodiazepinicos, estatinas, drogas ou associa¢cdes que aumentem o intervalo
QT. Drogas psicoativas aumentam o risco de Sindrome Neuroléptica Maligna.

Em relacdo ao contexto vacinal, ndo hd por conta do diagndstico da
ELA ou de suas variantes a contraindicacdo a realizacdo de vacinac¢oes, deven-
do ser observada a existéncia ou ndo de outros fatores de imunossupressao
ou imunodepressao e histdrico vacinal para a indicagao vacinal especifica.
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SECAO 5:

TRATAMENTO NAO
MEDICAMENTOSO

LVANA'AMANDA DO CARMO FERREIRA
2 ADRIANA LEICO ODA

* CRISTINA SALVIONI

4 ANA LUCIA YAEKO DA SILVA SANTOS

5 PAULO ROGERIO DE OLIVEIRA

® BRUNA LOURENCO DA SILVA

7 KATIA REGINA WERNECK DE AVELLAR

8 ANTONIO GERALDO DE ABREU FILHO
°DANIEL ANTUNES ALVENO



5. Tratamento nao medicamentoso

O tratamento de pacientes com ELA requer (o] cwdado éeun.w
pe interdisciplinar, com reavaliagdes continuas e condutas adot&ias co
na troca de informacgdes entre as diferentes dreas. A eque'd.e reabﬂltag
compreende enfermeiro, fisioterapeuta motor e respiratério, fongaudlologo’f

médico, nutricionista, psicélogo e terapeuta ocupacional. Além disso, co

pdem também a equipe de apoio ao paciente e familiar: advogado, arquiteto,
assistente social, dentista, educador fisico e farmacéutico.

Um bom planejamento de acdo interdisciplinar valoriza a comuni-
cacgdo tanto entre os membros da equipe, como entre profissionais, paciente,
familia e cuidador.

A combinac¢do de todas as intervengdes terapéuticas a farmacote-
rapia pode aumentar a sobrevida, aumentar a forca muscular e melhorar a
habilidade para realizar as atividades de vida diaria, garantindo maior auto-
nomia e funcionalidade ao paciente.

As medidas de forca muscular, espasticidade, amplitude de movi-
mento articular, deformidades da coluna vertebral, coordenacdo, habilidade
funcional de membros superiores, marcha, fungdo pulmonar, fadiga, indice
de massa corpérea, avaliacdo da composicdo corporal, estado nutricional,
capacidade de degluticdo, comunicacdo e estado emocional devem ser exa-
minados a cada retorno do paciente. AvaliacGes adicionais e modificacdes
na conduta se fazem necessdrias dependendo da analise da avaliacdo da
equipe interdisciplinar.

5.1. Acometimento respiratorio *

A perda progressiva de neurOnios motores superiores e infe-
riores envolvendo os musculos respiratdrios na ELA leva a insuficiéncia
respiratoria e € um dos principais determinantes do prognéstico, sendo
a causa de morte mais comum em pacientes com ELA . Dessa forma, o
cuidado respiratério torna-se fundamental para a sobrevida e qualidade
de vida dos pacientes ®. O acometimento respiratério ocorre em decor-
réncia da fragueza dos musculos inspiratdrios e expiratorios, do diafrag-
ma e dos musculos bulbares 8¢,
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5.1.1. Avaliagao respiratoria

A fisioterapia respiratdria é responsavel por acompanhar a evolu-
¢do do comprometimento respiratério por meio de técnicas de avaliagao, vi-
sando identificar a fraqueza muscular e possiveis altera¢cdes nos volumes pul-
monares; e definir condutas terapéuticas com o objetivo de prevenir e tratar
as complicacBes respiratdrias, promovendo a resolucdo dos sinais e sintomas
de hipoventilagdo noturna, a melhora das trocas gasosas, o aumento do fluxo
de ar, a melhora da complacéncia pulmonar, a reducdo dos quadros de infec-
¢do respiratdria, o aumento da sobrevida e a melhora da qualidade de vida.

E indicado que o paciente realize avalicdo respiratéria periodica-
mente, com intervalo aproximado de 2 a 4 meses, para acompanhamento da
evolucdo do quadro e intervengdes ¥’.

A capacidade vital forcada — CVF (sentado e supino), o Pico de fluxo
de tosse — PFT, a medida de Pressdo Inspiratéria Maxima — PImdx, a Pressdo
Expiratéria Maxima — PEmdx e a Oximetria de pulso sdo os testes mais utiliza-
dos para avaliar a funcdo respiratéria e devem ser realizados regularmente,
juntamente com a avaliagdo de sintomas sugestivos de insuficiéncia respira-
tdria, além disso, quando possivel, inclui-se a Capnografia 28,

A oximetria noturna e a polissonografia sdo ferramentas recomen-
dadas na investigacao da hipoventilagcdao noturna e podem ser utilizadas para
iniciar e titular o uso do suporte ventilatério &’.

5.1.2. Manejo das secreg¢oes

A tosse pode ocorrer espontaneamente ou em resposta a irritagdo
das vias aéreas e pode ser de natureza reflexiva ou ndo reflexiva (comporta-
mental). E o mecanismo de protecdo mais imediato contra aspiracdo e pneu-
monia aspirativa .

Fisiologicamente, a tosse consiste em trés fases: inspiracdao, com-
pressdo e expiracdo. A fase inspiratdria inclui inalar uma quantidade adequa-
da de ar que serve para alongar os musculos expiratorios e otimizar a relacao
comprimento-tensdo. A fase compressiva consiste em um fechamento muito
breve (200 ms) da glote para manter o volume pulmonar conforme aumenta
a pressao intratordcica (até 300 mmHg em adultos) devido a contragdo iso-
métrica dos musculos expiratdrios contra uma glote fechada. A fase expira-
tdria comega com a abertura da glote, liberando um breve (30-50 ms) fluxo



https://www.sciencedirect.com/topics/medicine-and-dentistry/muscle-isometric-contraction
https://www.sciencedirect.com/topics/medicine-and-dentistry/muscle-isometric-contraction
https://www.sciencedirect.com/topics/medicine-and-dentistry/expiratory-flow

expiratdrio supramaximo (até 12 litros/segundo (I/s) em adultos, também de-
nominado ‘pico de tosse’) seguido por menor (3-4 I/s) fluxos expiratérios com
duragdo de 200-500 ms adicionais. A compressdo dindmica das vias aéreas
ocorre durante a fase expiratéria e a expulsdo em alta velocidade de ar promo-
ve a expectoracdo. A tosse efetiva é definida como a geragao de altas velocida-
des lineares e a interagdo entre o fluxo de ar e 0 muco nas vias aéreas *.

Nas doengas neuromusculares, além dos baixos volumes de ar nos
pulmdes pela fraqueza diafragmatica e da musculatura inspiratdria, a fraque-
za dos musculos expiratdrios reduz ainda mais as capacidades de geragdo de
pressdo expiratdéria necessdarias para uma tosse eficaz, o que também pode
prejudicar a protecdo das vias aéreas L.

Pacientes com insuficiéncia ventilatdria ou bulbar comumente rela-
tam dificuldades em realizar a higiene das vias aéreas. Devido ao comprome-
timento da musculatura orofaringea, o acimulo de secre¢des nessa regiao
é comum, favorecendo broncoaspiragdes e, consequentemente, maior risco
de pneumonias recorrentes *2.

Ndo raramente, 0 acimulo de secre¢Ges em vias aéreas torna-se res-
ponsavel por quadros emergenciais, muitas vezes seguido de intuba¢do oro-
traqueal (IOT) e, posteriormente, traqueostomia, processos que podem ser
evitados ou postergados, se as secrecoes forem manejadas adequadamente %,

Os pacientes com ELA necessitam de auxilio a tosse para eliminagao
de secrecbes de vias aéreas garantindo assim uma ventilacdo adequada e
manutencao de troca gasosa, evitando as possiveis complicacGes.

Dois estudos investigaram os efeitos de um resfriado comum em
pacientes saudaveis e em pacientes com DNM. O estudo em pacientes com
DNMs relatou uma reducao média de 20% e 40% na forca muscular inspirato-
ria e expiratdria durante resfriados, respectivamente. Durante uma doenga in-
tercorréncia ou infeccao, os pacientes com DNM geralmente apresentam um
agravamento da fraqueza dos musculos respiratérios, falta de ar, um aumento
na dependéncia ventilatdria e consequente piora na eficicia da tosse %.

Bach e Saporito, 1996 °°, avaliaram os fatores que poderiam pre-
dizer a remocdo bem-sucedida de tubos endotraqueais ou de traqueosto-
mia em 49 individuos adultos com insuficiéncia ventilatdria principalmente
neuromuscular. De todos os fatores considerados, apenas a capacidade dos
individuos de gerar um pico de fluxo de tosse> 160 L/min com tosse assistida
ou ndo assistida previu extubacdo ou decanulacdo bem-sucedida.
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Tzeng e Bach, 2000 °°, relataram que, em sua experiéncia, quando
os individuos ndo conseguiam gerar um pico de fluxo de tosse >270 L/min
guando estavam bem, eles eram propensos a produzir fluxos de pico de tosse
<160 L/min durante doencas respiratdrias agudas .

Quadro 5.1. Valores de classificacdo do Pico de Fluxo de Tosse, se-
gundo a forga de tosse e os riscos de broncoaspiracdo

Medidas (em I/min) Forca da tosse Risco de broncoaspiragdo
> 360 |/min Tosse eficaz Auséncia de risco
270 a 360 |/min Tosse fraca Baixo risco
160 a 270 I/min Tosse fraca Médio risco
<160 I/min Tosse ineficaz Alto risco

Fonte: Boitano LJ. Management of airway clearance in neuromuscular disease. 2006 97.

5.1.3. Técnicas de vibrocompressao

A fisioterapia respiratéria padrao consiste em drenagem postural
e técnicas manuais (percussao e vibragdes). A percussdo toracica é realizada
com a mao, dedos e é geralmente bem tolerada e amplamente utilizada em
bebés, criancas pequenas e em pacientes incapazes de cooperar com a tera-
pia. No entanto, ndo hd dados disponiveis sobre a percussdo tordcica eficaz
em pacientes com fraqueza muscular decorrente de DNMs 4,

5.1.4. Aspiracao

Um dispositivo de succdo doméstico portatil e um nebulizador
podem ser muito Uteis, otimizando a remocdo das secrecdes pulmonares
e também de vias aéreas superiores quando necessario .. A estratégia de,
primeiramente, fluidificar a secrecdo, antes de realizar o procedimento de
aspiracao, facilita a sua remocao.

5.1.5. Auxilio mecéanico a tosse

Pessoas que vivem com DNM, suas familias e seus cuidadores ge-
renciam claramente a necessidade de assisténcia para tosse diariamente. Es-
sas necessidades ndo sdo fixas e mudam com o envelhecimento, durante as
exacerbacdes respiratdrias e com a progressdo da doenga *.
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Durante a avaliacdo respiratdria é realizado o teste com o aparelho
Peak Flow para mensurar os valores de pico de fluxo de tosse. Através dessa
avaliacdo é possivel identificar a eficacia da tosse. Valores inferiores a 160 I/
min evidenciam uma tosse ineficaz; ja valores no nivel de 270 |/min estdo
associados a dificuldade moderada na eficiéncia da tosse, porém com piora
significativa da qualidade da tosse durante situacdes de infec¢bes do trato
respiratdrio, em ambas situagGes o paciente necessitara de auxilio a tosse de
forma mecanicamente ou manualmente assistida 89910,

Dispositivos mecanicos de auxilio a tosse como o Cough Assist® (in-
suflador-exsuflador) por meio de uma mascara facial ou pela canula da tra-
gueostomia tém sido eficazes na remocdo das secre¢bes em pacientes com
ELA %8. O uso do Cough Assist® pode ser util, principalmente no contexto de
uma infeccdo respiratéria aguda &’.

O aparelho Cough Assist® usa pressées inspiratérias positivas e
expiratdrias negativas para aumentar o pico de fluxo expiratério, simulando
uma tosse. O seu uso mostrou facilitar a eliminacdo da secre¢cdo e manter a
troca gasosa em pacientes com fraqueza neuromuscular. A combinacdo de
ventilacdo ndo invasiva e do Cough Assist® pode ser usada para evitar tra-
gueostomia permanente e ventilagdo invasiva .

Pressdes inferiores a 40cmH20 ndo sdo capazes de remover as
secregbes pulmonares. Em geral, sdo usadas pressdes entre 40cmH20 a
60cmH20.

Considerando que nao ha evidéncias cientificas claras que determi-
nem as pressoes ideais, a abordagem individualizada e centrada no paciente
foi apoiada pela reunido Internacional ENMC Respiratory Therapy %, realiza-
da na Holanda, e alguns cuidados foram listados:

e O uso de mascaras faciais, em vez de pecas bocais durante o uso
do Cough Assist®.

e Atencdo para uma boa vedacdo pelas laterais da mdscara, ndo
apenas “mais pressao no rosto”.

e Otimizacdo da pressao e do fluxo inspiratdrio e expiratério, princi-
palmente se a aplicacdo do Cough Assist® estiver associada a novo
ou piora do controle bulbar (adugdo laringea) e eficdcia da tosse.

e Se o fluxo individual e o perfil de pressdo induzirem uma deglu-
ticdo apds o movimento retrégrado da lingua, considere uma
Unica tosse e faca uma pausa, em vez de uma série.
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e Inicie o Cough Assist® com baixas pressdes e aumente gradual-
mente de acordo com a tolerancia do paciente e avalie a eficdcia
da tosse resultante, medindo o pico de fluxo da tosse e ouvindo
a qualidade da tosse resultante.

5.1.6. Gerenciamento interdisciplinar da secre¢ao

O trabalho em equipe pode auxiliar o paciente na remogdo das se-
cre¢des, uma vez que esta dificuldade pode ser proveniente e/ou agravada
tanto pela diminuicdo de volumes e capacidades pulmonares, como pela
fraqueza da musculatura orofaringolaringea °*. Assim, o gerenciamento das
secrecdes pode envolver: recursos de fluidificacdo da secrecdo, reduzindo a
densidade e viscosidade da mesma, como inala¢cdo ou vaporizagdo ou mes-
mo o uso de medicamentos especificos para este fim; manobras de higiene
brénquica, como as que foram citadas anteriormente (uso do aspirador, do
Cough Assist®) 87%; manobras de expansdo pulmonar, que podem auxiliar no
aumento/manutencdo de volume pulmonar, favorecendo aumento da pres-
sdo expiratoria para melhora da tosse; exercicios de voz, visando manter o
controle glético, tanto para aumento da pressdo subglética como para me-
Ihor controle de saida do ar (com ou sem fonag¢do), com consequente aumen-
to da eficacia da tosse °* e, por fim, exercicios de musculatura orofacial, para
melhor gerenciamento da saliva em cavidade oral e para melhor controle da
degluticdo e/ou expectoracdo desta saliva/secrecdo 2. Vale ainda ressaltar
que medidas xerostdmicas podem reduzir o volume da salivacdo/secrecdo,
entretanto aumentam a sua viscosidade; o que pode aumentar o desconforto
e o trabalho muscular para a sua remocao. Além disso, a desidratacdo pode
também interferir na caracteristica da secregao.

Esta visdo interdisciplinar voltada ao manejo da secrecdo deve estar
presente no raciocinio clinico da equipe envolvida no tratamento do paciente
com ELA.

5.2. Manobras de expansdo pulmonar

Técnicas de insuflacdo pulmonar sdo necessdrias para fazer o re-
crutamento do volume pulmonar, prevenindo microatelectasias e/ou atelec-
tasias, retragcdes musculares da caixa tordcica, infeccdes respiratdrias e até
deformidades toracicas 1%,




5.2.1.Técnica de empilhamento de ar e insuflagdo passiva
com reanimador manual (Ambu)

O empilhamento de ar estd indicado para pacientes que apresen-
tam disturbio ventilatdrio restritivo, ou seja, capacidade vital forcada (CVF)
menor do que 80% do predito. O exercicio tem como objetivo aumentar a
capacidade de insuflagdo maxima dos pulmdes, melhorar a forca da tosse,
prevenir e corrigir atelectasias e microatelectasias de areas pulmonares 1%,

A técnica é aplicada com o auxilio de um reanimador manual
(AMBU) conectado a uma mascara que permite realizar sucessivas insufla-
¢Oes de ar, mantendo o ar retido nos pulmdes a cada insuflacdo, até que os
pulmdes atinjam sua capacidade maxima de insuflagdo %1%,

O exercicio deve ser realizado diariamente, pelo menos, trés vezes
ao dia, realizando 10 a 15 repeti¢des, ou sempre que se fizer necessario, por
exemplo, na presenca de secre¢do pulmonar, sendo assim, é muito impor-
tante que os cuidadores estejam bem orientados para a realiza¢do correta
da técnica.

A incapacidade de empilhar o ar devido o comprometimento bul-
bar ndo significa que os pacientes ndo possam expandir seus pulmdes, nes-
sa situacdo estd indicada a insuflagdo passiva, que pode ser realizada com
ambu, com ventilador volumétrico ou até mesmo com o aparelho de auxilio
mecanico a tosse .

O paciente e o cuidador devem ser ensinados a técnica de auxiliar os
movimentos expiratdrios por meio de uma tosse assistida tanto manualmente
como mecanicamente (também deve ser realizada por um fisioterapeuta) .

As técnicas de assisténcia expiratdria mais comuns, relatadas na
literatura e utilizadas na pratica clinica, sdo a tosse assistida manualmente
com auxilio do ambu e o componente de exsuflagdo dos dispositivos mecani-
cos de insuflacdo-exsuflacdo (MI-E). Pode-se incluir uma técnica de compres-
sdo toracica, impulso abdominal ou combinagéo dos dois .

Esta técnica de empilhamento de ar, com o ambu, pode também
ser realizada como um recurso terapéutico dentro do trabalho fonoaudio-
l6gico desenvolvido com o paciente. Seguindo o procedimento da técnica, é
possivel que, apds a insuflagdo maxima, o paciente seja orientado a expelir
o ar durante uma ativacdo laringea, seja em atividades fonatdrias (vogais ou
fonemas sonoros, do tipo fricativos ou sibilantes) ou fonoarticulatdrias, em

S
N
zl%ﬁ‘ﬁl-‘\/

e

ProTOCOLO CLINICO DA ASSOC/AC/N\O BRASILEIRA DE ESCLEROSE LATERAL AMIOTROFICA (ABRELA)

65



PrOTOCOLO CLINICO DA ASSOCIACAO BRASILEIRA DE ESCLEROSE LATERAL AMIOTROFICA (ABRELA)

66

palavras isoladas (como sequéncias automaticas) ou em fala encadeada (fra-
ses). Utilizar esta estratégia de forma combinada pode favorecer o paciente,
neste trabalho que envolve a integragao pulmao-laringe, visando maior con-
trole laringeo e melhor coordenacdo pneumofonoarticulatéria.

Além disso, pode-se ainda solicitar ao paciente que, apds a insu-
flacdo mdxima, ele faca uma tosse ou pigarro, auxiliando-o na remocao das
secrecOes, conforme explicitado anteriormente.

5.3. Ventilagdao mecanica’

A ventilagdo mecanica (VM) ou, como seria mais adequado cha-
marmos, o suporte ventilatério, consiste em um método de suporte para o
tratamento de pacientes com insuficiéncia respiratdria aguda ou cronica agu-
dizada. A VM se faz através da utilizacdo de aparelhos que, intermitentemen-
te, insuflam as vias respiratdrias com volumes de ar (volume corrente - VT) 10

5.3.1. Nao invasiva

Intervengdes assistivas, incluindo ventilagdo nao invasiva como pres-
sdo positiva (BiPAP), sdo comumente prescritas para pacientes com ELA 17,

A fraqueza dos musculos envolvidos na respiragao provoca uma re-
ducdo na ventilagdo pulmonar (hipoventilagdo), que causa aumento dos ni-
veis de diéxido de carbono (PaCO2) no sangue, caracterizando a hipercapnia.
Esta fraqueza leva a uma respiracdo cada vez mais superficial e rapida com
sintomas crénicos de hipoventilacdo alveolar. Os sinais de hipoventilacdo
ocorrem inicialmente durante o sono REM (rapido movimento dos olhos), e
em uma fase mais avangada da doenga manifestam-se no periodo diurno °,

O momento adequado para a indicacao de Ventilagdo Nao Invasiva
(VNI) geralmente depende de uma combinac¢do de sintomas clinicos (ortop-
neia, dispneia, sintomas de hipercapnia noturna) e avaliacdo objetiva da fun-
¢do pulmonar (CVF sentado e supino), oximetria de pulso noturna, PImax 81,

RecomendacGes internacionais sugerem que dentre os critérios
para a indica¢cdo do suporte ventilatdrio estdo: pacientes com sinais e sinto-
mas de hipoventilacdo alveolar somado a hipercapnia com PaCO2 (pressdo
parcial de didéxido de carbono arterial) 245 mmHg, oximetria noturna de-
monstrando saturagdo de oxigénio < 88% por 5 minutos consecutivos, PImax
<-60 cmH20 ou CVF <50% do previsto 1.




Estudos, porém, ressaltam que ha um percentual de pacientes que
quando questionados permanecem clinicamente assintomdticos, mesmo
com alteracdes nos exames clinicos. Por isso, qualquer anormalidade respira-
téria deve, portanto, alertar o profissional sobre a possibilidade de insuficién-
cia respiratéria e leva-lo a discutir a VNI com o paciente, considerando que a
VNI prolonga a sobrevida e melhora a fungéo respiratéria ®.

