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Resumo

Introducao: A Esclerose Lateral Amiotréfica (ELA) é uma doenga neurodegenerativa que provoca grandes prejuizos na funcionalidade dos individuos
acometidos. Objetivo: descrever caracteristicas sociodemograficas, clinicas e funcionais de uma série de casos diagnosticados com Esclerose Lateral
Amiotréfica em uma regido de satide do Estado da Bahia. Métodos: trata-se do relato de uma série de casos de ELA, identificados na microrregido de Satude
de Jequié, circunscrita a 132 Diretoria Regional de Satide (DIRES) da Bahia. Foram incluidos individuos com diagnéstico médico de ELA, comprovado por
exame de Eletroneuromiografia, independente do sexo ou idade. Apds a identificagdo dos sujeitos, foram realizadas visitas domiciliares para coleta de
dados sociodemogréficas, sintomas neurolégicos e avaliagdo funcional. Resultados: A média de idade dos seis participantes da pesquisa foi 52,8 anos
(DP + 6,3 anos), tendo os primeiros sintomas se manifestado a partir dos 46 anos de idade. Os principais sintomas da Esclerose Lateral Amiotréfica foram
fraqueza (50,0%) e dor (50,0%) e durante a progressao foi observada a presenca de fraqueza (100,0%), seguida de disartria (83,3%), fasciculacdes (66,7%)
e tremor (66,7%). De modo geral, as atividades que os sujeitos referiram realizar com mais frequéncia foram “vestir-se da cintura para baixo” (100,0%) e
alimentacgao (83,3%). Conclusdo: Os achados desta pesquisa apontam a necessidade de ofertar um conjunto de servigos de satide para os individuos com
ELA, em uma perspectiva interdisciplinar, que envolve o acompanhamento médico-farmacolégico, nutricional, assisténcia em fisioterapia, fonoaudiologia e
terapia ocupacional, além do acompanhamento psicolégico para os pacientes e suas familias.

Palavras-chave: Esclerose Lateral Amiotroéfica. Relatos de Casos. Manifestagdes Neuroldgicas. Atividades Cotidianas

Abstract

Introduction: Amyotrophic Lateral Sclerosis (ALS) is a neurodegenerative disease that causes great damages in the functionality of affected individuals.
Objective: To describe sociodemographic, clinical and functional characteristics of a series of cases diagnosed with Amyotrophic Lateral Sclerosis. Methods:
This is a report of a series of cases of ALS, identified in the Jequié Health Micro-region, which is limited to the 13th Regional Health Directorate (DIRES)
of Bahia. We included individuals with a medical diagnosis of ALS, confirmed by electromyography, independent of gender or age. After identification of
the subjects, home visits were made to collect sociodemographic data, neurological symptoms and functional evaluation. Results: The mean age of the
six study participants was 52.8 years (SD * 6.3 years), with the first symptoms occurring after the age of 46 years. The main symptoms of Amyotrophic
Lateral Sclerosis were weakness (50.0%) and pain (50.0%) and during the progressive weakness was observed (100.0%), followed by dysarthria (83.3%),
fasciculations (66.7%) and tremor (66.7%). In general, the activities which the subjects reported to execute most frequently were “dressing from the waist
down” (100.0%) and feeding (83.3%). Conclusion: The findings of this research point to the need of offer a set of health services for individuals with ALS,
in an interdisciplinary perspective, involving medical-pharmacological, nutritional, physical therapy, phonoaudiology and occupational therapy besides
psychological counseling for patients and their families.
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INTRODUCAO

A Esclerose Lateral Amiotrofica (ELA) é uma doenga patologia desde o inicio do século XX; entretanto o aumento

neurodegenerativa de etiologia desconhecida e se caracteriza
pelo acometimento tanto do neurdénio motor superior quanto
do inferior. A ELA atinge progressivamente as células do nucleo
motor dos nervos cranianos do tronco encefélico, do corno
anterior da medula e das vias corticoespinhais e corticobulbares,
resultando em paralisia motora progressiva e irreversivel® 23,

Embora a Esclerose Lateral Amiotréfica seja uma doenga
rara, relatos apresentam descricdo de pacientes com tal

de sua incidéncia nas ultimas décadas tem chamado atencdo
da populacdo e estudiosos, tornando-se alvo de campanhas
de comunicagdo em massa e de investigacdes mais robustas
sobre aspectos clinicos e epidemoldgicos®. Recente revisdo
sistematica sobre a epidemiologia da Esclerose Lateral
Amiotréfica encontrou uma incidéncia mundial relativamente
uniforme, variando de 0,31 (Hong Kong) a 3.2/100.000
habitantes (Limousine- Franga)®. Especificamente no contexto
Europeu, a incidéncia estimada de ELA foi de 2.16/100.000

Correspondéncia: Elzo Pereira Pinto Junior. Rua Oito de Dezembro, 808, Ap 103, Graga, Salvador-BA, CEP 40150-000. Email: elzojr@hotmail.com
Conflito de interesse: Nao ha conflito de interesse por parte de qualquer um dos autores.
Recebido em: 26 Out 2017; Revisado em: 10 Nov 2017; 3 Jan 2018; Aceito em: 8 Jan 2018

293



294 Descrigao de aspectos clinicos e funcionais da ELA

habitantes, sendo os maiores valores observados em homens®.
No Brasil, ainda sdo escassas as