Um estudo realizado por KHAMANKAR NISHAD, et al. em 2018 1%,
mostrou que o acesso precoce ao BIPAP + assisténcia a tosse, antes do decli-
nio respiratério abrupto, é necessario para maximizar a sinergia da VNI e o
beneficio de sobrevivéncia associativa. Na figura abaixo retirada desse estu-
do vemos os resultados da sobrevida no protocolo aplicado de VNI “otimiza-
do” (iniciacdo do BIPAP com CVF predito >80%, uso de BIPAP >8h /dia, e 0 uso
diario de assisténcia para tosse) tem uma mediana de sobrevivéncia de 30,8
meses, que é o dobro de quando comparado ao Protocolo de VNI “padrdo”
iniciacdo do BIPAP com CVF <50% do predito, uso> 4 h / dia, sem assisténcia
para tosse). Os resultados demonstram que o uso precoce de VNI somado ao
uso diario de assisténcia a tosse, estd associado a aumentos significativos na
duracdo da sobrevida dos pacientes 1%7.

IM

A Figura a seguir ilustra a diferenca significativa nas duragdes me-
dianas de sobrevida entre o uso do protocolo otimizado de BIPAP + assistén-
cia a tosse, protocolo BIPAP padrdo + assisténcia a tosse, protocolo BIPAP
padrdo sem assisténcia a tosse e os protocolos sem intervencao. As duracdes
médias de sobrevivéncia variam de 30,8 meses (otimizacdo do BIPAP com
assisténcia para tosse) a apenas 13,7 meses (sem intervencgdo) 7.
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Protocolo otimizado para BIPAP + Cough Assist®

Inicio CVF. >80% Protocolo para inicio do BIPAP + Cough Assist®

Uso >8hrs/dia. Inicio CVF, <50%.
ngigt(()@ .COUQh Uso > dhrs/dia.  [|nicio GV, <50%, BEMi A=

Uso do Cough Uso > 4hrs/dia.

30,8 meses de Assist® . *Por escolha do

sobrevida. Sem uso do ;
C paciente ou por
ggb?—eT%S:S de Cough Assist®. | falta de acesso ao
15,3 meses de tratamento seguro.
sobrevida. Sem uso do Cough
Assist®

13,7 meses de vida.

Figura 5.1.A Visdo geral das diferencgas de duragao de sobrevivéncia associativa en-
tre os protocolos de VNI.

Fonte: Khamankar et al. Associative Increases in Amyotrophic Lateral Sclerosis Sur-
vival Duration With Non-invasive Ventilation Initiation and Usage Protocols. 2018
107 Modificado por Silvana Amanda do Carmo Ferreira.

A escolha do aparelho adequado de ventilagdo mecanica, a para-
metrizacao do equipamento e a adaptacdo do paciente devem ser realiza-
das por um profissional com experiéncia no manejo ventilatdrio de pacientes
com doengas neuromusculares.

Recomenda-se inicialmente a ventilagdo noturna por meio de ven-
tiladores presséricos de dois niveis de pressao e que fornega frequéncia res-
piratdria de backup, conhecidos como suporte ventilatério. Com a evolugdo
da doenca os pacientes passam a fazer uso da ventilagdo também em alguns
periodos diurno, neste caso sdo necessarios ventiladores com disponibilida-
de de modo pressérico e bateria interna, uma classificacdo intermediaria,
para uso até 16 horas por dia. Para uso acima de 16 horas por dia e para os
pacientes traqueostomizados, é necessario que o equipamento tenha dispo-
nivel os modos pressdo e volume e seja classificado como suporte a vida. Os
equipamentos disponiveis no mercado, tem a classificagdo de uso, e aprova-
¢do da ANVISA, de acordo com o dependéncia ventilatdria e nimero de horas
de uso ™,

g



Para uma ventilagdo mecanica eficaz, segura e com qualidade é
necessario haver a disponibilidade de diferentes interfaces como interface
nasal, facial, facial total, prong nasal e peca bocal, além de apoio de nobreak,
bateria externa e uma empresa de assisténcia técnica 24 horas 111112,

5.3.2. Extubagao

Um aspecto a ser considerado é que em situaces de intercorrén-
cia, como cirurgias, procedimento de gastrostomia e outros, os pacientes de
DNM/ELA que sdo intubados, ndo necessariamente devem ser traqueosto-
mizados. Eles tém a possibilidade de permanecer em ventilagdo mecanica
nao invasiva, desde que sejam submetidos ao protocolo de extubacao para
pacientes dependentes de ventilagdo:

e Insuflacdo e exsuflacdo de 60-70 cm H20 usadas por meio dos
tubos das vias aéreas a cada hora enquanto acordado até que o
Sp02 do ar ambiente permanega 95% ou mais 113,

e Reversdo de todas as doengas agudas, estando clinicamente es-
tavel e afebril, alerta e cooperativo, com uma contagem de leu-
cocitos normal e tendo CO2 e SpO2 normais de 2 normais de 2
95% no ar ambiente %113,

A extubacdo dos individuos em ventilacdo invasiva, portanto, tem o
potencial de diminuir as taxas de hospitaliza¢cdo, tempos de internacdo, cus-
tos, e morbidade a longo prazo; para facilitar o desmame do ventilador; e me-
Ihorar a qualidade de vida. No entanto, os pacientes com disfungdao muscular
primariamente respiratéria que falham nos parametros tipicos de desmame
do ventilador e sdo incapazes de passar nos testes de respiragcdo espontanea
(TRE) convencionalmente sdo submetidos a traqueostomia *.

A extubacdo bem-sucedida e o tratamento ndo invasivo subse-
guente sao fundamentais para a ndo necessidade de traqueostomia durante
a hospitalizacdo14. Por isso, é de extrema importancia que a equipe esteja
alinhada e disposta e seguir o protocolo %113,

5.4. Traqueostomia !

Pacientes com ELA, sobretudo aqueles com acometimento da muscu-

latura de inervagdo bulbar, com quadro moderado a grave, podem apresentar
J”l/—/ék
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sialorreia excessiva, disfagia grave com broncoaspiragdo e consequente infec-
¢Oes pulmonares de repeticdo. Nesses casos, é indicada a traqueostomina,
possibilitando o aumento da sobrevida 1%,

5.4.1. Ventilagdo mecanica invasiva

Antes da insuficiéncia respiratéria, o momento ideal para envolver
o paciente com ELA em uma discussao sobre traqueostomia e ventilagdo me-
canica permanece incerto. No entanto, autores alertam para a importancia
de tentar manter essa conversa com todos os pacientes com ELA para que
possam tomar uma decisdo informada e delinear diretrizes avancadas .

Os pacientes com ELA, principalmente os com comprometimento da
musculatura de inervacdo bulbar, com quadro de moderado a grave, podem
apresentar sialorreia excessiva, disfagia grave com broncoaspiragdo e conse-
quentes infecgdes pulmonares de repeticdo. Nestes casos, hd indicacdo de tra-
gqueostomia que pode prolongar a sobrevida do paciente e melhorar a qualidade
de sua vida 11113, Ventilagdo mecanica invasiva por meio de traqueostomia deve,
obrigatoriamente, ser feita utilizando traqueostomia com cuff de alto volume e
baixa pressao, supra cuff e endocanula. Esta medida é fundamental para a segu-
ranca do paciente no domicilio, uma vez que a canula plastica sem endocanula
pode ocasionar aumento silencioso da resisténcia, insuficiéncia respiratdria e
até morte. Recomenda-se que a ventilagdo invasiva seja feita exclusivamente
por meio de ventiladores classificados como de suporte a vida 11113114,

Embora a traqueostomia com ventilagdo mecanica evite a morte
por insuficiéncia respiratdria, ela ndo estd associada a sobrevida indefinida.
O proéprio local da traqueostomia é um canal para infec¢des do trato respira-
tério e, apesar do uso de um ventilador mecanico, o gerenciamento de secre-
¢Oes podem se tornar problematicos .

A dessaturacdo diurna de oxigénio <95% em pacientes usando VNI
e manobras de Insuflacdo-exsuflagdo otimizados é um indicador util de insufi-
ciéncia respiratéria iminente e consideracdo de traqueostomia com ventilacdo
mecanica. Os oximetros de pulso podem ser adquiridos para uso doméstico .

GRUIS; LECHTZIN, 2012 1, em seu estudo concluiram que a maioria
dos pacientes com ELA submetidos a traqueostomia escolheria o procedi-
mento novamente, mas a qualidade de vida e a capacidade de comunicacdo
eficaz podem diminuir com o tempo. Ja os cuidadores de pacientes com ELA




com traqueostomia e ventilagdo mecanica relatam baixa qualidade de vida e
podem necessitar de suporte psicossocial significativo.

Pode ser dificil para alguns pacientes com ELA decidir sobre a tra-
gueostomia eletiva, e a decisdo é adiada até que a insuficiéncia respiratodria
aguda se desenvolva. Por esse, motivo acreditamos na importancia da equi-
pe interdisciplinar, em munir o paciente e sua familia de informacgdes a res-
peito do procedimento e as mudancas que acarretara no quadro clinico geral.

5.5. Disfagia 2

Disfagia neurogénica é a dificuldade de mastigacdo e degluticdo e
este quadro pode ser manifestado pela maior parte dos pacientes com diag-
néstico de ELA. Um estudo relata que cerca de 1/3 dos pacientes com ELA
apresentam inicio bulbar, com sinais de disfagia, disfonia e/ou disartria. En-
tretanto, independentemente da forma de inicio, a disfagia ocorre em mais
de 80% dos pacientes com ELA, durante as fases avancadas da doenca °.

O paciente pode apresentar alteracGes referentes a fase oral e/ou
fase faringea da degluticdo. Pode haver referéncia de fraqueza ou cansaco
para mastigar alimentos mais duros ou dificuldade para formar o bolo ali-
mentar na boca e impulsiona-lo para a faringe. Ou ainda pode apresentar
outros sinais clinicos, como: escape anterior do alimento pela boca, escape
do alimento pelo nariz (refluxo nasal), sensacdo de alimento parado na gar-
ganta (estase em valécula ou em recessos), presenca de residuos em boca
ou faringe, necessidade de engolir varias vezes para sentir que o alimento
desceu, incoordenacdo entre a respiracdo e a degluticdo, tosse, engasgos.
Estes sinais e sintomas podem ocorrer com diferentes tipos de consisténcia
alimentar e em diferentes volumes. Além disso, pode ocorrer fatigabilidade
da musculatura orofacial durante a alimentacdo, com piora do desempenho
funcional, ao longo da refeicado.

Desta maneira, o fonoaudidlogo deve estar atento durante a avalia-
¢do clinica, a fim de identificar os principais aspectos que podem estar com-
prometidos e quais as melhores estratégias a serem adotadas para minimizar
0 gasto energético, durante as refeigdes e também para reduzir a ocorréncia
de engasgos.

Além disso, o paciente pode apresentar alteracdo na quantidade
e na viscosidade da salivacdo, o que dificulta a pulverizacdo e consequente
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formacdo do bolo alimentar, durante o processo de mastigacdo; além de fa-
vorecer a ocorréncia de estase, reducdo da sensibilidade laringofaringea e
aumento do risco de broncoaspiracdo 2. Existem medidas terapéuticas clini-
cas e também medicamentosas que podem auxiliar neste controle de saliva.

Complicagbes nutricionais, como a perda de peso, desnutricdo e
desidratacdo e complicacdes respiratérias, como a pneumonia aspirativa e
consequente piora da capacidade respiratéria, podem acontecer se este qua-
dro de disfagia ndo for devidamente tratado !!¢. Pacientes que sdo tratados
desde estagios iniciais desenvolvem mecanismos adaptativos e reduzem o
risco de broncoaspiracao.

5.5.1. Avaliagao clinica e exames complementares

Sinais e sintomas bulbares representam um grande desafio para o
paciente com ELA e também para a equipe que o acompanha, uma vez que
estdo associados com menor sobrevida *7, declinio funcional mais acentuado
118 reducdo da qualidade de vida e aumento da necessidade de suporte de
equipe interdisciplinar %,

Diante disso, a avaliacdo bulbar assume particular importancia. O
fonoaudidlogo é o profissional que fard a avaliacdo clinica, a partir da qual,
serd possivel determinar quais exames complementares poderdo ou precisa-
rao ser solicitados ao paciente.

A avaliacdo clinica consiste em trés etapas: anamnese, avaliacdao
das estruturas orofaciais e avaliacdo da funcdo de mastigacdo e degluticdo,
com a oferta de alimentos, com diferentes consisténcias e volumes, dentro
das possibilidades clinicas do paciente.

Durante a anamnese detalhada, serdo identificadas e caracteriza-
das as dificuldades relatadas pelos pacientes, o recordatério alimentar em
relacdo as consisténcias alimentares, a frequéncia das dificuldades, o con-
texto em que elas ocorrem e as estratégias adotadas, pelo paciente e pelos
cuidadores.

A avaliac¢do clinica das estruturas obedece ao roteiro de semiologia
ja adotado pelos fonoaudidlogos, em relacdo a identificacdo de ténus, forca,
mobilidade e indice de fatigabilidade da musculatura orofacial. Além disso,
sdao também observados: tipo facial, simetria facial no repouso e no movi-
mento, articulacdao temporomandibular, denticao e oclusao, caracterizagao
de palato duro e avaliacdo dos reflexos orais. Sendo a ELA uma doenca em




gue ha alteracdo de Neurdnio Motor Superior e Neurénio Motor Inferior, o
profissional precisa identificar em sua avaliacdo quais os grupos musculares
gue se apresentam espasticos ou flacidos.

Depois destas duas primeiras etapas da avaliacdo, o profissional ja
terd condigdes de avaliar e escolher quais os tipos de consisténcia que po-
derdo ser ofertados ao paciente. A avaliacdo da mastigacdo e degluticao dos
alimentos deve contemplar, dentro do possivel, consisténcias variadas entre
liguido, pastoso e sdlido, ainda que adaptadas a necessidade do paciente.
Por exemplo, se o paciente ja faz uso de espessante para o liquido ralo, é im-
portante que seja avaliada a degluticao desse liquido espessado.

E importante considerar a diversidade de utensilios que existem,
bem como a forma do alimento ser oferecido ao paciente. O uso do oximetro
de pulso e do estetoscdpio durante a avaliagdo podem trazer informacgdGes
adicionais a avaliacao.

Além da avaliagdo clinica, existem instrumentos, como escalas e
questiondrios que podem ser utilizados pelo profissional, para melhor com-
preensdo do estadiamento da degluticdo e da gravidade da disfagia. Dentre
eles, podemos citar o EAT-10, escala FOIS .

Dentre os exames complementares mais comumente solicitados
estdo: a videoendoscopia da degluticdo e o videodeglutograma. A avaliacao
instrumental ndo apenas confirma o diagndstico da disfagia, mas auxilia na
melhor compreensao da dindmica funcional da degluticao; permitindo inclu-
sive testar manobras durante o exame, para avaliacdo das abordagens mais
assertivas .

5.5.2. Terapia fonoaudioldgica

A terapia fonoaudioldgica do paciente com ELA tem por objetivo
manter a funcionalidade da comunicacdo e da degluticdo do paciente, duran-
te todo o tempo possivel; de maneira segura e eficiente.

Em relacdo a comunicacdo, estratégias de manutencdo da inteligi-
bilidade e da compreensibilidade e, quando necessario, a elaboracdo de um
sistema de comunicacdo alternativa, que se adapte as possibilidades e neces-
sidades do paciente.

Em relacdo a degluticdo, algumas estratégias podem e devem
ser adotadas pelo profissional, tais como: exercicios miofuncionais, que
envolvem tanto a atividade muscular orofaringolaringea isolada como em
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combinagdo com a respiracdo; gerenciamento da degluticdo, com modula-
¢do de ambiente, alimento (volume, temperatura, consisténcia, preferéncia
alimentar), utensilio, atencdo, postura, dentre outras orientagdes e também
a prescricao de manobras de degluticdo e de limpeza de vias aéreas, antes e
apos as refeicoes.

5.5.2.1. Exercicios

Existe uma dualidade frente a proposta de se realizar exercicios, du-
rante a terapia do paciente com ELA, pois tanto a fadiga como a fatigabilidade
sdo caracteristicas marcantes nas Doencas do Neurdénio Motor > e ambas
devem ser evitadas.

Pelo fato de sabermos que quando a fraqueza do musculo se torna
notdvel, foram perdidos cerca de 50% dos neurénios motores nos miétomos
correspondentes 22, a equipe deve ter a responsabilidade de propor técnicas
de conservacdo de energia, desde os estagios iniciais da doenca. E isso ndo
significa que o paciente ndo possa ou ndo deva fazer nenhuma atividade, pois
também é de conhecimento na adrea de salde, que o desuso pode acentuar a
fraqueza muscular. A proposta da conservacdo de energia é de suma impor-
tancia, a fim de evitar a fadiga, o esforco adicional desnecessario, 0o aumento
do gasto energético, que podem levar ao aumento da fraqueza muscular 2% e
ao aumento do metabolismo. Lembrando que a Esclerose Lateral Amiotrdfica
ja tem uma natureza hipermetabdlica.

Sendo assim, ha a indicagdo de exercicios, sim! Contanto que sejam
preconizados em dose de leve a moderada, sem sinais de fatigabilidade du-
rante ou apds o exercicio 12412,

Conhecer o indice de fatigabilidade auxilia o profissional a melhor
definir o seu planejamento terapéutico. O processo de reinerva¢do compen-
satdria da musculatura pode compensar perdas funcionais; indicando que
exercicios estruturados, que ndo atinjam o limiar de fatigabilidade, parecem
manter a funcdo e ndo ser prejudiciais ao paciente com ELA 126,

Por outro lado, sdo contraindicadas estratégias que promovam pio-
ra da condicdo muscular, pelo aumento da fadiga e da fatigabilidade, seja de
natureza muscular ou respiratdria, como por exemplo, exercicios de contrarre-
sisténcia, eletroestimulacao periférica e atividades que demandem uma ativi-
dade muscular intensa ou repetitiva, acima do limiar tolerado pelo paciente.




Preservar a funcionalidade da musculatura orofaringolaringeal é de
extrema importancia no tratamento do paciente com ELA, uma vez que alte-
racdes da musculatura orofacial e disfagia foram preditores de piora clinica,
aumentando o risco de dbito nos pacientes com Doenca do Neurénio Motor.
Fatigabilidade, por si s6, mostrou-se ser um consistente marcador de gravi-
dade clinica e progndstico %; assim como a fraqueza de lingua foi também
sinalizada como um preditor de sobrevida nos pacientes com ELA %7,

A fraqueza da musculatura orofaringolaringeal pode afetar a sobre-
vida dos pacientes com ELA de duas formas distintas: pelo risco continuo de
pneumonia aspirativa e sepse e pela ingesta caldrico-proteica inadequada e/
ou insuficiente 8,

Sendo assim, é importante considerar o processo de reabilitacao
como um processo de assisténcia, cuja meta é maximizar funcdo e qualidade
de vida. O objetivo da equipe é dar foco nas necessidades do paciente; para
tanto, é necessario que sejam realizadas reavaliagGes periddicas para modifi-
car as estratégias de acordo com as mudancas no estado e estdgio da doenca.

5.5.2.2. Adaptacdo de consisténcias

A modificacdo da consisténcia alimentar é uma das medidas mais
comuns e necessarias, dentro do gerenciamento da disfagia. Na ELA, a disfa-
gia para liquidos ralos é, geralmente, mais precoce do que para sélidos.

Espessar o liquido ralo tende a reduzir o risco para penetracdo e
aspiracdo e pode ser realizado de diversas formas: com uso de espessante
industrializado ou entdo com medidas caseiras de misturar alguns alimentos
até obter a consisténcia almejada. Entretanto, ao utilizar o recurso de es-
pessar o liquido, é preciso ter um cuidado redobrado, pois liquidos com alta
viscosidade podem aumentar o risco de estase faringea. Isso traz um desafio
para quem realiza a indicacdo e para quem realiza o preparo: este liquido
deve ser engrossado o suficiente para uma degluticdo segura e ao mesmo
tempo, manter a sua caracteristica liquida, com viscosidade controlada, para
nao gerar o desconforto da estase em faringe 2.

Isso corrobora a ideia de que a degluticdo de alimentos mais ade-
rentes esta associada com maior integracao e ativacdo de lingua e muscula-
tura suprahioidea .

Ndo somente a consisténcia, mas diversos aspectos do alimento
devem ser considerados, tais como: textura, suavidade, elasticidade, dureza,

.oy
AEZELA

e

ProTOCOLO CLINICO DA ASSOC/AC/N\O BRASILEIRA DE ESCLEROSE LATERAL AMIOTROFICA (ABRELA)

75



PrOTOCOLO CLINICO DA ASSOCIACAO BRASILEIRA DE ESCLEROSE LATERAL AMIOTROFICA (ABRELA)

aderéncia, tamanho e forma e sdo todos relevantes na analise que o profis-
sional deve fazer, em relacdo a dindmica da degluticao.

O risco de engasgo com uma consisténcia em particular necessita
ser compreendida em termos de propriedades de textura do bolo e com-
portamentos fisioldgicos, comumente utilizados na ingestdo deste deter-
minado item.

Além disso, é importante considerar que ao optar pela modificacdo
de consisténcia alimentar, o profissional pode estar interferindo na oferta
caldrica dos alimentos %, Dai a importdncia da integra¢do do trabalho da
Fonoaudiologia e da Nutrigcdo.

Pelo fato da ELA ser uma doenca hipermetabdlica, manter o peso
ou evitar a sua perda passa a ser um fator protetor *°, que deve ser moni-
torada por toda a equipe, em uma forca-tarefa que busque o equilibrio; seja
garantindo aumento da ingesta adequada, seja trabalhando pela reducao do
gasto energético.

5.5.2.3. Manobras

Manobras de degluticdo e manobras de limpeza de vias aéreas sao
sempre importantes, para o adequado manejo clinico do paciente com ELA.
Entretanto, é preciso considerar as particularidades de cada caso clinico.

Orientar o paciente a deglutir com a cabec¢a abaixada em aproxi-
madamente 45° é uma estratégia que favorece o fechamento da via aérea,
facilitando a biomecanica da elevacgdo laringea. Contudo, nos casos em que o
paciente tem dificuldade de sustentacdo de cabeca, com queda para frente,
essa estratégia passa a representar uma expressiva dificuldade ao paciente.

A manobra de degluticdo com esforgo, por sua vez, pode auxiliar o
paciente na ejecdo oral do alimento, dada a fraqueza de lingua caracteristica
nos quadros de ELA. Porém, é importante orientar o paciente a nao realizar
esta manobra em todas as degluti¢Ges, considerando a ocorréncia do aumen-
to de gasto energético e de fadiga.

Manobras de degluticdo em que o paciente é orientado a prolongar
o tempo de apneia, s6 podem ser realizadas em pacientes, que ndo apresen-
tam aumento de frequéncia ou desconforto respiratério.

De maneira geral, todas as manobras de degluticdo, de protecao
de vias aéreas e de higiene sdo volitivas e dependem da compreensdo e da
vontade do paciente para realiza-las, além da sua capacidade motora. Isso




tem uma implicac¢do particular, quando se trata de pacientes que apresentam
déficits cognitivos e consequente dificuldade de compreensao, de percepcao
e de julgamento, que auxiliam o paciente a compreender melhor a importan-
cia da realizacdo de tais técnicas.

Observa-se assim que o manejo clinico do paciente com disfagia
requer um raciocinio clinico que vai além do conhecimento das manobras ou
das técnicas. A adaptacao das estratégias, frente ao quadro motor e cognitivo
do paciente; bem como a integracao da musculatura com a funcao respiraté-
ria sdo diferenciais importantes no tratamento do paciente com ELA.

E fundamental que o cuidador seja muito bem orientado quanto
a todas estas estratégias terapéuticas, garantindo ao paciente uma melhor
forma de alimentacdo. Havendo fadiga, o paciente é orientado a fragmentar
a sua refeicdo em porgBes menores e mais frequentes 2.

Pacientes tratados desde estagios precoces conseguem desenvol-
ver mecanismos musculares adaptativos e diminuir o risco de aspiracao tra-
queal mesmo com graves alteragdes musculares. O tratamento consiste em
propiciar uma degluticdo segura através de um conjunto de procedimentos
compensatoérios adquiridos, que somam os exercicios miofuncionais, exerci-
cios respiratorios *° e o aprendizado de técnicas que estimulam a proprio-
cepcdo oral, alteracBes posturais e manobras de degluticdo 32.

5.6. Suporte nutricional 3

Ha mais de duas décadas, pesquisadores tém se debrucado para
investigar sobre o estado nutricional dos pacientes com ELA e como o equili-
brio entre o consumo alimentar e o gasto energético pode impactar na con-
dicdo nutricional, influenciando na progressdo da doenca e na sobrevida dos
pacientes, sendo notdria a sua importancia cada vez mais significativa.

Além da perda na fun¢do dos neurbénios motores que afeta a inges-
tdo alimentar e hidrica, através das alteracdes na degluticdo trazendo pre-
juizo na massa muscular esquelética por atrofia muscular e erro alimentar,
esses pacientes também se apresentam surpreendentemente em estado hi-
permetabdlico. Estudos apontam a presenca do aumento do gasto energéti-
co basal entre 25% e 68% dos pacientes estudados com ELA esporddica e em
todos os pacientes com ELA familial 1337237,
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O aumento da taxa metabdlica na ELA é definida por mais do que
10% na variacdo entre o gasto energético de repouso medido por calori-
metria indireta e por formulas preditivas 3>138141 A base metabdlica desse
hipermetabolismo ndo estd totalmente elucidada. A hipdtese inicial para o
esclarecimento do aumento da demanda energética nesses pacientes seria
de que a reducdo da massa magra corporal, natural ao curso da doenca,
aumentaria o trabalho muscular respiratério para a manutencdo da troca
gasosa 13314214 Qutros estudos apontam para uma possivel disfungdo mi-
tocondrial com redugdo na producdo de energia, fasciculagdo, cdibras e au-
mento da demanda de nutrientes muscular também envolvidos na génese
do hipermetabolismo 135140144145

Todavia, as razdes para a alteracdao do estado nutricional dos pa-
cientes com ELA/DNM vio muito além do aumento da taxa de metabolis-
mo basal. A fraqueza dos membros superiores com a reducdo da destreza
compromete a capacidade de auto alimentagdo. Outrossim, a desnutri¢cdo
passa a ser agravada ainda mais pela perda do apetite que representa um
componente multifatorial da doenca, secundario das crescentes dificuldades
trazidas pelo quadro de disfagia, sintomas depressivos e até alteracdes no
hipotalamo 46147,

A disfagia é a maior causa de alteragdo do estado nutricional de
pacientes com ELA 34, Ademais, os sintomas bulbares podem ser notados em
mais de 30% dos pacientes e praticamente todos evidenciam envolvimento
bulbar no estagio mais evoluido da doenca *¥1%°, Nesta situacdo, aconselha-
-se fracionar as refeicdes, evitando o cansaco com gasto energético aumen-
tado durante o consumo dos alimentos, e a prescricdo de suplementacdo
nutricional oral para evitar a perda de peso e deficiéncia de nutrientes .

A prevaléncia da desnutri¢do varia entre 16 e 53% dependendo dos
parametros utilizados, do estagio e do modo de apresentacdo da doenga *2.
O estado nutricional é um fator progndstico independente para a sobrevida
nos pacientes com ELA 130143153154 A diminui¢cdo de 5% do peso habitual, no
momento do diagndstico, aumentou em 30% o risco de ébito nessa popu-
lagdo e a reducdo do indice de Massa Corporal (IMC) de um kg/m? estaria
associada a 20% ao risco de 6bito *. Em adicdo, a perda de 10% do peso cor-
poral, no momento do diagndstico, implicou um aumento do risco de morte
de 45% .




Quadro 5.2. Valores de classificacdo do indice de Massa Cor-

poral (IMC), segundo a idade

Classificagdo IMC (< 60 anos) IMC (= 60 anos)
Desnutrigdo IMC < 18,5 IMC < 22

Eutrofia 18,5 <IMC< 25 22 <IMC< 27

Sobrepeso 25<IMC< 30 27 <IMC< 30
Obesidade IMC 2 30 IMC 2 30

Fonte: White et al. (1992); World Health Organization (1995) %17,

Em relagdo aos compartimentos corporais, independente da re-
ducdo de peso, a perda de massa livre de gordura também foi associada com
menor sobrevida . J4 o aumento da gordura corporal tem sido identificado
como um fator protetor da evolucdo da doenca. Para um ganho de 2,5 kg
de massa gorda, o risco de morte foi reduzido em 10% (KASARSKIS et al.,
1996; MARIN B. et al., 2011). Esses resultados apontam para a necessidade
da vigilancia de compartimentos corporais, ao invés do acompanhamento
particular do peso corporal.

Assim, a avaliagdo dos compartimentos corporais realizados regu-
lar e sistematicamente, somado a intervengdo nutricional sdo componentes
indispensaveis para o tratamento do paciente com ELA **°, A periodicidade e
regularidade do acompanhamento fazem parte desse tratamento devendo
acontecer a cada a trés meses .

5.6.1. Recomendacao energética

Os requerimentos de energia em pacientes com ELA devem ser es-
timados, se a calorimetria indireta nao estiver disponivel.

Para pacientes em ventilagdo espontanea, recomenda-se apro-
ximadamente 30 kcal/kg de peso corporal, adaptado a atividade fisica,
evolucdo do peso e da composi¢cdo corporal 2, No caso dos pacientes
ventilados de forma regular, estudo mostra que a gasto energético basal
reduz em 7% em comparacdo aos que nao fazem uso do aparelho %!, nes-
ta situacdo, a prescricdo energética deve ser revista para a manutengao
do peso corporal.
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5.6.2. Recomendagao de macro e micronutriente

As caracteristicas gerais da dieta orientada devem incluir: maior
fracionamento, evitando periodos de jejum prolongado, dieta hipercaldrica,
hiperproteica, normo a hiperlipidica, rica em fibras, com adequada oferta hi-
drica e de consisténcia ideal frente a disfagia apresentada.

A distribuicdo de carboidratos, segundo o valor energético total
(VET) didrio contempla entre 50 — 60% do VET priorizando-se os carboidra-
tos complexos. O controle glicEmico merece atencdo ja que estudos sugerem
presenca de intolerancia a glicose e diminui¢do nos niveis de insulina na ELA.
Anormalidades nos niveis de glucagon podem explicar o quadro %2, Doencas
neurodegenerativas podem provocar disfun¢des neuroenddcrinas que po-
dem influenciar a progressdo do processo neurodegenerativo 1%+, Em estu-
do prospectivo, foi observado que pacientes com altos niveis de hemoglobina
glicada tiveram maior risco de mortalidade nessa populacdo 4.

A dieta deve ser normoglicidica e modificada para hipoglicidica es-
pecificamente para os pacientes retentores de gas carbonico com ndo uso
ou uso insuficiente da ventilagdo ndo invasiva %°. Para esses casos, a oferta
de energia deve ser mantida as custas de gordura, com dieta hipergordurosa
(>35%VET).

A ingestdo de gordura merece destaque por se mostrar promisso-
ra com impacto positivo, inclusive, na sobrevida em pacientes com ELA. Em
uma coorte alem3, niveis elevados de triglicerideos e colesterol total foram
associados a um efeito positivo na sobrevida . OQutros estudos sugeriram
gue o aumento dos niveis de colesterol poderia estar associado a um declinio
funcional mais lento e ao aumento da sobrevida na ELA ¢71%8 Refor¢ando os
achados anteriores, uma pesquisa atual demonstrou que pacientes com alto
nivel de lipoproteina de baixa densidade (Low Density Lipoprotein — coles-
terol) - LDC-C viveram 13,9 meses a mais do que pacientes com niveis mais
baixos desse biomarcador %°. Diante disso, recomenda-se a ingestdo de 30%
do VET as custas de lipideos e as recomendacgGes nutricionais ndo visam o
controle dos niveis de gordura nem nos casos de dislipidemia.

Para a ingestdo das proteinas, o consumo de uma dieta hiperprotei-
cacom 1,2 —1,5 g de proteina/kg de peso/dia tem sido sugerido em resposta
ao catabolismo proteico (SALVIONI et al., 2014). O maior consumo proteico,
principalmente de proteina animal, na fase inicial da doenga, poderia prolon-




gar a sobrevida desses pacientes 1. Por outro lado, a suplementagcdo com
aminodcidos de cadeia ramificada (l-leucina, I-valina, l-isoleucina) esta con-
traindicada no tratamento da ELA/DNM 72, Estudo duplo cego investigando o
efeito dos aminodcidos de cadeia ramificada nesses pacientes foi interrompi-
do devido a mortalidade e declinio na capacidade vital forcada dos pacientes
do grupo sob tratamento 73

A suplementacdo e o consumo de micronutrientes também tém
sido alvo de investigacdo. O consumo é comum em pacientes com ELA, com
54,5% dos pacientes relatando ingestdo regular de suplementos alimentares
e até 44,8% desses pacientes relatando o consumo de um coquetel de varios
suplementos *°its impact on mood/quality of life (QOL. No entanto, uma re-
visdo sistematica que selecionou todos os estudos randomizados ou quase
randomizados controlados mostrou evidéncias insuficientes da eficacia para
o tratamento na ELA %, A oferta de micronutrientes deve atender a deman-
da nutricional individual, considerando a idade e género do paciente.

Aindicacdo de fibra alimentar diaria, sugere o consumo entre 25-38
g/dia considerando a idade e o género do individuo > No entanto, ha redu-
¢do do seu consumo, especialmente, para os pacientes com disfagia onde
aconselha-se maior tempo de coc¢do dos alimentos, garantindo, dessa for-
ma, que o consumo nado seja excluido da alimentacdo. Ademais, o primeiro
estudo que associa a ingestdo de fibra da dieta a sobrevida, foi publicado
recentemente ®. O estudo foi do tipo longitudinal, avaliou a ingestdo ali-
mentar de 272 pacientes e nele foi observado que a ingestao de fibra se cor-
relacionou negativamente com citocinas pré-inflamatdrias, sugerindo que a
ingestdo desse nutriente pode atrasar a progressao da doenca e prolongar o
tempo de sobrevida através de um efeito antiinflamatdrio, demonstrando a
importancia de se garantir o consumo.

5.6.3. Recomendacgao hidrica

A necessidade hidrica para paciente com ELA é estimada em 30 a
35 mL/kg/dia *’. Na presenca de disfagia, ha necessidade de espessamento
dos liquidos para reduzir o risco de aspiracao e, nessa situacao, dificilmente
a recomendacdo hidrica é alcancada. O uso de espessantes industrializados
confere ao liquido a consisténcia mais adequada, no entanto, o consumo ex-
cessivo pode piorar o quadro de constipacdo intestinal. Nos casos de disfagia

S
N
zl%ﬁ‘ﬁl-‘\/

e

ProTOCOLO CLINICO DA ASSOC/AC/N\O BRASILEIRA DE ESCLEROSE LATERAL AMIOTROFICA (ABRELA)

81



PrOTOCOLO CLINICO DA ASSOCIACAO BRASILEIRA DE ESCLEROSE LATERAL AMIOTROFICA (ABRELA)

instalada, a oferta de alimentos com alto teor de liquidos como purés, frutas
e legumes, além de vitaminas e sucos de frutas auxiliam na hidratacao.

5.6.4. Nutracéuticos/suplementos dietéticos

RevisGes detalhadas demonstram que ha evidéncia insuficiente de
eficacia dos antioxidantes no tratamento de pacientes com ELA 78, A alta tole-
rancia e seguranca, aliada a um custo relativamente baixo, explicaria o uso con-
sagrado de vitaminas C e E nesta doenca e em outras doencas degenerativas 17°,

No caso da vitamina D, ndo tem sido demonstrado efeito positivo
com a indicacdo de altas doses . Seu uso s estd indicado em caso de um
fator laboratorial que aponte para deficiéncia.

Curiosamente, a riboflavina pode tanto contribuir quanto inibir o
estresse oxidativo através da sua dupla habilidade de produzir superéxido e,
ao mesmo tempo, poder estar envolvida na reducdo de hidroperéxidos. Estu-
dos recentes tém correlacionado a riboflavina ao mecanismo de transducdo
de sinais de células apoptdticas, bem como a regulacdo do ritmo bioldgico 8.
Seu uso em pacientes com ELA ndo apresenta fundamentacdo em estudos
cientificos com método adequado.

E fundamental que seja mais amplamente estudado o uso de nutricéu-
ticos e suplementos dietéticos para pacientes com ELA, considerando seu uso
difundido por essa populagdo e os beneficios e potenciais riscos no consumo.
Ademais, a sua prescricdo sempre deve ser pautada em evidéncias cientificas.

5.6.4.1. Coenzima Q10

O ubiquinol ou coenzima Q10 (CoQ10) é um cofator essencial na
cadeia respiratdria mitocondrial e vem sendo empregado como suplemento
alimentar devido resultados promissores encontrados em modelos animais
transgénicos de ELA 82, A sua prescri¢do tem sido realizada para pacientes com
ELA, embora sem respaldo cientifico (ensaios randomizados ndo confirmam os
supostos beneficios de tal suplementacdo com caracteristica antioxidante) 22,

5.6.4.2. Curcumina

A curcumina, principal componente curcumindide polifenol, vem
sendo estudada ha décadas quanto as suas propriedades antioxidativas pro-
tetoras contra contextos neurodegenerativos. Seu potencial beneficio tedri-




co se relaciona aos efeitos contra estresse oxidativo, disfun¢dao mitocondrial,
anti-inflamatério e de reducdo de agregacdo proteica. E atribuido seu meca-
nismo de acdo a diferentes fatores, incluindo a reducdo de ativagao da via de
NF-kB e a ativacdo do fator Nrf2 (nuclear factor erythroid-2 related factor),
reduzindo a disfuncdo mitocondrial e a possibilidade de lesdo oxidativa, e
reduz a taxa de agregacdo e de excitoxicidade por SOD1 e TDP-43 8¢, Estudo
clinico duplo-cego demonstrou evidéncias de reducao na taxa de progressdo
da ELA no grupo que utilizou curcumina, assim como da taxa de lesdo oxida-
tiva 8>, Contudo, ha importante prejuizo no uso da curcumina por sua ins-
tabilidade quimica e baixa biodisponibilidade para distribuicdo quando pelo
uso via oral, sendo futuramente necessarios novos estudos de novas formas
de apresentacdo do principio ativo para melhora de eficacia ¥for which we
have had over 100 requests (1. Ndo ha indicacdo formal atual do uso de tal
medicagdo na pratica clinica.

5.6.4.3. Creatina

A creatina é um composto de aminodacidos presente nas fibras mus-
culares e no encéfalo, com fundamental importancia no fornecimento de
energia (ATP) para a ressintese de adenosina trifosfato bem como depdsito
de energia intracelular. Quantidades suficientes de creatina sdo, portanto,
importantes para prevenir o esgotamento de energia **’. Visando o incre-
mento dos depdsitos de energia, KLIVENYI et al., 1999 ¥ descobriu que a
dose oral de creatina, melhorou o desempenho motor e a sobrevida em ratos
transgénicos G93A, além de alentecer os danos oxidativos provocados pela
doenca. Além disso, a suplementacdo de creatina em longo prazo em camun-
dongos SOD1G93A foi capaz de reduzir a liberacdo de glutamato induzida por
NMDA no cértex cerebral %,

Em um estudo duplo-cego controlado, analisando 175 pacientes
com ELA em dois grupos com administracdo de 10g/dia de creatina e place-
bo, durante o periodo de 18 meses, os autores certificaram que a creatina
ndo mostrou ser benéfica quanto a sobrevida ou progressdo da doenga **.

Embora os estudos pré-clinicos fossem promissores, varios ensaios
clinicos ndo conseguiram mostrar efeitos benéficos significativos na melhoria
da progressdo da doencga ou sobrevida dos pacientes 190192,
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5.6.4.4. L-Serina

O aminoacido denominado de L-serina emergiu como um possivel
adjuvante no tratamento da ELA. Tal aminodcido, apds varios estudos, de-
monstrou ser Util em dificultar a formacdo de proteinas mal envelopadas ou
nao envelopadas. Além disso, a L-serina evitou um aumento na formagao
de uma enzima que causa a morte de células motoras no encéfalo e medula
espinhal induzidas pelo Beta-metilamino-l-alanina (BMAA). O primeiro estu-
do pré-clinico com a L-serina na ELA foi tdo promissor que, atualmente fora
utilizada em testes com humanos, para determinar seu potencial benéfico
na histéria natural da doenca e, logicamente, nos meandros do arcabouco
fisiopatoldgico da ELA. O primeiro estudo, um teste clinico de fase I, foi con-
duzido para avaliar a seguranca de doses de 0,5mg, 2,5mg, 7,5mg e 15 g
duas vezes por dia 3. Os pacientes que receberam a L-serina (grupo expe-
rimental) foram comparados a pacientes que receberam um placebo em 5
outros testes clinicos sobre a ELA. Resultados preliminares demonstaram que
a L-serina era segura em todas as doses, apesar de alguns pacientes referirem
principalmente dor e desconforto abdominal. O estudo também comparou o
perfil funcional, medido pela Escala de Avaliacdo Funcional da ELA - Revisada
(ALSFRS-R), com o grupo que recebeu o placebo. Os resultados apresentados
foram relevantes com a dosagem de 15 g duas vezes por dia.

5.6.4.5. Aminoacidos de cadeia ramificada

Os aminodcidos de cadeia ramificada compostos pela triade leuci-
na, isoleucina e valina sdo frequentemente comercializados em orientacdes
nutricionais com alegagao ergogénica. Essa hipdtese é baseada na premissa
de que a ingestdo alimentar diminui a taxa de degradagdo muscular em 30%
aumentando a disponibilidade dos aminodacidos essenciais para sintese — ao
invés de oxidacdo ou liberagdo no plasma %4,

Na ELA/DNM, a suplementagdo dos aminodcidos de cadeia rami-
ficada é desaconselhada pela literatura 7#1%1%, O consumo excessivo e re-
corrente através de suplementacdo nutricional desses referidos aminoacidos
contribui para a piora da progressao da doenca, possivelmente devido a estes
serem precursores do glutamato 1919719,




5.7. Via alternativa de alimentagao 3

Com a progressdo da doenca, a ingestdo alimentar por via oral tor-
na-se ineficiente para prover as necessidades nutricionais, ha indicios clinicos
de aspiracdo e necessidade de modificacdo da consisténcia dos alimentos,
nesse momento, a indicacdo da via alternativa de alimentacdo é considerada.
O momento correto dessa recomendagdo, pode garantir o adequado suporte
nutricional contribuindo para a sobrevida e qualidade de vida desses doentes
e deve ser realizado apds avaliacdo integrada da equipe interdisciplinar (nu-
tricionista, fonoaudidlogo, fisioterapia e médico).

A escolha do tipo de via de nutricdo depende das condic¢des clinicas
do paciente, assim como da integridade do seu trato gastrointestinal. Para
pacientes com ELA/DNM, a gastrostomia endoscépica percutdnea (GEP) é
considerada como procedimento padrdo quando comparada as demais for-
mas de acesso ao trato digestério com o objetivo de nutrigdo 3133151199200
(ANH. A GEP é o acesso enteral mais apropriado e comumente utilizado
guando a nutricdo enteral serd realizada por tempo prolongado (mais do que
2 — 3 semanas) 2!, podendo as sondas nasoenterais ocasionar complicacdes
como migracdo ou retirada espontanea, sinusite, lesdes isquémicas no nariz,
orofaringe ou es6fago, estenose e fistula traqueoesofagica 2°? e, no caso de
pacientes com ELA sob ventila¢do, dificuldades no uso do aparelho.

5.7.1. Gastrostomia Endoscépica Percutanea (GEP)

A GEP é um procedimento que objetiva oferecer acesso alimentar
prolongado para pacientes com trato gastrointestinal integro e funcional, no
entanto com dificuldade ou impossibilidade de deglutigdo. E realizado atra-
vés de uma pequena abertura no abdémen para o interior do estbmago com
o auxilio da endoscopia. Por meio desta abertura, a sonda é inserida e fixada.
O procedimento é frequentemente realizado sob sedacdo e anestesia local,
sob cobertura antibidtica para minimizar riscos de infecgao.

Previamente a realizacdo do método, ressalta-se a importancia da
avaliagdo do paciente quanto a presenga de fraqueza da musculatura res-
piratdria, com destaque para a medida de capacidade vital forcada (CVF),
objetivando-se maior seguranga, ja que a seda¢do pode ocasionar apneia e
fragueza em regido orofaringea, favorecendo a intubacdo traqueal e anteci-
pando a traqueostomia. Assim, aconselha-se o uso da ventilagdo ndo invasiva
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(VNI) durante a colocagdo da GEP, uma vez que ha evidéncia de que o uso da
VNI utilizada antes, durante e depois da GEP pode reduzir as taxas de compli-
cagOes respiratdrias em pacientes com ELA 14,

Quando ha comprometimento respiratério significativo, recomen-
da-se a indicagdo de uma via de alimentagdo cujo procedimento ndo expo-
nha o paciente a riscos de insuficiéncia respiratdria, como a colocac¢do da
sonda nasoenteral ou da gastrostomia inserida radiologicamente .

Critérios de indicagdo de GEP para pacientes com ELA/DNM

[ 1 1

Nutrigdo Degluticdo Respiragdo

Medidas de CVF

[ I |

Perda >10% peso
em 3 meses

Disfagia moderada

CVF>50% 30>CVF>50%

Baixo risco Médio risco Alto risco

GEP contra
indicada

VO + GEP

Com variagdo de volume a
depender da disfagia apresentada

ontra indicacao de

SNE ou RIG
recomendadas

Figura 5.1. B Critérios de indicagdo de gastrostomia endoscépica percutanea em
pacientes com ELA/DNM.

GEP: gastrostomia endoscépica percutanea; CVF: capacidade vital forcada; VO: via
oral; SNE: sonda nasoenteral; RIG: gastrostomia por orientagdo radioldgica.

Na ELA, a colocagao da GEP ndo necessariamente exclui a alimenta-
cdo oral, mas oferece um meio seguro para a administracdao de medicamentos,
hidratacdo e nutricdo com a finalidade de alcangar ou manter a eutrofia .

Provavelmente, a gastrostomia traga impacto positivo para a so-
brevida e qualidade de vida e estado nutricio dos pacientes com ELA, devido
a melhora dos aspectos nutricionais e de hidratacao. Todavia, hd uma falta de
evidéncias cientificas relacionadas a esses aspectos devido razdes éticas para
realizar um teste de controle randomizado. Nesse sentido, 2% realizou um
amplo estudo prospectivo, longitudinal e multicéntrico com 330 pacientes
com ELA analisando a mortalidade em 30 dias apds a colocacdo da gastros-
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tomia. Os autores mostraram que a alimentagdo por essa via evitou a perda
de peso em metade dos pacientes e levou ao ganho ponderal em 25% deles.
A avaliagdo nutricional sugeriu que quanto maior o percentual de perda de
peso no momento da gastrostomia, menor seria a probabilidade dos pacien-
tes recuperarem essa perda apds o procedimento. Estes resultados sugerem
que os pacientes podem se beneficiar se a indicacdo da gastrostomia for rea-
lizada precocemente, ou seja, antes de ocorrer uma perda de peso substan-
cial que pode nao ser reversivel.

De acordo com o Consenso Europeu para o tratamento de doen-
cas neuroldgicas, aconselha-se que os beneficios da realizacdo da GEP sejam
discutidos com o paciente em estagio inicial da doenga e periodicamente a
medida com que a ELA progride, considerando a evolucdo da seguranca e
eficacia da degluticdo, além da funcdo respiratdria ***. A detecgao de disfagia,
refeicdes prolongadas, perda de peso, piora da funcao respiratéria e vontade
dos pacientes devem guiar a decisdo de indicagdo do método 2.

O calibre do tubo de gastrostomia preferencialmente indicado é o
de 24 french para facilitar a infusdo da dieta com diferentes viscosidades e,
a depender das necessidades nutricionais e/ou da condicdo socioecondmica
do paciente, o uso de dietas caseiras.

5.7.2. Critérios de indicacdo da Gastrostomia Endoscopica
Percutanea

Os critérios de indicacdo GEP para pacientes com ELA/DNM consi-
dera o monitoramento clinico fundamentado nos indicadores de avaliacao
interdisciplinar, que incluem: redugdo de 10% do peso corporal nos ultimos
trés meses, presenca de disfagia moderada e avaliacdo da funcdo respiratodria
com énfase para a medida de CVF proxima a 50% do predito *. Um estudo
prospectivo mais recente, sugere que a indicacdo dessa via de alimentacdo
deva ser considerada com perda de peso corporal basal de apenas 5% 2%,
Vale ressaltar que a indicacdo do procedimento deve acontecer na presenca
de um ou mais critérios associados.

A medida de CVF seria a varidvel de escolha para o éxito do pro-
cedimento, com a limitagdo para a indicacdo da GEP sendo considerada em
pacientes com comprometimento respiratorio moderado ou severo

A indicacdo tardia do procedimento parece influenciar na redu-
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apresentaram perda de peso superior a 5 kg, no momento da inser¢do da
GEP, tiveram sobrevida de 15,3 meses quando comparada com 21,5 meses
do grupo com perda ponderal inferior 2, A qualidade de vida dos pacientes
é outro ponto de destaque: a alimentacao por GEP evidenciou estabilizar ou
aumentar o peso corporal, aumentar a sobrevida e dar mais qualidade a vida
desses pacientes 2067208,

5.7.3. Contra indicagao e complica¢cdes da GEP

As principais contra indicages para a realizacao da GEP incluem:
disturbios de coagulacdo graves, impossibilidade de justapor a parede gas-
trica anterior e a parede abdominal, carcinoma peritoneal acentuado, ascite
grave, peritonite, anorexia nervosa, doencas infiltrativas do estbmago e da
parede abdominal 2. As contra indicacGes para a realizacdo de endoscopia
digestiva alta também se aplicam para a GEP, além disso, quando o risco a
vida do paciente supera o beneficio do procedimento, na recusa do paciente
e na suspeita de perfuracao de viscera.

As complicagdes decorrentes da GEP sdao incomuns, com mortali-
dade de 0,3% a 1% e morbidade de 3% a 6% e estd normalmente associa-
da com a idade dos pacientes e suas comorbidades 2%°. Essas complicacGes
podem ser divididas em trés categorias: dificuldades técnicas endoscdpicas,
complicagdes relacionadas ao procedimento da GEP e complicagbes tardias,
relacionadas ao uso e cuidado da PEG. As complicacGes menores ocorrem em
7% a 10% dos casos e sdo envolvidas com: infecgdo local da pele, a mais co-
mum acontecendo em 15% dos casos; obstrucdo do tubo; remocao acidental
do tubo; dor abdominal secunddria, principalmente peritonite quimica. As
complicacGes maiores sdo raras, ocorrendo em 1% a 2% dos casos, entre elas
destacam-se: dbito, fasceite necrosante, pneumonia aspirativa, sangramento
grave, peritonite e fistula gastrocélica .

As complicacBes relacionadas a sonda sdo: migracdo, obstrucdo
da mesma, ileo paralitico e peritonismo. Aquelas ndo relacionadas a sonda
incluem infeccGes locais e refluxo gastroesofagico. As que ocorrem durante
o procedimento sdo: perfuracdo de esofago, hipoventilacdo decorrente da
sedacao, havendo inclusive a possibilidade de intubagao do paciente e pneu-
monia aspirativa 212,

Em relagdo ao paciente com ELA, ha uma forte preocupacdo em
realizar o procedimento de GEP, nos pacientes com valor da capacidade vital




abaixo de 30-40% (prova de fungdo pulmonar indicativa de fun¢do pulmonar
restritiva), justamente pela questdo da hipoventilacdo secundaria a sedacao,
o que pode levar a necessidade de intubagdo do paciente. Para minimizar a
ocorréncia desta complicacdo, recomenda-se as equipes que realizem o pro-
cedimento de GEP, sob ventilacdo ndo invasiva, com uso de mascara nasal,
monitorado por fisioterapeuta respiratério e/ou médico ?*3. Neste sentido,
reforcamos a ideia de que é necessdria a avaliacdo respiratéria completa pré-
via, como um dos critérios de indicacdo (ou contra-indicacdo), para a realiza-
¢do da GEP.

O desenvolvimento da maioria dessas complicacdes, em longo pra-
zo, é exclusivamente dependente da qualidade do cuidado prestado e pode
ser evitado com eficiéncia se forem tomadas as medidas adequadas. Preven-
¢do e manejo apropriado das eventuais complicagdes sdao fundamentais para
o sucesso deste recurso tdo importante, podendo haver impacto em sobrevi-
da e em qualidade de vida do paciente com ELA 222,

5.7.4. Terapia nutricional enteral

A terapia nutricional enteral é dirigida mantendo as mesmas
caracteristicas das orienta¢Oes dietéticas realizadas por via oral: dieta
polimérica, hipercaldrica, hiperproteica de normo a hiperlipidica e com fibras.
Ha estudos demonstrando que dietas ricas em gordura poderiam trazer
beneficios no tratamento desses pacientes. E importante observar que dietas
hipergordurosas podem trazer efeitos adversos e que a orientagdo tanto no
aumento de calorias quanto de gorduras deve ser verificada individualmente
e evoluidas de acordo com a tolerancia de cada paciente.

A terapia nutricional pode consistir em dieta industrializada, caseira
ou mista. Como a ELA/DNM n3o impacta na capacidade digestiva ou absorti-
va dos individuos, a utilizacdo dos nutrientes em sua forma intacta, como se
apresenta os alimentos in natura, ndo é contra indicada. No entanto, calibres
mais finos da gastrostomia podem nado favorecer esse processo. Vale obser-
var que a dieta caseira é indicada para a terapia enteral mais pelo aspecto
econOdmico do que pela qualidade nutricional da preparacao e, considerando
o estado metabdlico com impacto direto na massa muscular o qual esses
pacientes estdo expostos a dieta artesanal exclusiva pode ndo ser a escolha
mais indicada 137138144,
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A forma de administracdo da dieta varia e depende da situacdo
clinica, tipo de dieta, necessidades nutricionais, alimentacdo oral concomi-
tante, preferéncias e escolhas pessoais. A alimentagdo em bolus permite a
administracdo de 200-300mL de férmula alimentar (por meio de uma se-
ringa) durante um periodo de tempo relativamente curto (30 minutos) em
intervalos regulares (3h), com 5 — 6 refei¢cdes por dia e é geralmente bem
tolerada por esses pacientes. A infusdo gravitacional, com o uso de frasco
e equipo, também pode ser uma opc¢do de escolha. Apds a administracao
de cada dieta, a sonda deve ser lavada com 60 mL de agua, para limpeza e
hidratacdao do paciente. Independentemente da forma de administragdo es-
colhida, o paciente deve permanecer na posi¢do sentada ou elevada, a pelo
menos 30°, durante e apds uma hora da infusdo da dieta, para prevenir o
refluxo gastroesofagico e proporcionar mais conforto ao paciente 7.

5.8. Suporte de mobilidade e acessibilidade

A avaliacdo da incapacidade e a intervencdo da equipe de reabilita-
¢do tém implicacdes especificas para cada estagio de evolucdo da ELA/DNM,
visando prevenir e retardar a incapacidade consequente a doenca, reduzir o
desconforto causado pela fragueza muscular, aumentar a independéncia, e
dar mais qualidade a vida do paciente.

5.8.1. Exercicios fisioterapéuticos *

A fraqueza muscular é o sintoma mais comum dentre as queixas
dos pacientes com ELA. Assim, a fisioterapia tem como objetivo: manter a
forca muscular, otimizar as tarefas funcionais, aperfeicoar o controle postu-
ral, reduzir quadros algicos e retardar a progressao da doenca. Os exercicios
fisioterapéuticos iniciam antes da reducdo da forga muscular e continuam ao
longo do curso da doencga.

Os exercicios fisioterapéuticos garantem a redu¢ao do declinio fun-
cional e sobrevida nos pacientes com ELA. Um estudo em modelos animais
demonstrou que camundongos com ELA (G93A-SOD1) treinados com exerci-
cio regular tiveram maior sobrevida 4.

Duas meta analises, estudos com mais alto nivel de evidéncia
cientifica, demonstraram que os exercicios fisioterapéuticos sdo capazes de




melhorar a fungdo respiratdria de pacientes com ELA 2*>1, A manutencdo da
capacidade pulmonar de pacientes com ELA é preditor de sobrevida 2.

Mas como o exercicio fisioterapéutico pode ser benéfico diante de
uma doenga que causa fraqueza muscular?

O exercicio promove iniUmeros beneficios ao praticante. O exercicio
é capaz de melhorar a funcdo cardiaca, melhorar a contratilidade do cora-
¢do, melhorar o sistema vascular, promover o aporte de oxigénio e nutrientes
para que as células produzam energia (tanto células musculares, como célu-
las neuronais e gliais) 8.

Outras hipdteses que podem contribuir para o beneficio dos
exercicios estdo em sua maior parte em pesquisas com animais. O exer-
cicio promove angiogénese, neurogénese, especificamente no giro den-
teado do hipocampo, redugdo de agregados proteicos como a B-amildide,
reducdo do estresse oxidativo inflamatério, estimulacdo de substancia
neutralizadoras das espécies reativas ao oxigénio , reestrutura o dendri-
tos, aumento de sintese e transporte axonal de proteinas, melhora do
transporte axonal, maior eficiéncia em sinapses neuromusculares, altera-
cOes eletrofisiolégicas e aumenta o fator neurotréfico derivado do cére-
bro (BDNF), o qual modula a plasticidade cerebral promovendo o cresci-
mento de dendritos e a melhora na funcdo sinaptica 215218219 Entretanto
ha escassez na literatura a respeito dos correlatos neurais do exercicio
na ELA, tanto em animais como em humanos. Ainda faltam estudos que
demonstrem o efeito do exercicio em marcadores biolégicos, como na
funcdo cerebral em pacientes com ELA.

Exercicios terapéuticos e as evidéncias cientificas

Os exercicios terapéuticos considerados pelas duas meta anadlises
foram exercicios aerdbicos e exercicios de fortalecimento ou resistidos 2>,
A intervengdo do grupo controle foi nenhum exercicio ou exercicios habi-
tuais, considerados exercicios de amplitude de movimento ou exercicios de
alongamento 21>, As meta analises encontraram que os exercicios terapéu-
ticos melhoraram a fun¢do pulmonar. Sendo que no estudo de no Meng e
colaboradores (2020) 2% foi avaliada pela capacidade vital forcada (CVF) e no
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estudo de Park et al., (2020) #*®* a fun¢do pulmonar foi avaliada pela escala
funcional ALSFRS-R, dominio respiratdrio.

No estudo de Meng e et al., (2020) %**, ndo houve diferenca entre
os grupos em relacdo a fadiga, assim, os exercicios aerébicos e resistidos ndao
causariam fadiga comparados ao grupo controle. Entretanto, é importante
considerar que a funcionalidade total teve um declinio menor no grupo de
exercicio terapéutico do que no grupo controle 2%,

Contudo, a funcionalidade dos membros e a forca muscular dos
membros ndo foram diferentes entre os grupos em ambos os estudos, exceto
a funcionalidade dos membros a longo prazo 21522, Park et al., (2020) #° justi-
ficam este resultado pelas limitagGes do estudo, tais como: o pequeno tama-
nho da amostra de pacientes dos estudos, a maioria dos pacientes apresen-
tarem ELA apendicular, o nimero de estudos da meta andlise ser reduzido (5
estudos), a a baixa qualidade dos estudos incluidos, o fato dos exercicios te-
rapéuticos aplicados em cada estudo incluido ndo serem uniformes e devido
a falta de dados disponiveis para meta-andlise que sdo as medidas funcionais
além da pontuagdo na escala funcional ALSFRS-R 2%, Todos estes fatores sdo
muito importantes de serem considerados no momento em que o clinico |é e
interpreta as conclusdes dos estudos, antes mesmo de querer realizar a sua
terapia, tendo por base somente um dado da pesquisa, sem a devida analise
metodoldgica e conjunta, tdo necessdria a compreensdo do todo.

Ja no estudo de Meng et al., (2020) 2*°* encontraram que apesar de
nao haver melhora na forca muscular dos membros, ha melhora do grupo
exercicio terapéutico na habilidade funcional a longo prazo comparados ao
grupo controle. Dessa forma, os autores consideram que os efeitos dos exer-
cicios terapéuticos se dao a longo prazo para pacientes com ELA. Contudo,
os autores chegaram a essa conclusdo analisando apenas dois estudos, que
acompanharam os pacientes a longo prazo, sendo eles: o estudo de Lunetta
e et al., (2016) que analisaram 30 pacientes em cada grupo com acompanha-
mento por 6 meses e o estudo de Van Groenestijin et al., 2° que analisaram
27 pacientes no grupo de exercicio terapéutico e 30 no grupo controle com
acompanhamento por 6 meses.

Uma revisdo sistematica recente se prop6s a analisar o efeito do
exercicio terapéutico a curto prazo (1 més), a médio prazo (3 meses) e a longo
prazo (6 meses) com estudos de boa qualidade metodoldgica ??*. O grupo de
exercicio terapéutico consistia em exercicios aerdbicos, exercicios resistidos




e exercicios funcionais ou alongamentos ?**. O grupo controle foi composto
em sua maioria por exercicios passivos #2!. Os autores demonstraram que
os exercicios terapéuticos podem retardar as limita¢des funcionais causadas
pela ELA, tendo um declinio menor na pontuacdo na escala funcional ALS-
FRS-R em médio e longo prazo no grupo de exercicio terapéutico, e também
houve melhora na funcdo pulmonar no mesmo grupo 2. A fadiga foi menor
em protocolos de exercicio intercalados (2 vezes por semana), quando com-
parados a protocolos de exercicios resistidos de alta intensidade e aerdbicos
de 5 vezes por semana. Os autores ressaltam a importancia do descanso en-
tre os dias de exercicio #2%. Os autores revelam que as melhoras funcionais
foram observadas quando a pontuagdo da escala funcional ALSFRS-R inicial
foi maior que 40 pontos ?2. Isso significa que a prescricdo deve ser indivi-
dualizada para cada fase da doenca, sempre com o cuidado do exercicio ndo
promover fadiga no paciente.

As evidéncias cientificas apontam que os exercicios trazem maior
beneficios aos pacientes com ELA em estéagios iniciais da doenca (diagnosti-
cados em um tempo menor que 24 meses), especialmente nos estagios em
que ndo tenha ocorrido atrofia muscular significativa ou descondicionamen-
to. Entretanto, esses beneficios foram acompanhados a longo prazo por ape-
nas seis meses e 0s pacientes apresentavam uma CVF acima de 60% do pre-
dito. Ainda faltam estudos que esclarecam os efeitos de exercicios aerdbicos
e resistidos em fases avancadas da doenca.

Os estudos avaliados nas revisdes de literatura 215214221 eram hete-
rogéneos em termos de tipo de exercicio, frequéncia, intensidade, tempo,
volume, progressdao e nas medidas de resultados. Alguns dos estudos ndo
forneceram dados de acompanhamento de médio ou longo prazo.

Entado quais sdo os exercicios mais indicados para pacientes com ELA?

Atualmente, os exercicios terapéuticos indicados para pacientes
com ELA sdo predominantemente individualizados. Sabendo que os exerci-
cios tém efeito benéfico no estado funcional de pacientes com ELA, o fisiote-
rapeuta deve estabelecer protocolos com um programa de tratamento per-
sonalizado, considerando as necessidades individuais de cada paciente 26,

OrientacOes gerais para tratamento com exercicios fisioterapéuti-
cos em pacientes com ELA:
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Realize os exercicios em um horario que seja bom para o pacien-
te e o fisioterapeuta, para que os exercicios sdo sejam feitos de
forma acelerada.

Realize os exercicios em ambientes claros e arejados.

Em todos os atendimentos avalie funcionalmente o seu paciente.
Verifique se na sessdo anterior ele sentiu fadiga, avalie desem-
penho nas atividades funcionais do paciente, tdbnus muscular,
forca muscular, trofismo muscular, reflexos, sinais vitais (pressao
arterial, saturacdo periférica de oxigénio, frequéncia cardiaca,
frequéncia respiratdria e ausculta pulmonar). Os exercicios tera-
péuticos serdo baseados na avaliagdo feita a cada atendimento.

Se necessario realize exercicios respiratérios (exercicio de empi-
Ihamento de ar com ambu ou respiragdo com pressao positiva
intermitente — RPPI com Cough Assist®) antes, durante ou ao final
da sessdo, para manter os pulmdes ventilados e reduzir a fadiga.

Se necessario, realize os exercicios fisioterapéuticos associados
a ventilacdo mecanica ndo invasiva.

Em fases iniciais, realize exercicio aerébico em intensidade sub-
maxima moderada, ndo ultrapasse 20 minutos de exercicio, rea-
lize em dias intercalados e faca a progressao conforme tolerado
pelo paciente.

Realize os exercicios com pausas, com descanso entre os exerci-
cios durante a sessao.

Realize exercicios compativeis a funcionalidade do seu pacien-
te. Opte por exercicios ativos livres quando aquele grupo mus-
cular do exercicio proposto é capaz de vencer a gravidade de
forma ativa.

Os exercicios fisioterapéuticos devem ser ofertados com o ob-
jetivo de reduzir as queixas dos pacientes. Se o paciente tem
predominio de lesdo em neurénio motor superior, opte por
exercicios ou técnicas que promovam a mobilizacdo do tecido
muscular. Para que apds isso, seja possivel realizar exercicios ati-
vos, ativo assistidos, ou resistidos (de forma leve e controlada
pelo terapeuta), dependendo da funcionalidade do paciente. Se
0 paciente apresenta predominio de lesdo de neur6nio motor
inferior, opte por exercicios e técnicas que vdo otimizar a contra-
¢do muscular de unidades motoras.



e Realize exercicios de equilibrio e controle postural em ortosta-
tismo quando o paciente apresentar a habilidade de permane-
cer em pé de forma independente. Caso ele necessite de apoio
para essa postura, opte por exercicios de controle de tronco na
postura sentada.

O tronco deve ser mobilizado e estabilizado pelo fisioterapeuta de
forma passiva ou ativa, conforme habilidade do paciente. Esse exercicio tem
importancia para a manutencao da funcionalidade dos membros e capacida-
de respiratdria.

Use recursos para posicionamento dos pacientes de forma alinha-
da e com estabilidade articular. Os posicionamentos evitam deformidades.
Em fases avangadas, evite deixar o paciente em apenas uma postura. Por
exemplo, permanecer em decubito dorsal pode trazer prejuizos respiratérios
e deformidades musculoesqueléticas.

Reforce a importancia de exercicios regulares de alongamento e
amplitude de movimento. A participa¢do do cuidador é necessaria quan-
do a fraqueza muscular impede o paciente de realizar o programa de for-
ma independente.

Oriente o cuidador e equipe de enfermagem sobre a importancia
do posicionamento, transferéncias, alongamentos e exercicios funcionais em
fases avancadas da doenca. As orientacdes sdao importantes para manter a
funcionalidade, prevenir deformidades e dores.

A fisioterapia deve ser realizada de 2 a 3 vezes por semana em dias
intercalados. Em fases avancadas a fisioterapia pode ser realizada com maior
frequéncia semanal (5 vezes por semana) para otimizar o funcionamento
do trato gastrointestinal, manter a mobilizacao das articulagdes, manter a
funcionalidade e prevenir deformidades. Porém, atencdo para os exercicios
escolhidos para que haja alternancia de grupos musculares e periodos de
repouso entre os exercicios.

Utilize recursos adaptativos diante das dificuldades funcionais dos
pacientes, e procure o auxilio de um terapeuta ocupacional.

Evite exercicios excéntricos e o uso de estimulacdo elétrica funcio-
nal (FES), pois ambos podem acelerar a progressdo da doenga.

A principal caracteristica para o sucesso de exercicios fisioterapéu-
ticos em pacientes com ELA é a atenc¢do na avaliacao funcional antes, durante
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e ao fim dos exercicios. O protocolo de exercicios deve ser revisto quando os
pacientes apresentam sinais de fadiga ou dor muscular por mais de 30 minu-
tos apos os exercicios 222, Considere o conforto do paciente e respeite as suas
dificuldades funcionais. Lembre-se que os efeitos dos exercicios terapéuticos
serdo potencializados se o paciente estiver com um bom estado nutricional
e ventilatdrio, ou seja, sempre trabalhe de forma interdisciplinar com os pro-
fissionais que atendem o paciente.

5.8.2. Autonomia, independéncia e adaptagoes °

Com a evolucdo da ELA, atividades cotidianas, como por exemplo, abo-
toar uma blusa, manusear talheres para a alimentagao e abrir a porta, se tornam
progressivamente dificeis, até a perda total da capacidade de auto cuidado.

Em cada estagio da doenca, dificuldades vdo surgindo, mas sem-
pre existem possibilidade que garantem a melhoria de desempenho ou de
gualidade de vida e o Terapeuta Ocupacional (TO) é o profissional que auxilia
nestes desafios.

O TO é o profissional da area da saude especializado em avaliagdo
funcional e em propor solugdes quando o individuo apresenta dificuldades
na execucdo de suas tarefas. Esta andlise é complexa sendo realizada nos ei-
xos biopsicossocial e as interven¢Ges sao variadas, pois podem ser em ques-
tdes de ordem fisica, emocional e social 22?24,

Existem propostas de classificagdes da ELA nas fases de evolugao da
doenca e escalas podem ser utilizadas para qualificar o paciente de acordo
com a gravidade e dependéncia na execucdo de suas acdes. Sdo exemplos
a Amyotrophic Lateral Sclerosis Functional Rating - Revised (ALSFRS-R) e a
escala de gravidade na esclerose lateral amiotréfica (EGELA), ambas ja vali-
dadas em portugués %%, Todavia, estas classificacGes apresentam-se mais
de forma didatica, ou seja, cada paciente apresentara necessidades e desejos
especificos e este passa a ser o desafio para o TO.

Pensando em resolver estes impasses e direcionar ainda mais o
profissional, uma outra possibilidade que surge sdo as avaliagGes especificas,
seguindo o modelo proposto pela Organizacdo Mundial da Saude no qual as
doengas passam a ser vistas do ponto de vista Biopsicossocial. Desta forma,
o TO avalia o paciente com foco nos trés eixos, identificando as dificuldades
nos quesitos emocional, social e bioldgico, para depois elencar pontos passi-
veis de intervencao.




O uso de instrumentos padronizados pode e deve ser utilizado
em conjunto com uma anamnese. Estes instrumentos sdo Uteis para que
os planos de intervengdo sejam tragados garantindo, inclusive, a retomada
de funcgbes perdidas pelo paciente. Assim, a escala de medida de indepen-
déncia funcional (MIF) 2?® e da fungdo dos membros superiores (DASH) ¥’
sao ferramentas que podem nortear a conduta do profissional, mais do que
somente classificar o paciente em fases.

A MIF é um instrumento multidimensional que avalia o desem-
penho da pessoa nos dominios motor, cognitivo e social. Este instrumento
avalia a alimentacao, higiene pessoal, banho, vestir metade superior do cor-
po, vestir metade inferior do corpo, uso de vaso sanitario, controle da urina,
controle das fezes, transferéncias para leito, cadeira, cadeira de rodas, trans-
feréncia para vaso sanitario, transferéncias para banheira ou chuveiro, loco-
mocdo, locomocdo em escadas, compreensao, expressado, interacdo social,
resolucdo de problemas, e memdria. Cada item avaliado é pontuado em sete
niveis, sendo o nivel sete o de independéncia total e o nivel um, o de depen-
déncia total 2%°. Com o resultado, o TO consegue visualizar se a dificuldade se
encontra relacionada mais a fungdao manual, as cinturas pélvica e escapular
ou se o motor grosso é o que estd dificultando a realizacdo das atividades
do paciente. Além disso, pode-se avaliar os aspectos sociais e cognitivos e o
impacto destes nas a¢des do individuo. Aliado a MIF, os resultados da DASH
podem ser complementares, dando mais elementos para a avaliagdo do TO
auxiliando no direcionamento da conduta.

Assim, o profissional pode tracar um plano terapéutico para as ne-
cessidades atuais do paciente, sem se preocupar com fases classificatdrias 2.

Uma vez realizada a avaliacdo do paciente, sdo diversas as inter-
vencoes possiveis. Podemos entdo elencar algumas possibilidades de acordo
com a avaliacdo do profissional, conforme segue:

5.8.3. Criagao de adaptagGes para potencializa¢do de fungées *

Sdo diversas as dificuldades que podem ser resolvidas com adapta-
¢Oes. O uso de EVA (comprado em papelarias) para engrossar talheres, esco-
va de dente, uso de mesas mais altas para diminuir o esforco dos membros
superiores, apoios em cotovelos para diminuir a fadiga, sobrecarga em om-
bro, dentre outras 22,
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Figura 5.2. Adaptac¢des diversas para po-
| tencializacdo de fungdes ou facilitagdo da
execugdo de atividades de vida diaria.

5.8.4.Orteses de posicionamento e funcionais 5

Devido a fraqueza e a espasticidade que acontecem com a evo-
lucdo da ELA, é comum o surgimento de deformidades que podem causar
dor, diminuig¢do da irrigagdo sanguinea e perda prematura de fungdes. As-
sim, é frequente em membros superiores (MMSS) o surgimento do padrao
de “mao simiesca”, na qual o polegar fica lateralizado e consequentemente
a mao deixa de ser utilizada, podendo ocorrer pelo posicionamento da mao
sobre mesas, o que causa o desaparecimento dos arcos da mao. Nos mem-
bros inferiores (MMII) é comum o surgimento do pé caido, tecnicamente
chamado de pé equino. Este causa quedas e dificulta transferéncias e, em
alguns casos, acarreta desconforto e dor nos pacientes. O uso de drteses
gue sao confeccionadas individualmente ou, em alguns casos, podem ser
compradas pré fabricadas, ajudam no posicionamento, sobretudo noturno,
e podem diminuir essas complicagGes 2.

As drteses funcionais sdo dispositivos de tecnologia assistiva que
tém por objetivos: impedir a instalagdo de deformidades, manter a funcio-
nalidade do seguimento, potencializando o uso da musculatura residual, me-
Ihorar a irrigacdo sanguinea e a drenagem, evitando o edema local, diminuir
dor por mal posicionamento, além de garantir o retorno de func¢ées ja perdi-
das. O tempo e a forma de uso dependem do quadro clinico de cada pacien-
te. As figuras que seguem, ilustram alguns exemplos:

37



Figura 5.3. Ortese para posicionamen-

\ ’ to de punho e dedos: Indica quando
\\ ' ha encurtamento de flexores de dedos
| e da musculatura intrinseca da méao.
\\ Auxilia a evitar deformidade.

Figura 5.4. Ortese cock-up, para pa-

ciente com dificuldade de manter o

punho firme na execugdo das preen-
sdes manuais.

Figura 5.5. Ortese para posiciona-
mento de polegar em oponéncia com
preservagao dos arcos da mao. Para
facilitar uso da fungao manual.
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Figura 5.6. Ortese funcional
que permite o retorno da
auto-alimentacao.
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5.8.5. Prescrigao de cadeiras de rodas e sistema de adequa-
¢do postural (SAP) °

Com a progressao da doenca, havendo piora da fun¢do de marcha
e equilibrio, o paciente com ELA necessitara da prescricdo e adaptacdo de ca-
deiras de rodas garantindo a melhora postural, prevencdo de quedas e maior
autonomia ao paciente, com ganhos de deslocamento. Também se destaca
entre os objetivos, evitar o cansago durante a execugao das atividades usuais
do paciente, evitando gastos de energia desnecessarios.

A prescri¢cdo de cadeiras de rodas pode ser feita num primeiro mo-
mento para longas distancias de deslocamento, garantindo a economia de
energia para o uso nas demais atividades de vida diaria. Quando ha dificul-
dades de posicionamento, de controle cervical, tronco ou a segurancga do pa-
ciente estda ameacgada, recomenda-se as cadeiras com sistema de adequagdo
postural.

Para que a prescri¢cdao de cadeira de rodas acontega corretamente,
esta deve ser feita por profissional com experiéncia em conjunto com o pa-
ciente, familiares e cuidadores. Uma prescricdao bem executada se traduz em
melhora postural, diminuicao de dores, melhora na alimentacao e respira-
¢do, diminuigcdo de edema e ganhos no deslocamento. Além disso, diminui a
ocorréncia de tendinite em ombros e cotovelos, comuns devido a sobrecarga
causada pela fraqueza muscular.

As cadeiras mais utilizadas sdo as seguintes:

5.8.5.1. Cadeira de rodas reclinavel

Estas sdo as cadeiras mais utilizadas na ELA/DNM, pois possuem o
encosto mais alto e apoio de cabeca, proporcionando maior conforto para os
pacientes. Pode ser utilizada em diferentes fases da evolugao da doenca e o
seu custo é bem menor quando comparado as cadeiras com o sistema Tilt.
Atualmente, é a cadeira mais dispensada pelo Sistema Unico de Saude brasi-
leiro para os pacientes de ELA.

Nas figuras a seguir, podemos ver uma cadeira sem sistema de ade-
quacdo postural e outra com um sistema individualizado que respeita as ne-
cessidades do paciente.




Figura 5.7. Cadeira de rodas recli-
navel sem sistema de adequacgdo
postural.

Figura 5.8. Cadeira de rodas reclinavel
com sistema de adequagao postural.

5.8.5.2. Cadeira de rodas com sistema Tilt

Essa é a cadeira ideal, pois garante o conforto do paciente sem que
ele sofra o efeito de cisalhamento entre o assento e o quadril, que ocorre nas
cadeiras reclinaveis. No caso das reclindveis, ao inclinar-se o encosto, o pa-
ciente escorrega o quadril para a frente, lentamente, causando desconforto
e dificuldade na aceitagdo da posi¢ao sentada.

No sistema Tilt, o encosto e o assento mantem-se fixos e reclinam
em bloco para tras, garantindo o conforto para o paciente, além de maior to-
lerdncia de tempo sentado e também, ao ser retornado a posicado funcional,
0 mesmo nao precisa ter a sua postura arrumada pelos cuidadores. A grande
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desvantagem desta cadeira fica por conta do preco que chega a ser até 6 ve-
zes maior do que as cadeiras reclindveis.

Figura 5.9. Cadeira de rodas com sistema
Tilt com sistema de adequacdo postural

5.8.5.3. Cadeira de rodas motorizada

Podem garantir maior autonomia, mas apresentam um preco ele-
vado. Ademais, podem ser utilizadas por pouco tempo de forma autdnoma,
devido ao avanc¢o da doenga. Um ponto negativo, é o seu peso que pode
ultrapassar 70 Kg, dificultando o transporte em carros sem adaptagao.

O joystick de controle pode ser adaptado de varias formas e cabe

PrOTOCOLO CLINICO DA ASSOCIACAO BRASILEIRA DE ESCLEROSE LATERAL AMIOTROFICA (ABRELA)

ao técnico de cadeira de rodas em conjunto com o TO prescreverem a melhor
adaptacao.

Figura 5.10. Cadeira de rodas motorizadas. Ha possibilidade de possuir
encosto reclinavel ou sistema Tilt, apresentando custo elevado.
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Na Portaria de n2 1.272, de 25 de junho de 2013, houve a inclusdo
de cadeira de rodas e adaptacao postural, na tabela de procedimentos, medi-
camentos, drteses, préteses e materiais especiais (OPM) do Sistema Unico de
Saude (SUS), garantindo o direito ao acesso a todos os brasileiros 22,

5.8.5.4. Analise ergonOémica e uso de ergonomia para me-
lhoria de fungdes

Varias funcGes que foram perdidas podem ser recuperadas somen-
te com a mudanca de mobilidrio ou até de postura dos pacientes. O uso de
cadeira que dé suporte total as costas (encosto em altura de borda acromial),
apoios de pés para que estes figuem firmes, mesas entrecortadas em que
0 pacientes se encaixe e tenha apoio dos cotovelos, assim como o uso de
superficies deslizantes em mesas podem garantir a execugao de tarefas por
muito mais tempo.

5.9. Medicina Tradicional Chinesa ©

A Medicina Tradicional Chinesa (MTC) foi gerada ha milhares de
anos e evoluiu por meio da pratica e do refinamento continuos a sua apli-
cacdo aos pacientes e a manutengdo da saude. Ainda a Medicina Tradicional
Chinesa seja praticada em muitos paises e tenha sido proposta como pos-
suindo grande potencial para melhorar a saude e o bem-estar das pessoas,
ela ainda é desafiada por interpretacdes cientificas e evidéncias clinicas de
alto nivel bem reconhecidas de sua eficacia ?*. O seu rico objetivo é a conser-
vacdo da salde e o tratamento das doencas, e ocupa um importante espaco
na cultura chinesa, ela recebeu uma grande influéncia da dielética materialis-
ta da antiga china e formou este vasto conhecimento tedrico 2.

A MTC é uma das mais complacentes dentre as terapias
complementares ou alternativas, e desempenhando um importante papel na
formacdo de uma medicina ocidental mais integrativa %!. As terapias comple-
mentares e alternativas tém sido incentivadas, a serem utilizadas pelos profis-
sionais de saude que auxiliam, no Sistema Unico de Satde (SUS), a populagdo
brasileira, pelo Conselho Nacional de Saude, desde a publicagdo, em didrio ofi-
cial de 15 de dezembro de 2005, do texto “Politica Nacional de Praticas Inte-
grativas e Medicinas Complementares para o Sistema Unico de Saude” %2, Ela
avalia os aspectos fisico, mental, espiritual e ambiental do homem, assim como
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o seu método de adoecimento, contém conhecimentos importantes e pouco
habituais para os profissionais de saide do mundo ocidental. Na investigacdo
diagnostica, o interrogatdrio inclui questionamentos sobre espiritualidade, in-
vestigacdo da natureza e funcionamento dos érgdos e sistemas, combinados
aos exames peculiares da lingua e do pulso radial, que sdo utilizados para ela-
boracdo dos programas de tratamento e, acompanhamento progndstico 3.
As técnicas utilizadas sdo: acupuntura, moxabustdo, dietoterapia, fitoterapia,
meditacdo, exercicios fisicos (Qigong e Meditacdo), e manipulagdo (Tuina) 24,
A acupuntura, é a mais usada na medicina tradicional chinesa, consiste
na aplicacdo de agulhas em pontos existentes por todo o corpo visando na har-
monia quando em desequilibrio. Acompanhada a acupuntura, temos a moxa-
bustdo uma técnica de calor que é usado para o tratamento de varias patologias
agudas ou crdnicas. A acupuntura pode ser usada pra varios problemas do dia a
dia como: insOnia, ansiedade, fadiga, cansaco, falta de libido, nas doencas mus-
culo-esqueléticas, como dores e tendinites, doengas respiratdrias, e outras 23>2%¢,
Nos ultimos anos, hd uma crescente utilizacdo nas doencas neuro-
degenerativas com foco no equacionamento do gasto energético, promocao
do bem-estar e qualidade de vida, concomitante aos tratamentos consagra-
dos pela medicina ocidental. Ofertando um repertério de possibilidades para
os enfrentamentos dos desafios didrios com bem-estar fisico e emocional.

5.10. Suporte de comunicagao 2

A fraqueza dos musculos orofaciais e laringeos, junto com a altera-
¢do de respiragdo, pode levar a pessoa a ter dificuldades para se comunicar
pela fala, que é o nosso principal meio de comunica¢do. O paciente com ELA
pode apresentar reducdo da inteligibilidade e compreensibilidade da sua fo-
noarticulacdo, pela presenca de um quadro de disartria (alteracdes na fala)
combinado ou ndo com um quadro de disfonia (alteragdes na producdo de
voz). Tais alteracdes sdo observadas em 80% a 95% dos pacientes com ELA,
durante o curso clinico da doenga ¥'.

Sintomas iniciais, tipicamente, ndo interferem na inteligibilidade de
fala, mas podem ser responsaveis por reducdo da velocidade de fala, alteracdo
da qualidade vocal ou imprecisdo articulatéria. Caracteristicamente, a disartria
do paciente com ELA é uma disartria mista, em que ha componentes de espas-
ticidade e de flacidez. Pela alteracdo respiratdria associada, o paciente pode




apresentar incoordenagdo pneumofonoarticulatdria, reducdo de intensidade e
altera¢des de prosddia, ritmo, limitando a expressdo comunicativa 2%,

A perda da comunicacdo efetiva é considerada um dos aspectos da
doenca, que mais impactam em indices de qualidade de vida, além de tam-
bém interferir em tempo de sobrevida. Seu desdobramento implica em difi-
culdades no campo emocional, laboral, social e familiar 2.

Durante a terapia fonoaudioldgica, o profissional disponibilizara ao
paciente técnicas que melhorem a sua producdo fonoarticulatéria, garantin-
do a ele que se mantenha comunicativo em seu meio. Na medida em que
esta producdo se torna mais deficitaria, os interlocutores passam a ter mais
dificuldade em compreender a mensagem e a tendéncia do paciente é a de
se isolar, por falta de comunicacao.

Por este motivo e até mesmo para evitar este isolamento ou a insta-
lacdo de um possivel quadro de depressdo, com piora do indice de qualidade
de vida; o fonoaudidlogo deve propor estratégias que mantenham a habilida-
de comunicativa do paciente, ainda que ndo seja através da fonoarticulacao
—antes mesmo de se instalar um quadro de disartria grave ou anartria. Entre-
tanto, é importante considerar os casos em que exista associacao de déficit
cognitivo, pois nestes casos, o enfoque o trabalho extrapola o desempenho
muscular e passa a englobar questdes de linguagem e cognicao.

5.10.1. Exercicios voltados para disartria, disfonia e respiragao

Exercicios voltados para a melhora da expressividade vocal e fo-
noarticulatéria dependem também da condicdo respiratéria do paciente, em
termos de capacidade ventilatéria; uma vez que a coordenag¢do pneumofo-
noarticulatéria tem uma participacdo importante na inteligibilidade de fala
do paciente. Neste sentido, torna-se bem apropriado realizar o exercicio de
empilhamento de ar com ambu, associado a fonacdo e a fonoarticulacdo, em
forma de palavras ou frases, com e sem modulacdo de prosédia.

Exercicios isolados sdo menos preconizados do que os exercicios fun-
cionais, uma vez o objetivo terapéutico do trabalho fonoaudioldgico junto ao
paciente com ELA ndo é o resgate de tonus ou forca muscular, mas sim a ga-
rantia da sua funcionalidade, ndo obstante a condi¢gdo muscular do paciente.

Assim como pontuado no raciocinio da terapia voltada a disfagia,
aqui na disartria, também ndo sdo preconizados exercicios que possam cau-
sar fadiga ou contrarresisténcia, tais como eletroestimulacdo periférica, elds-
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ticos, pesos ou estratégias que aumentem a demanda de trabalho muscular,
levando o paciente a uma reducao de desempenho decorrente tanto da fadi-
ga como da fatigabilidade muscular 2.

Além disso, devem ser valorizados e trabalhados em terapia fonoau-
dioldgica os recursos ndo verbais da comunica¢do, amplamente utilizados na
comunicacdo interpessoal. Tais recursos podem envolver os gestos, o olhar,
a mimica facial, expressdo corporal, postura, entonagao, ritmo, velocidade,
melodia da fala e expressoes fisiondmicas 3.

E importante pensar que os diversos meios que o paciente encontra
para comunicar-se devem dar conta de expressar ndo somente solicitacdes
e necessidades, mas também conhecimento, sentimento, informacdo,
intencado, atitude e afeto.

5.10.2. Sistema de comunicac¢do alternativa/ Tecnologia
Assistiva

Na linha do tempo de evolucdo da ELA, as primeiras alteracdes sao
apenas referidas pelo paciente, mas ainda ndo detectadas em avaliagdo. Isto,
possivelmente, se deve ao fato do paciente fazer um esforco um pouco maior
para garantir a mesma qualidade de emissdo fonoarticulatéria que sempre
teve. Na sequéncia, os disturbios de fala passam a ser detectaveis pelo interlo-
cutor, mas o paciente nao precisa limitar a complexidade da mensagem. Com o
passar da evolucdo dos sintomas, observa-se uma alteracdao de comportamen-
to, em que o paciente adota medidas como repetir a mensagem, quando nao
compreendida ou solicitar a ajuda de um tradutor. Neste momento, ha uma li-
mitagdo sintatica, com reducdo e simplificacdo da frase. Quando estes recursos
se tornam insuficientes, a fala passa a ser associada ou mesmo substituida por
uma comunicacao alternativa, como por exemplo a escrita, no caso dos pacien-
tes que tiveram inicio bulbar da doenca, mas que ainda preservam a habilidade
de membros superiores para a escrita. Em estagio mais avancado, o paciente
perde a fala, entrando no quadro de anartria, mantendo apenas a vocalizacdo,
com ou sem inflexdao vocal, para expressar emocao, afirmacdo e negacao .

Vale lembrar que o acometimento apendicular também pode restrin-
gir a habilidade do paciente para escrever, gesticular, apontar, sinalizar, com-
prometendo a sua expressividade corporal e gestual. Esta limitacdo, somada a
disartria, acentua ainda mais a dificuldade de comunicag¢do do paciente e limita
a escolha do recurso de Comunicacdo Suplementar e Alternativa (CSA) .




O fonoaudidlogo pode interferir no curso natural acima descrito, pro-
pondo que o recurso de Comunicacao Suplementar e Alternativa seja implan-
tado precocemente 2%, Pacientes que tém este suporte precoce apresentaram
melhores indices nos dominios psicolégicos e bem estar existencial, na escala
de qualidade de vida, bem como seus cuidadores; possivelmente em razdo da
oportunidade de janela de tempo dada aos pacientes, que permitiu implantar,
iniciar, familiarizar-se, usar, modificar e melhorar e dominar os niveis de comu-
nicagdo, necessarios também em estagios mais avancados da doenca 2.

Estar atento ao momento ideal em que sera feita a indicacdo de um
recurso de Comunicac¢do Suplementar e Alternativa (CSA) e oferecer esta possibi-
lidade de expansao é responsabilidade do terapeuta, que almeja mais qualidade
avida de seu paciente. E importante ter em mente que é possivel o paciente ficar
sem fala, pela prépria evolucdo da doencga, mas nunca sem comunicacgao.

Uma equipe técnica especializada sabera avaliar o paciente e indicar
o melhor recurso, voltado as necessidades e as possibilidades motoras e cog-
nitivas do paciente; sem deixar de lado as questdes culturais e educacionais.

Geralmente, a indicacdo é realizada pelo fonoaudiélogo e a adap-
tacdo ao acesso ao dispositivo, pelo terapeuta ocupacional; de maneira que
ambos os profissionais cuidam, em a¢do conjunta, da implantac¢do, do treino
do paciente com a interface, do treinamento dos interlocutores e da usabi-
lidade do recurso em diferentes contextos. O uso de recursos de tecnologia
assistiva, dos mais simples para os mais complexos, pode ser util nas diversas
fases da doenca 2%

Estes sistemas de comunicacdo podem ser de alta ou baixa tecnolo-
gia e a escolha de cada um passa, tanto pela questao socioeconémica, como
pela questdo de familiaridade com a tecnologia. Atualmente, existem diver-
sos recursos tecnoldgicos, com baixo custo, que podem ser facilmente adqui-
ridos. Todos estes recursos visam auxiliar a pessoa a se comunicar melhor.

Sistemas de alta tecnologia podem envolver interfaces computado-
rizadas, - algumas das quais mediadas por sistemas de varredura -, acionados
por diversos mecanismos: contracdo muscular, piscada de olhos, movimento
ocular, som ou mesmo fala e ainda, ondas cerebrais. Nestes sistemas, o po-
sicionamento do paciente e do computador em relagcdo ao rosto do paciente
sao de fundamental importancia, para a garantia do sucesso da abordagem.
Outros fatores que podem interferir sdo: condigdo muscular da regido cer-
vical, alguma limitacdo na regido de pdlpebras e olhos, que ndo permita a
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leitura do movimento; ndo adaptacdo do paciente em uma cadeira que lhe
traga conforto; falta de suporte adequado para o computador; dentre outros.

No caso dos recursos utilizando alta tecnologia ha variados dispo-
niveis, como o uso de softwares gratuitos como o head mouse (uso de movi-
mentos da cabeca para guiar o computador), o teclado virtual do Windows e
App Assistente de fala que sdo grandes facilitadores.

Por fim, no Brasil os recursos de eyetracking (rastreadores oculares)
sdo os mais procurados pelos pacientes e cuidadores. Estes dispositivos lan-
¢am luz infravermelha que ilumina o fundo dos olhos e sensores no préprio
dispositivo captam as pupilas iluminadas, assim sabe-se para onde o indivi-
duo esta olhando. E importante lembrar que por ser luz, mesmo n3o visivel,
esta causa cansaco e ardéncia sendo queixa de alguns pacientes. O uso de
Oculos 3D, utilizados em cinemas, pode diminuir este efeito.

Sao dois os tipos de eyetracking disponiveis atualmente no Brasil:
os confeccionados para pessoas com deficiéncia e os dispositivos para joga-
dores de videogames. Os primeiros apresentam melhor precisdo, além de ser
possivel utilizar o software de comunicagdo e automacao (Tobii communica-
tor) facilitando muito o uso. Ja o segundo, conhecido como Tobii 4 C, pode
ser utilizado com um software de comunicac¢do gratuito chamado Optikey, o
que possibilita o uso do computador com os movimentos dos olhos. A grande
vantagem deste Ultimo o é o preco acessivel quando comparado aos demais
dispositivos, mas hd menos possibilidades de ajustes para o usuario.

E recomendavel que o uso destes recursos seja avaliado pelo
Terapeuta Ocupacional, para que posicionamento, desgaste fisico, otimizacao
dos dispositivos para cada pessoa seja realizado seguindo o principio de tec-
nologia assistiva. Assim garante-se que seja feito o processo de implemen-
tacdo da tecnologia, evitando o abandono desnecessario. O dominio do re-
curso pelo profissional, também é um fator indispensavel para aprimorar e
expandir o uso do dispositivo por meio do treinamento do usudrio 2%,

Sistemas de baixa tecnologia envolvem pranchas, confeccionadas
em diversos tipos de material, com letras, nimeros, simbolos, palavras ou
figuras, a depender da escolha e preferéncia do paciente. O paciente pode
apontar com os seus dedos e/ou com o olhar ou entdo o interlocutor é quem
aponta para linha ou coluna e o paciente confirma. Para o sucesso desta abor-
dagem, a resposta referente ao “sim” e ao “ndo” deve estar bem estabelecida
entre todos os integrantes da dinamica de comunicacgao.




Por mais recursos tecnolégicos que tenhamos, nada substitui o cui-
dado dos familiares e cuidadores. Assim, o uso das pranchas de comunicacao
acaba sendo o recurso que traz melhores beneficios. E recomendavel que o
uso da tabela escolhida seja feito em conjunto com uma lousa portatil, para
gue o paciente veja o que estd sendo escrito (feedback visual).

Uma das limitacdes relatadas pelos pacientes que fazem uso de um
sistema de alta tecnologia é a dificuldade para comunicar-se quando nao es-
tdo posicionados na frente do computador, como por exemplo, quando ele(a)
esta no carro ou no banheiro. Por esta razdo, é importante sempre manter
os dois recursos a disposicdao do paciente, tendo em vista a diversidade de
contextos e situagles do dia-a-dia, que sdo vivenciadas pelo paciente.

Todos estes recursos de comunicacdo, quando bem aplicados e
adaptados, podem auxiliar o paciente a manter o seu papel social, tanto em
seu ambiente domiciliar e familiar, como em seu ambiente de trabalho. Di-
versos pacientes podem manter a rotina de continuar trabalhando, gragas ao
trabalho integrado de equipe que permite essa autonomia laboral, sobretu-
do no que tange a habilidade em comunicar-se.

Por fim, é essencial lembrar que, eventuais comprometimentos de
cognicdo e de linguagem podem comprometer o sucesso da indicacdo do
SCA, como medida terapéutica para melhora da comunicagdo 4.

Isso significa que indicar e implantar um Sistema de Comunicac¢do
Alternativa demanda um olhar atencioso de toda a equipe para o paciente.

A indicacdo de uma avaliacdo e terapia fonoaudiolégica, desde os
primeiros sintomas bulbares, é essencial, seja em ambito terapéutico am-
bulatorial, hospitalar ou domiciliar. O fonoaudiélogo reconhecera eventuais
alteracbes de cognicdo e linguagem, além das questdes motoras de fala e
respiracao, oferecendo ao paciente técnicas e recursos que melhorem a sua
habilidade de comunicacao, garantindo a ele que se mantenha comunicativo
em seu meio, apesar das dificuldades apresentadas 2.

5.11. Cognigdo 2

Embora a ELA seja mais conhecida e tratada por seu comprome-
timento motor, sabe-se que em torno de 35% dos pacientes com Doenca
do Neurénio Motor desenvolvem algum déficit cognitivo de leve a modera-
do e em torno de 15% desenvolvem o quadro de deméncia frontotemporal
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246 Este aspecto vem ganhando cada vez mais espaco na literatura cientifica,
dada a sua implicacdo nos mais diversos dominios avaliados: comunicacao,
comportamento, sobrecarga do cuidador, tomada de decisGes, autonomia do
paciente, adesdo e aceitacdo dos cuidados e das condutas clinicas definidas
pela equipe interdisciplinar.

Em razao disso, tém sido relatados na literatura alguns trabalhos
descrevendo critérios diagndsticos, para auxiliar o clinico a reconhecer, diag-
nosticar e tratar as alteracées comportamentais e/ou cognitivas, que podem
coexistir com o quadro motor da ELA.

Uma das classificacées comumente adotadas é pela presenca de
alteragdes cognitivas (ELA com alteragdo cognitiva. Em inglés: ALSci - ALS with
cognitive impairment) e/ou alteracdes comportamentais (ELA com alteraco
comportamental. Em inglés: ALSbi - ALS with behavioural impairment). E im-
portante considerar que existem muitas variacdes dentro de cada um destes
agrupamentos, de maneira que ndo ha um quadro homogéneo, entre todos
os pacientes com ELA 247,

e ELA com alterac¢do cognitiva (em inglés: ALSci - ALS with cogni-
tive impairment)

Este diagndstico depende da evidéncia de disfungao executiva (in-
cluindo cognicdo social) ou disfuncdo de linguagem ou uma combinacgéo
das duas.

Esta avaliacdo deve considerar o nivel de escolaridade do paciente
e também a questdo da dificuldade de fonoarticulagao (disartria).

e ELA com alteragdo comportamental (em inglés: ALSbi - ALS
with behavioural impairment)

Em relagdo a parte comportamental, apesar de existir escalas ja pu-
blicadas na literatura, este diagndstico é dependente da evidéncia de entre-
vistas com os familiares/cuidadores, observagdes clinicas de comportamen-
tos que ndo podem ser associados a limitacdo relacionada ao diagndstico de
ELA (como reagdo psicoldgica a conclusdo diagndstica, alteracdo prévia de
personalidade, presenca de uma alteragao psiquidtrica como comorbidade
(por exemplo, ansiedade ou depressdo) ou ainda alteragdo pseudobulbar.

Assim sendo, este diagndstico de ELA com alteragdo comportamen-
tal é definido:
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e Pela identificacdo de apatia com ou sem altera¢des de compor-
tamento

® OU pela presenca de dois ou mais dos seguintes sintomas com-
portamentais:

o Desinibicdo

O Perda de simpatia ou de empatia

o Comportamento compulsivo, estereotipado ou perseverativo
o Hiperoralidade ou altera¢cdo do comportamento alimentar
o Perda de insight

o Sintomas psicéticos (como alucinagdes, crencgas irracionais,
delirios somaticos)

e Observacdo: os quatro primeiros sintomas somados a apatia sdo
indicativos de DFT.

Sintomas comportamentais podem coexistir com alteragdes nos
dominios cognitivos. Em alguns pacientes, esta combinacdo ocorre com tal
intensidade que se torna suficiente para atender aos critérios de ELA-DFT.

O diagndstico de ELA-DFT é definido por:

1. Evidéncia de deterioracdo progressiva de comportamento e/ou

cognicdo pela observacdo ou pelos relatos

2. E presenca de pelo menos trés sintomas cognitivos/comporta-
mentais

3. OU presenca de pelo menos dois sintomas cognitivos/comporta-
mentais, junto com a perda de insight e/ou sintomas psicéticos

4. OU presenga de alteragao de linguagem, atendendo aos crité-
rios da variante para a deméncia semantica.

Para auxiliar neste raciocinio de sintomatologia e diagndstico dife-
rencial, segue a descricao de alguns dominios que podem estar comprometi-
dos: disfunc¢do executiva, cognicdo social, alteracdes de linguagem, alteragGes
de memobria, alteragdes de comportamento e sintomas neuropsiquiatricos:

e Disfungdo executiva

Uma das formas de avaliagao de disfuncdo executiva na ELA é atra-
vés do teste de fluéncia verbal, por envolver a interacdo de um nimero ex-
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pressivo de processos cognitivos, especificamente, processos executivos de
iniciacdo, formacdo de estratégia, atencao sustentada, inibicao, além das fun-
¢Oes de linguagem e acesso lexical. Sabe-se que um resultado pobre no teste
de Fluéncia verbal estd relacionado a uma disfuncdo executiva em pacientes
com ELA e, anatomicamente, a uma disfuncdo de lobo frontal 2%,

e Cognicgao social

AlteracOes em cognicdo social foram relatadas em pacientes com
ELA, as quais incluiram alteracdo do processamento emocional e redugdo da
capacidade de reconhecer emocgbes, em expressoes faciais, especialmente,
emocgodes negativas.

e Disfunc¢do de linguagem

Disfuncdo de linguagem também ja foram relatadas em pacientes
com ELA em diversas tarefas, tais como: acesso lexical, processamento sin-
tatico, processamento de sentenga, linguagem falada e pragmatica; além de
dificuldade na nomeacao de verbos e processamento dos verbos de acdo, pa-
rafasias semanticas e verbais e redugdo de coeréncia e coesdo. Nos casos de
DFT, o paciente pode apresentar variacdes semanticas e nao fluentes da afasia
primaria progressiva. Vale ressaltar que as questdes de linguagem estao disso-
ciadas e ndo sdo dependentes das alteracdes motoras, tampouco da disfun¢ao
executiva; podendo estar presentes em 35% a 40% dos pacientes com ELA 2%,

e Memoria

Alteracdes de memoria, raramente, ocorrem de maneira isolada
dentro do quadro clinico da Esclerose Lateral Amiotréfica. Em geral, aparece
como comorbidade nos pacientes com ELA que apresentam disfuncao cog-
nitiva. Déficits de memdria podem representar um grande problema para o
paciente, sobretudo para os idosos.

Para melhor compreender a natureza e a extensdo de todo o qua-
dro clinico do paciente com ELA, é importante que a avaliacdo deste paciente
também possa incluir: avaliagdo de memédria, atengao, linguagem, funciona-
mento executivo e velocidade de processamento; considerando sempre as
alteracgdes relacionadas a idade.




e Alteragées de comportamento e sintomas neuropsiquia-
tricos:

Apatia é o sintoma comportamental mais frequentemente identifi-
cado. Outros tipos de alteracao de comportamento podem ser observados,
como: desinibi¢do, perda de simpatia, comportamento egocéntrico, perseve-
rativo e estereotipado, bem como alteragdo do comportamento alimentar. E
importante ndo confundir as alteragdes pseudobulbares com comportamen-
to de desinibicao, inapropriado ou depressao.

Neste caso, o relato dos familiares assume uma importancia para o
corpo clinico, uma vez que o paciente pode ndo ter a percepcdo de tais alte-
racbes comportamentais.

AlteracGes cognitivas e comportamentais especificas da ELA sdo
mais frequentes em estagios mais avangados da doencga. Nos estagios avan-
cados, apenas um pequeno percentual de pacientes estdo livres de altera-
¢Oes neuropsicoldgicas. O estudo sugere que, devido a sua importancia, alte-
racdes cognitivas e comportamentais deveriam ser incorporadas em critérios
diagndsticos e também incluido em sistemas de classificagao de funcionalida-
de e gravidade da doencga %°.

As alteragGes acima descritas referentes a cogni¢do e comporta-
mento podem trazer uma série de desvantagens ao paciente com ELA, como
a ndo percepgdo e o nao reconhecimento de suas dificuldades, bem como a
ndo adesdo as recomendacgdes propostas pela equipe interdisciplinar, com-
prometendo a tomada de decisGes inclusive para intervengdes de suporte a
vida; podendo assim implicar em reducdo da qualidade de vida e também
reducdo do tempo de sobrevida. Além disso, a sobrecarga do cuidador se
torna ainda mais intensa na vigéncia de sintomas cognitivos associados ao
qguadro motor %1,

Cabe, portanto, a equipe interdisciplinar estar alerta aos menores
sinais apresentados pelo paciente. E, uma vez diagnosticado, é importante
que aspectos de cognicao e de comportamento sejam incorporados no pla-
nejamento terapéutico de cada profissional, com a devida readequacdo de
orientacdo, de estimulacdo e de estratégias, a serem realizadas.
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5.12. Cuidados de enfermagem

O profissional da Enfermagem é responsavel pelos cuidados didrios do
paciente, pela administracdo dos medicamentos prescritos pelo médico, pela in-
corporacdo das orientagcdes dadas pelos demais profissionais da equipe na rotina
do paciente. Ou seja, o profissional da Enfermagem integra-se a equipe, tornan-
do-se um importante elo de comunicacdo com os demais profissionais envolvi-
dos, visando uma melhora da qualidade do tratamento do paciente com ELA.

A atenc¢do com higiene e com a pele sdo necessarios para evitar a
formacao de lesdes causadas por pressao; embora ndo seja observada a ocor-
réncia de Ulceras por pressdo com tanta frequéncia, nos pacientes com ELA.

Dentre as recomendacdes de enfermagem destacam-se:

e Mudanca de posicdo do paciente para diminuir a pressdo man-

tida em um Unico ponto de apoio; troca frequente de roupa de
cama ou de almofadas; colchdo especial; cuidado oral; banho
pelo menos uma vez ao dia.

Administracdo adequada de fluidos e de alimentos previne com-
plicagbes urindrias ou de evacuagao. Supositdrios de glicerina,
eventualmente, serdo necessarios em situacdes de obstipagdo
intestinal.

Higiene: o banho didrio é muito importante, sendo recomenda-
do o uso de sabonete liquido neutro, higiene intima apds elimi-
nacoes fisioldgicas é sempre necessaria e ajuda a evitar infec-
¢Oes de pele e de urina.

Hidratacao da pele e prevencdo de feridas: a hidratagao da pele
é importante. A pele bem hidratada ajuda a evitar lesées, as fis-
suras, escoriacdes por atrito, alteracdes que aumentam os riscos
para infeccdo e desconforto na pele. Além da hidrata¢do, a mu-
danca na posi¢do do paciente é necessdria para evitar as “lesGes
por pressdao”. A mudanca de decubito altera o ponto de pressao
onde o paciente esta apoiado na cama, sendo que pequenas al-
teragOes na posicdo do paciente ja sdo suficientes. Utilizacdo de
colchdes especiais (como colchdo piramidal tipo caixa de ovo,
colchdo de ar ou pneumdtico, por exemplo), utilizacdo de tra-
vesseiros, almofadas, coxins para posicionar melhor opaciente
também s3o de grande valia.



e Troca de roupa: A troca das roupas pessoais e as roupas de cama
devem ser frequentes, evitando a umidade, sujidade, migalhas
de alimento, mantendo os leng¢dis bem esticados, evitando do-
bras e objetos entre o corpo e a cama, diminui o risco de lesGes
na pele, como ulceras por pressdo e dermatites. Deve-se fazer a
troca da roupa intima ou da fralda sempre que Umida ou suja.

e Higiene oral: A higiene oral, envolvendo dentes, cavidade oral e
lingua, é importante para evitar infeccGes, lesdo em mucosa e
odor. A sujidade na cavidade oral causa alteracdo de paladar e
propicia crescimento de microrganismos como a proliferacdo de
fungos, sendo bem comum a candidiase oral. Dar preferéncia por
enxaguantes bucais sem alcool, escovas macias ou uso de gaze.

e Eliminacgdes fisioldgicas: atentar ao aspecto e caracteristicas da
urina e fezes. Cor, odor, frequéncia e volume ajudam na identifi-
cacao precoce de alteragdes, como infeccdo e constipacao.

5.13. Odontologia’

O cirurgido-dentista deve estar capacitado para planejar o trata-
mento dos pacientes com ELA estabelecendo linha de cuidado multidisci-
plinar, respeitando as individualidades dos pacientes, as condutas médicas
e avaliando o contexto familiar. O familiar/cuidador tem papel importante
nos resultados prestados para auxiliar nos cuidados e manutencdo da sau-
de bucal. O cuidado compartilhado com todos os profissionais faz com que
nado s6 aumente a sobrevida, mas promova a melhora da qualidade de vida
desse paciente.

Em relacdo a saude bucal, sabe-se da maior suscetibilidade de pa-
cientes com necessidades especiais as doengas bucais, como cdrie dentaria e
doenca periodontal, devido a negligéncias e dificuldades no processo de hi-
gienizacdo rotineira. Estratégias eficazes de controle mecanico e quimico de-
vem ser aplicadas nos tecidos mineralizados (dentes) e tecidos moles, como
lingua e mucosa oral, a fim de influenciar a composi¢ao do biofilme e evitar o
desenvolvimento de afec¢es bucais 2. Além disso, programas de promocgao
de saude bucal voltados a pacientes com necessidades especiais demonstram
reducdo no indice de placa bacteriana, cérie e doenca periodontal, mostrando
gue a intervengao precoce, incluindo a educagao e motivagdo dos pacientes e
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de seus responsaveis, é a solucdo para a aquisi¢do de resultados positivos na
manutencdo da saude bucal 23,

Para determinar o tipo de tratamento, a ser realizado, é necessa-
rio avaliar o estagio da doenca, bem como optar por tratamento invasivo
ou conservador. Tal decisdo deve partir da avaliacdo do risco-beneficio dos
procedimentos a serem executados, seja em um consultério odontolégico,
ou ambiente domiciliar (home care) ou ainda em ambito hospitalar.

A prevencido é de extrema importancia devendo o familiar/cuida-
dor estar apto para fazer a higienizacdo bucal com escovas manuais e rotato-
rias (elétricas) com o uso de dentifricio fluoretado em pequena quantidade.
Um dos fatores que dificulta a técnica de escovacgao é a limitagdo ou redugao
da abertura da boca, nos casos em que hd espasticidade de musculatura mas-
tigatdria 2%, Neste caso podem ser utilizados abridores de boca confecciona-
dos com palitos de sorvete colocados um sobre o outro em quantidade sufi-
ciente que permita manter distancia dos arcos dentarios superior e inferior,
facilitando a escovagado.

Caso esteja em estagio avancado da doenga, o creme dental pode
ser substituido por enxaguatério bucal, de preferéncia que contenha Clo-
rexidina 0,12% umedecendo a escova. Nesse processo utilize, se necessario,
um sugador de saliva (aspirador) para evitar engasgo ou aspiracdo durante
o processo de higienizacdo. Para os pacientes que utilizam préteses totais e
parciais a higienizacdo deve ser feita apds cada refeicdo. Apds a remocao das
préteses totais, é importante higienizar as mucosas com gaze Umida. A higie-
ne das préteses deve ser feita com a utilizacdo de escova de dente e sabao
neutro. O uso de creme dental deve ser evitado por conter agentes abrasivos
e causar desgaste a resina utilizada na confec¢do das préteses. No caso das
préteses totais (dentaduras), uma ou duas vezes por semana, recomenda-se
utilizar um copo descartdvel colocando a prétese durante 15 minutos em so-
lucdo contendo 220 ml de dgua e uma colher (chd) de hipoclorito de sddio a
2%. Apds esse periodo lavar em agua corrente.

Devido a perda da forca muscular de orbicular dos Iabios, que pro-
move o vedamento labial, somado a dificuldade de deglutir e a um aumen-
to da producdo de saliva (em alguns estagios da doenca, o paciente pode
apresentar sialorreia), a saliva flui para fora da cavidade oral e o paciente,
comumente, passa a adotar diversos manejos de limpeza do conteudo deste
escape oral (alimento, dgua e/ou saliva). A literatura mostra que este escape




anterior da saliva é um achado comum em pacientes com patologias neu-
rodegenerativas, como a ELA, uma vez que sdo observadas dificuldades
no vedamento labial, com perda de saliva e altera¢Ges na dindmica orofa-
ringea, ocasionando dificuldade na degluticdo e consequente escoamento
externo da saliva ?°°. O cuidador necessita ficar atento para a limpeza da
comissura labial (canto dos labios) para que ndo ocorra formacdo de quei-
lite angular, que ocorre quando os cantos da boca ficam Umidos por um
longo periodo 2%,

Ha ainda a tendéncia de lesdes em tecidos das mucosas orais cau-
sadas pelos episédios de mordida, secundarios a hiperreflexia e a flacidez
da musculatura orofacial, sobretudo lingua, |dbios e bucinadores 2. Apds
avaliagao clinica das causas e extensao dessas lesdes podem ser utilizados
os protetores bucais que sdo dispositivos instalados dentro da boca, com o
objetivo de afastar e proteger os tecidos da linha mordida em situacdes de
possiveis traumas dentdrios. Para os tratamentos destas lesGes podem ser
instituidos: o topico (a base de corticoides), hidratacdo da lesdo, instalagdo
de protetor bucal, uso de laser de baixa poténcia, arredondamento de bordas
dentadrias cortantes e exodontias (em casos mais graves) 2°42%,

Ndo temos descritos na literatura o manejo do paciente frente ao
tratamento odontoldgico de ELA, mas alguns cuidados devem ser observados:

e A prevengdo odontoldgica é muito importante e deve fazer par-
te da rotina multidisciplinar do paciente. O intervalo das consul-
tas deve ser curto, se possivel, para melhor controle da saude
oral, evitando acumulo de biofilme e formagao de calculos. O
procedimento profilatico deve ser feito com instrumentos ma-
nuais. Evitar o uso de ultrassom que promovam aerossol.

e Para os procedimentos restauradores devemos minimizar a
guantidade de dgua que sai da turbina e da irrigacdo dos micro-
motores para evitar engasgo ou aspiragao, utilizando de forma
continua os aspiradores.

Caso haja a necessidade de confecgdo de proteses, deve-se evitar
0 uso de materiais de impressao que durante a moldagem possam rasgar
ou fraturar, favorecendo engasgo ou aspiragdo. Atualmente temos as im-
pressdes digitais realizadas com scanner intraoral. Quando houver neces-
sidade, optar por proétese fixa devido a facilidade de manutenc¢do. Nao ha
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contra-indicagGes especificas para o implante dentdrio, mas é necessario que
seja feito um planejamento prévio levando em conta custo-beneficio e ex-
pectativa de vida.

5.14. Psicologia: cuidados com o paciente, seus familiares e cui-
dadores ?

Do ponto de vista psicolégico, o anuncio do diagndstico de uma
doenca grave como a ELA é uma profunda agressdo ao paciente e seus fami-
liares, podendo comprometer gravemente a condi¢do psicoldgica, principal-
mente quando esse diagndstico é feito de forma brutal e transmite a sensa-
¢do de impoténcia, desesperanca e medo 260261,

Nesses momentos de grande estresse, defesas mais arcaicas sao
mobilizadas e a angustia é intensificada, de forma que o aspecto mais irracio-
nal das reacgGes psicoldgicas se presentifica, redobrando o traumatismo e o
efeito surpresa. O impacto do choque inicial pode desencadear no paciente
reacOes tardias variadas, como a percepcdo de que o diagndstico esta errado,
ou a esperanca secreta de que a evolucdo seja a mais lenta possivel e passivel
de controle; essas reagGes sao alimentadas pelo pensamento magico, o qual
protegeria a atividade psiquica atenuando a dor, o sofrimento e a angustia 2.

No decorrer do tempo, a ELA provoca um abalo narcisico na estéti-
ca do corpo, mediante perdas progressivas que irdo ocorrer na forma como o
paciente se vé diante do mundo, de si préprio e da familia, bem como adap-
tacOes para lidar com a intervenc¢do da equipe multiprofissional em sua resi-
déncia. O processo de morrer pode criar no paciente ansiedade, pensamen-
tos de suicidio e de eutanasia, principalmente se ha sofrimento e o medo de
perder a dignidade. Questdes existenciais variadas vém a tona, relacionadas
principalmente a culpa, rela¢des interpessoais, diagndstico, informacao, ina-
bilidade fisica, medo de morrer, e preocupac¢do sobre morrer com dignidade
e respeito .

Dentro desse quadro de desorganizagdo psiquica, o doente ndo fica
apto a entender as orienta¢des do médico que sistematicamente deve progra-
mar outros encontros para propiciar o estabelecimento de um lago de confian-
¢a, bem como contar com um psicélogo clinico no momento da comunicagdo e
durante a evolucdo. A postura empatica do profissional de saude é fundamen-
tal nesse contexto, mas as vezes caracteristicas individuais, como a inabilidade




para lidar com sua prépria morte, dificultam o processo de lidar com a morte
do outro. Assim, o diagndéstico deve ser dado de modo gradativo e de acordo
com as condi¢des que o paciente apresenta, geralmente apds a primeira con-
sulta, incluindo logo a questdo do tratamento devido ao estado de angustia do
paciente. Apoio psicoldgico, que mostrou ser efetivo e favordvel ao progndsti-
co, deve ser considerado durante todo o tratamento na ELA, bem o apoio de
crengas religiosas, no que se refere ao combate a desesperanca 2%,

A abstinéncia de intimidade e relacionamento pode fazer com que
os pacientes fiquem vulneradveis ao desenvolvimento de depressao, ao senti-
rem-se desvalorizado dentro da relagdo 2%,

Apesar dos consideraveis desafios que a ELA apresenta, os indivi-
duos foram capazes de manter a esperanga. Os pacientes recorreram a meca-
nismos de defesa como a negacdo, fantasia, intelectualizacdo, sublimacado e
altruismo para sustentar a esperanca. Pacientes passaram do narcisismo para
a autotranscedéncia, mostrando que valores espirituais em seu sentido mais
amplo podem ser Uteis e que a autotranscedéncia pode estar correlacionada
com a esperanca e bem-estar emocional 2%%,

Os cuidadores mostraram que também necessitam de suporte,
devendo esse apoio acontecer desde o inicio da doenga do paciente; pela
sobrecarga vivenciada, os cuidadores podem ficar tanto ou mais doentes do
que os préprios doentes 265266,

Nao foram constatadas diferencas significativas entre pacientes
e cuidadores quanto a qualidade de vida e depressdao, embora pacientes
superestimassem a qualidade de vida de seus cuidadores e os cuidadores
subestimassem a qualidade de vida dos pacientes 2%,

A Qualidade de Vida nos pacientes foi afetada com o passar do tem-
po, o declinio fisico pode afetar mais o cuidador do que o paciente. A baixa
Qualidade de Vida entre os pacientes provavelmente se deve as diferencas
individuais pré-existentes, como dados demograficos (por exemplo, idade) e
evolucdo da doenca que podem afetar os cuidadores 2%7.

Os pacientes com ELA passam por uma longa peregrinacdo desde o
inicio da doenca até o momento do dbito, gerando conturbacdes emocionais
e sociais significativas, afetando sua qualidade de vida, bem como a de seus
cuidadores e familiares. Mecanismos de defesa sdo acionados para que o pa-
ciente consiga lidar com a angustia e sofrimento que essa doenca desencadeia
como modo de preservar sua integridade mental, emocional e social. A equipe
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multiprofissional também acaba sofrendo um grande desgaste emocional ao
tratar de pacientes com ELA e de outras doencas degenerativas e terminais,
merecendo atencdo e cuidado, tanto quanto o paciente e cuidadores.

5.15. Diretivas antecipadas °

A diretiva antecipada de vontade (DAV) tem sido entendida como
um documento composto pelo testamento vital somado a procuracdo para
cuidados de saude. Sdo manifestacdes de vontade que terdo efeito quando o
paciente ndo conseguir manifestar livre e autonomamente suas vontades 2%,

Muitas equipes de saude evitam abordar esse tema pela falta de
conhecimento sobre como conduzir essa conversa ou mesmo por acatar pe-
didos de familiares que ndo desejam que o paciente com esclerose lateral
amiotrdfica (ELA) entre em contato com a perspectiva de sua finitude. En-
tretanto, a ultima edicdo do cddigo de ética médica do Brasil afirma que os
médicos sdo proibidos de ndo dizerem a verdade aos pacientes sobre seu
diagndstico, progndstico, riscos de tratamento e metas de tratamento *%.

Segundo a Organizacdo Mundial de Saude mais de 50 milhdes de
pessoas no mundo precisam de cuidados paliativos anualmente, mas apenas
14% desse total recebem. No Brasil esse numero infelizmente ndo passa de
5%. Sendo assim, um numero enorme de pacientes que deveriam ter suas
necessidades fisicas, psicossociais e espirituais atendidas desde o momento
do diagndstico de uma doenca cronica, progressiva e ameacadora da vida
como a ELA, acabam sofrendo com atitudes antiéticas e desumanas por parte
das equipes de saude, muitas vezes tendo suas vidas prolongadas artificial-
mente contra suas vontades, além do mal controle dos sintomas e sofrimen-
to psiquico no fim de vida.

Conforme mencionado anteriormente, o documento que compde
uma DAV deve conter um testamento vital que nada mais é do que uma lista
de condutas e procedimentos que o paciente se recusa a receber e que pode
sofrer variagGes de acordo com a condi¢do de funcionalidade e sofrimen-
to que o paciente se encontra, além de também poder conter orientacdes
quanto a questdes pessoais de como gostaria de ser tratado quando nao pu-
der expressar mais autonomamente suas vontades. Somado ao testamento
vital, a DAV deve conter também o mandato duradouro ou procuragdo para
cuidados de saude, que se trata da nomeacdo de uma pessoa de confianca do




paciente que deve ser consultada pela equipe de salde no caso de o paciente
ndo ter mais nivel de consciéncia ou condigdes de tomar decisdes por si 2%,

Ao abordarmos o tema, DAV em pacientes com ELA, se faz necessa-
rio, o entendimento sobre os 4 principios da bioética que sdao: beneficéncia;
nao maleficéncia; autonomia e justica. Muitos profissionais ndo possuem a
clareza e o entendimento sobre esses principios e acabam por cometer agdes
gue podem ser consideradas antiéticas justamente por ferir um ou mais des-
ses preceitos. Ao negligenciarem esses principios, os profissionais de saude
podem deixar de orientar, prestar auxilio, ou mesmo, ndo dar o direito de um
paciente com ELA realizar precocemente uma DAV. Além disso, é fundamen-
tal assegurar o direito a vida digna de um individuo auténomo levando em
consideragdo os diferentes projetos de vida de cada individuo °.

O momento indicado para falar sobre DAV com pacientes e fami-
liares, pode ser considerado a partir do diagndstico da doenca, quanto mais
precocemente o paciente entra em contato com as possibilidades terapéu-
ticas frente a progressao de sua doenca, mais informacdes e clareza ele terd
para tomar suas decisdes. E extremamente necesséria, além do conhecimen-
to técnico sobre o diagndstico e progndstico da ELA, que o médico tenha
6tima habilidade de comunica¢do para conduzir e orientar o paciente na rea-
lizagao desse documento.

O ponto mais delicado em uma conversa sobre progndstico de um
paciente com ELA, estd na abordagem sobre a finitude e procedimentos que
tem como objetivo prolongar tempo de vida como, traqueostomia, ventila-
¢do mecanica invasiva e dieta enteral por gastrostomia. Conforme observado
em um estudo com essa populacdo o apoio e compreensao da familia é de-
terminante para o paciente em sua tomada de decisGes ¥’

A abordagem do médico, deve explicar minuciosamente todos os
riscos e beneficios de cada procedimento e dispositivos, bem como, deixar
claro que essas medidas citadas, tem como Unico objetivo prolongar tempo
de vida do paciente com ELA e ndo tratar a doenca, e caso ele considere isso
como proporcional a qualidade de vida que deseja ter quando ndo conseguir
mais deglutir por via oral ou mesmo quando ndo for capaz mais de respirar
sem auxilio de um equipamento, que tera direito a escolher ter sua vida pro-
longada dessa maneira ou ndo. Também, deve ficar claro, que caso ndo con-
corde com a introdugao de via artificial de nutricdo ou ventilagdo mecanica, o
paciente recebera todo o tratamento indicado para ter seus sintomas agressi-
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vamente manejados pela equipe de saude a fim de minimizar seu sofrimento
até o momento de sua morte.

Independentemente das decisGes do paciente, essas conversas devem
ser realizadas precocemente, preferencialmente em fases iniciais da doenca e
revisadas ao longo do tempo, lembrando que as DAV podem ser alteradas pelo
paciente a qualquer momento enquanto ele estiver consciente e mesmo apds
decidir ter realizado uma traqueostomia e gastrostomia, caso se sinta, em grande
sofrimento, o paciente tem o direito de manifestar o desejo de ndo permanecer
vivendo dessa maneira e portanto, os dispositivos poderdo ser retirados.

A definigdo de morrer com dignidade reconhece incondicionais valo-
res humanos intrinsecos, como conforto fisico, qualidade de vida, autonomia,
propdsito, preparacdo e conexdo interpessoal. Preservar a dignidade, evitar
danos e prevenir e/ou resolver conflitos sdo responsabilidades do profissio-
nal de salde encarregado de cuidar do paciente durante seu final de vida #2.
Os cuidados de conforto enfatizam a qualidade dos ultimos dias de vida em
vez de sua quantidade 273274,

5.16. Suporte interdisciplinar especializado 2¢3

O tratamento de pacientes com ELA/DNM requer o cuidado espe-
cifico de uma equipe interdisciplinar, com reavaliacdes continuas e condutas
adotadas com base na troca de informacgdes entre as diferentes dreas. Um
bom planejamento de acdo interdisciplinar valoriza a comunicagdo tanto en-
tre os membros da equipe, como entre profissionais, paciente, familia e cui-
dadores. O atendimento interdisciplinar é a abordagem padrao preconizada
pelas diretrizes da Europa e dos Estados Unidos da América 3%,

Manter a funcionalidade de forma independente e segura, gerenciar
0s sintomas motores, respiratdrios e cognitivos, manter e/ou recuperar o bom
estado nutricional, além de proporcionar autonomia e dar mais qualidade a
vida desses pacientes fazem parte dos objetivos da equipe de reabilitagdo 27°.

SUKOCKIEN et al., em estudo atual, mostraram que o atendimento
regular e trimestral integrado entre as areas foi capaz de aumentar a sobre-
vida no grupo de pacientes com ELA analisado, ja que por se tratar de uma
doenca progressiva é de fundamental importancia a periodicidade do acom-
panhamento terapéutico para que as estratégias e condutas sejam reavalia-
das de acordo com a evolucdo da doenca.




O atendimento interdisciplinar especializado prolonga a sobrevida
de 7 a 24 meses 27772, Modelos interdisciplinares de cuidados tém se desen-
volvido como um preditor de sobrevida diminuindo o risco de morte em 45%
em cinco anos quando comparado a pacientes tratados em clinica neuroldgica
geral 28%281 Esse beneficio foi independente de outros fatores prognésticos, in-
cluindo idade, duracdo da doenca, doencga com inicio bulbar e taxa de progres-
sdo 27°28 Ademais, mostrou que os pacientes tratados por diferentes profissio-
nais especialistas tém menos internagdes e menor tempo de permanéncia no
hospital, guando comparados aqueles que frequentam clinicas gerais 2.

Vale ressaltar que o ganho funcional do paciente tem um impacto
direto na reducdo do nivel de sobrecarga do cuidador. Assim, a qualidade al-
cancada envolve também os cuidadores e familiares, além dos pacientes. Isso
também parece se aplicar na analise econdmica, sendo a equipe interdisci-
plinar especializada um fator de economia, dentro do sistema, uma vez que
um bom manejo clinico pode minimizar inclusive a ocorréncia de eventuais
complicagbes, como os quadros infecciosos, por exemplo, evitando situacdes
de internagdes hospitalares.

O trabalho integrado em equipe deve continuar sendo o cerne do
tratamento do paciente com diagndstico de ELA, independentemente de
onde ele acontega.

Em fases leve e moderada, a depender do grau de dependéncia
funcional, o paciente consegue deslocar-se para atendimento em ambito cli-
nico ambulatorial ou consultérios / clinicas. Neste modelo, o paciente recebe
o atendimento e volta para a sua casa, onde segue com as orientagdes e
recomendacdes realizadas pelos profissionais.

Com a evolucdo da doenca, o paciente portador da ELA passa a de-
pender de cuidados didrios e constantes em razao do auxilio permanente
da ventilacdo mecanica, ingestdao de medicamentos, cuidados e utilizacdo da
gastrostomia e traqueostomia, além da prdépria fraqueza muscular, que leva a
permanéncia no leito. Portanto, a assisténcia ao paciente passa a ser integral,
exigindo a instalacdo em casa de toda uma estrutura hospitalar, comumente
denominada de home care.

A assisténcia domiciliar torna-se uma opc¢do terapéutica cada vez
mais aceita, especialmente, por propiciar um custo menor e com melhores
resultados quando comparado as internagdes hospitalares prolongadas. Des-
ta maneira, a indicacdo de hospitalizacdo passa a acontecer, de acordo com
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uma necessidade pontual, em que a gravidade do quadro clinico ndo permita
que seja possivel realizar o tratamento em ambiente domiciliar.

Vale ressaltar que, quando hospitalizado, o paciente com ELA tem
direito a acompanhante, durante o periodo de internacdo. Além disso, re-
comenda-se ao paciente e aos familiares que eles tenham sempre em maos
o “Alerta Médico” (Figura 5.14), com as principais recomendacgdes clinicas
voltadas ao paciente com ELA. Este alerta deve ser apresentado a equipe de
atendimento hospitalar, tendo em vista a raridade da doenca e as particula-
ridades que ela traz, em relagdo ao seu tratamento e manejo clinico; visando
minimizar a ocorréncia de complica¢des, que podem ser evitadas com a me-
dida de disseminacdo de informacgdo e conhecimento.

AT
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ALERTA PARA MEDICOS E PROFISSIONAIS DA SAUDE
SOU PACIENTE COM DOENCA NEUROMUSCULAR

FAVOR CONSIDERAR AS OBSERVAGOES NO TOCANTE AS DECISOES

IMPORTANTE

1. Em caso de faléncia ventilatéria NAO aplicar oxigénio por catéter ou méscara! O paciente
devera ser SEMPRE ventilado e JAMAIS s6 oxigenado.

2. O comprometimento da musculatura respiratéria provoca hipoventilagdo alveolar
(hipercapnia e hipdxia). Em vista disso, a suplementacdo de O agrava a hipoventilacdo por
suprimir o estimulo do centro respiratorio pela hipoxia, e também, piora a troca gasosa por
intensificar o desajuste da relagdo ventilagao-perfusdo (vasodilatacdo pulmonar pelo O; e
ventilacdo diminuida).

3. IMPORTANTE: O O, sé devera ser proposto como estratégia de tratamento nas doencas
pulmonares intercorrentes, com suporte ventilatério e monitorizacdo de CO,. Nessa
situagdo, assim como em casos de apneia do sono, indica-se geralmente aparelho binivel
com modos ventilatérios diversos com S, S/T, T; dois niveis pressoricos; frequéncia
respiratoria; tempo elevado; tempo inspiratorio; alarmes. O aparelho deve possibilitar a
leitura de dados durante a ventilagdo: volume, vazamentos, frequéncia respiratoria,
pressGes utilizadas e ventilagdo por minuto. E desejavel que tenha a funcdo de volume
assegurado através do controle de pressGes inspiratdrias maximas e minimas.

4. Pacientes que utilizam ventilagdo ndo-invasiva, ao procurarem a emergéncia, devem
apresentar o aparelho de ventilagdo e, caso tenha, apresentarem o dispositivo de auxilio a
tosse. Nos episodios secretivos “tender” na administragdo de antibidticos, devido tosse
ineficaz, musculatura circunjacente pulmonar combalida e risco de contaminagdo
bacteriana por estase de fluidos. Além disso, introduzir manobras de auxilio a tosse caso
tenha pouca poténcia. Ndo aplicar oxigénio por catéter ou mascara.

ASSOCIAGCAO BRASILEIRA DE ESCLEROSE LATERAL AMIOTROFICA - ABrELA
Rua Botucatu, 395/397 - Vila Clementino - Sdo Paulo/SP
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EXTREMA IMPORTANCIA

1. Durante comorbidades como, por exemplo, quadros infecciosos\inflamatérios, pds-
operatdrio, tempo prolongado de permanéncia no leito, traumas — podera ocorrer uma
nadir no que tange a forca de toda a musculatura estriada esquelética, e nosso enfermo,
nesse momento, pode ter uma descompensacdo cardiaca (musculatura lisa) ou faléncia
ventilatdria. Porquanto, SEMPRE avaliar a funcdo miocardica e respiratdria, com possivel
instalacdo de drogas vasoativas (dobutamina) e ventilacdo nao-invasiva (BiPAP).

2. Evitar, ao maximo, suspender medicagdes cardioldgicas nas internagoes e, se isso for feito,
reintroduzir o mais rapido possivel. O paciente é adaptado as pressGes baixas. Fazer
acompanhamento ecografico.

EXTUBAGAO
Pacientes que necessitam ser extubados apos episddios infecciosos ou cirurgias podem
NAO conseguir ficar em ar ambiente pela fadiga muscular. Nessa situaco, instalar VNI
com garantia de volume em torno de 10ml/kg. Tais grupos devem ser reavaliados com
parcimonia antes de alta hospitalar e\ou retorno ao quarto do hospital.

ANESTESIA
1. Nas doengas neuromusculares ha suscetibilidade a determinados agentes anestésicos

Inalatorios, dentre eles: Halotano, Desflurano, Isoflurano, Metoxiflurano, Enflurano,

Sevoflurano, Tricloroetileno, Xenon e curarizantes, como a Succinilcolina. OXIDO NITROSO

E UMA DAS DROGAS CONSIDERADAS MAIS SEGURAS NESSSES CASOS. Ja foram

relatados casos de hipertermia maligna-like com rabdomidlise e consequente liberacdo de

K,creatinoguinase-CK e mioglobina para a circulacao sanguinea.

Em linhas gerais, recomenda-se evitar o uso de succinilcolina e de outros bloqueadores

neuromusculares nao-despolarizantes devido ao risco de hipercalemia, rabdomidlise (leséo

muscular com aumento dos niveis séricos de creatinoquinase) e bloqueio neuromuscular
prolongado em pacientes com doengas neuromusculares.

3. A parada cardiaca ocorre por excesso de K e a lesdo renal, pelo excesso de CK e
mioglobina. O tratamento devera ser direcionado com alcalinizagdo, solucdo polarizante e
dantrolene. Os anestésicos intravenosos sdo mais seguros, mas pode haver alteracdes
cardiacas pelo efeito depressor dos barbittricos e do propofol. Hipinomidate e midazolan
sdo as drogas mais seguras, entretanto ainda assim podem ocasionar alteragdes elétricas.
Anestesias regionais e locais podem ser usadas com parcimonia, mas SEMPRE alentecer ou

evitar adrenalina local se houver taquicardia.
ASSOCIACAO BRASILEIRA DE ESCLEROSE LATERAL AMIOTROFICA - ABrELA
Rua Botucatu, 395/397 - Vila Clementino - S&o Paulo/SP
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DROGAS PERIGOSAS
TENHAMOS CAUTELA COM: opiaceos, relaxantes musculares, benzodiazepinicos,
estatinas, drogas ou associagdes que aumentem o intervalo QT. Drogas psicoativas
aumentam o risco de Sindrome Neuroléptica Maligna.

% Associagéo
LA Brasileira de Filiada & Internacional

TRATAMENTO ODONTOLOGICO
Pacientes com doencas neuromusculares podem fazer tratamento odontoldgico, desde
que sejam consideradas as questles referentes a adequagdo da anestesia e aos cuidados
ventilatdrios durante o procedimento, sobretudo em pacientes com disfuncao pulmonar
moderada\grave.
Em alguns casos especiais, o profissional pode optar por submeter o paciente a anestesia
geral em centro cirrgico com monitorizacdo, anestesista e equipamento para potenciais
emergéncias respiratorias e cardioldgicas.

USO DE CORTICOIDES OU OUTROS IMUNOSSUPRESSORES
1. Pacientes em uso de corticoides: NAO aplicar vacinas compostas de virus vivos
atenuados (triplice viral, varicela, febre amarela, pdlio).
2. Em contrapartida, NAO suspender corticoterapia nos episédios infecciosos. Ao contrario,
aumentar a dose em 50%.
3. Caso haja vOmitos, utilizar a via parenteral. Lembrar equivaléncia de corticoides:
Prednisona/Prednisolona, Deflazacorte, Hidrocortisona, Metilprednisolona.

FRATURAS EM PACIENTES QUE AINDA POSSUEM CAPACIDADE DE DEAMBULAR
Preferivel fixacdo cirdrgica para o paciente voltar a deambular o mais precocemente
possivel, para evitar atrofia por desuso, contraturas e dependéncia completa a cadeira de
rodas. Esta recomendagdo também é valida para cirurgias de alongamento de tenddo de
Aquiles onde a transposicdo do m. tibial posterior é recomendada. O paciente que
deambula NAO deve ficar imobilizado por mais de 1 (uma) semana — tempo necessario
para amiotrofia por desuso. Nas distrofinopatias, caso ocorra deteriorizagdo neuroldgica ou
sintomas como falta de ar apds uma fratura, devemos “atentar”para embolia gordurosa. As
transaminases (ALT e AST) sdao enzimas musculares também, porquanto, poderdo estar
aumentadas nas miopatias. NAO se deve confundir aumento das transaminases com
doenca hepatica aguda e\ou cronica.

ASSOCIA(;AO BRASILEIRA DE ESCLEROSE LATERAL AMIOTROFICA - ABrELA
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REABILITA(;RO HOSPITALAR E AMBULATORIAL
Menos sempre sera mais — Saibamos trabalhar em limites submaximos dos pacientes para
ndo acarretar em fadiga periférica e central. Tanto na reabilitacdo motora e\ou respiratoria.

Qual o limite para provocar fadiga nos pacientes?

Alguns sinais e sintomas podem ser marcadores de fadiga. Lembrando que ha trés tipos de
fadiga, que devem ser consideradas e respeitadas, dentro e fora das terapias: fadiga
muscular, fadiga respiratoria e fadiga cognitiva. O ideal seria que o terapeuta
pudesse sempre finalizar a sua série de exercicios antes do paciente apresentar qualquer
sinal ou sintoma de fadiga.

O tratamento realizado por equipe especializada interdisciplinar € sempre melhor para a
reabilitacdo do paciente com doenca neuromuscular.

Observacgao: Atentamos que tal cartilha jamais deva ser encarada como uma maneira de
afrontar nossos pares (colegas) na tomada de decisSes. E exatamente pensando na nossa classe
que pensamos na aplicabilidade desse material. Determinadas doengas sdo raras na pratica clinica
diaria, porquanto, segue um roteiro para todos nés médicos, engajados no melhor para nossos
pacientes. Obviamente, em casos especificos, tal conduta podera ndo ser considerada. Embora
essa seja a proposta padrao-ouro.

Dra. Ana Lucia Langer — CRM 43.507
Presidente da Associagao Paulista de Distrofia Muscular e membro do Conselho consultivo da
Alianga Distrofia Brasil

Dr. Marco Orsini - CRM 52.97802-7
Doutor em Neurologia pela Universidade Federal Fluminense

Dr. Acary Souza Bulle Oliveira — CRM 43703 - SP
Doutor em Neurologia pela Universidade Federal de Sao Paulo

Dra. Cristina Salvioni — CRN 26.230
Doutora em Neurociéncias pela Universidade Federal de Sao Paulo

Dra. Adriana Leico Oda — CRFa 2-8014
Doutora em Neurociéncias pela Universidade Federal de Sao Paulo
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6. Associac¢do Brasileira de Esclerose Lateral Amiotréﬁta‘(ABr;L

3
Com o objetivo de buscar um melhor entendimento acerca da ELA

DNM e de propiciar maiores informacdes e mecanismos de facilitacdo par
orientagGes terapéuticas; médicos brasileiros com o apoio do Laboratério Sa-
nofi-Aventis fundaram a Associacdo Brasileira de Esclerose Lateral Amiotrofi-
ca (ABrELA) em 1998. Oficialmente, no dia 13 de marg¢o de 1998, quando foi
iniciada a catalogacdo de todos os pacientes com ELA em territdrio nacional.
Meses depois, em 21 de junho de 1999, foi feita a divulgacdo para a socie-
dade, da existéncia da primeira associacao de Esclerose Lateral Amiotréfica,
no Brasil.

Desde entdo, a ABrELA encontra-se atenta as principais necessida-
des dos pacientes com ELA:

e Informacgdes por meio de reunibes periddicas para pacientes, fa-
miliares e cuidadores e pelo site: www.abrela.org.br

¢ Direito ao recebimento gratuito de medicamentos especiais por
meio de Portaria Federal

e Direito ao recebimento gratuito do respirador domiciliar ndo inva-
sivo (BiPAP), por meio das secretarias municipais de saude

PrOTOCOLO CLINICO DA ASSOCIACAO BRASILEIRA DE ESCLEROSE LATERAL AMIOTROFICA (ABRELA)

* Mudanga na Lei da Biodiversidade com possibilidade de estudo
com célula-tronco embriondria.

e Simpdsio Brasileiro de Esclerose Lateral Amiotréfica, realizado
anual e ininterruptamente desde 2002, chegando em sua 20?
versao, em 2021.

No Quadro 6.1, estdo apresentadas a Missao, Visao e Valores, que
norteiam os trabalhos da ABrELA, desde a sua formacao.
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MISSAO

“Oferecer melhor qualidade de vida aos pacientes com Esclerose Lateral Amiotré-
fica no Brasil, por meio de orientagdo, informagao e assisténcia aos pacientes e fa-
miliares, bem como divulgagao de informagdes sobre o diagndstico e tratamento
desta doenca para a sociedade e profissionais de saude”

VISAO

“Ser referéncia nacional para informagdes técnico-cientificas relativas ao diagnos-
tico e tratamentos, visando qualidade de vida dos pacientes com Esclerose Lateral
Amiotrdéfica”

VALORES

e Acolhimento. e Comprometimento. e Humanizagdo. e Exceléncia.
e Conhecimento

Quadro 6.1. Missdo, visao e Valores da Associacdao Brasileira de
Esclerose Lateral Amiotrofica (ABrELA)

Quem a ABrELA atende?

O paciente com diagndstico de ELA/DNM e sua familia, cuidadores
formais e informais, bem como profissionais da drea da salde que desejam
obter mais informacdes, orientagGes e conhecimento sobre a Esclerose Late-
ral Amiotréfica.

A equipe de atendimento da ABrELA é formada por Assistentes So-
ciais, que realizam o atendimento direto ao paciente e familia, de todo o ter-
ritdrio nacional por telefone, por e-mail e pessoalmente, fazendo um levan-
tamento das necessidades do publico atendido para orientar e encaminhar
a0s recursos necessarios.

Uma vez identificadas as necessidades, o Servico Social vai estimu-
lar a formacao de uma rede de apoio préxima ao paciente, com o objetivo de
produzir e viabilizar recursos que melhorem sua qualidade de vida.

O Servigo Social da ABrELA tem como principio bdsico o atendimen-
to integral ao paciente e familiares, cuidando das pessoas em todas as suas
dimensdes: fisico, mental, espiritual e social.

Na figura 6.1, segue um fluxo do trabalho da associacao, com as
suas vertentes de acdo:
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PROTOCOLO CLINICO DA ASSOCIAGAO BRASILEIRA DE ESCLEROSE LATERAL AMIOTROFICA (ABRELA)
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e Acdes no Ensino e Pesquisa:

O Publicacdes de atualidades cientificas referentes a ELA/

DNM

O Publicacdo de emissdo de pareceres do Comité Cientifico,

quanto as novidades cientificas referentes a ELA/DNM

O Participacdo na elaboracdo do Protocolo Clinico e Dire-

trizes Terapéuticas do Ministério da Saude, publicado na

Portaria n° 13, de 13 de agosto de 2020.

O Publicacdo de livros e manuais

O Realizacdo anual do Simpdsio Brasileiro de ELA/DNM,

desde 2002.

Realizacdo de reunides trimestrais de orientacdo a pa-

cientes, cuidadores, familiares e profissionais envolvidos

com a ELA/DNM

O Participacdo no Congresso Brasileiro de Neurologia

Participacdo na Reatech - Feira de Tecnologia e Reabilitacdo

O Participagao no International Symposium of Motor Neu-

ron Disease

O Parceria com o Setor de Investigacdo em Doengas Neuro-

musculares da UNIFESP

O Esclarecimento de duvidas provenientes de pacientes,

cuidadores e profissionais, através do direcionamento aos

profissionais voluntarios, que compdem o corpo clinico

técnico-cientifico da ABrELA.

O Palestras sobre a tematica da Doenca do Neurénio Motor,
em congressos, simpdsios, eventos cientificos ligados a
Universidades ou Associacbes

PrOTOCOLO CLINICO DA ASSOCIACAO BRASILEIRA DE ESCLEROSE LATERAL AMIOTROFICA (ABRELA)
O (@]

e Acles na Assisténcia:
O Avaliacdo social dos pacientes
Empréstimo e doagdo de material
Atendimento presencial e a distancia
Atendimento pds-morte aos familiares
Orientacdo juridica aos pacientes e familiares
Orientacado referente a facilitacdo de acesso aos 6rgdos de
servicos publicos para aquisicdo de medicamentos, insu-
mos, cadeiras de rodas, dietas, dentre outros
O Orientacdo quanto ao fornecimento gratuito de respirador
BiPAP para os pacientes com insuficiéncia respiratdria.

O O O OO
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A ABrELA é uma Organizagao da Sociedade Civil
sem fins lucrativos que assiste a pacientes com
Esclerose Lateral Amiotrdfica e sua familia,
cuidadores e profissionais da drea da salde.
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Figura 6.1. Fluxograma das principais linhas de a¢cdo da ABrELA - Associacdo Brasi-
leira de Esclerose Lateral Amiotroéfica.
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A melhor maneira de ajudar a associagdo a cumprir a sua missao é
unir o desejo de ajudar com o comprometimento com a causa!

A ABrELA é uma Organizacao da Sociedade Civil sem fins lucrativos
(OSC). Isto significa que seus recursos devem ser aplicados na realiza¢do da
Missdo a qual se propde. Portanto, a ABrELA mantém suas atividades através
de doagdes de empresas, pessoas fisicas, parcerias e de eventos para capta-
¢do de recursos realizados pelo grupo de voluntarias da Associacdo.

Quem deseja ser um colaborador, pode entrar em contato com a
equipe da ABrELA, através dos canais de atendimento.

Valorizar a vida a cada momento, aprender a conviver com novos
limites e possibilidades, conhecer seus direitos, dar novo significado a sua
existéncia e, principalmente, saber que pode contar com o apoio da ABrELA,
€ nosso objetivo principal.

Contatos da ABrELA:

® Associacdo Brasileira de Esclerose Lateral Amiotrofica - ABrELA
® Rua Botucatu, 395 / 397 - Vila Clementino - S3o0 Paulo/SP

e www.abrela.org.br

e Tel.: (11) 5579-2668 / (11) 5579-4902

e WhatsApp: (11) 9.3234-4211

e E-mail: abrela@abrela.org.br

PrOTOCOLO CLINICO DA ASSOCIACAO BRASILEIRA DE ESCLEROSE LATERAL AMIOTROFICA (ABRELA)

e Youtube: AssAbrela

e [nstagram: @abrela.spFacebook: @abrela.escleroselateralamiotrofica
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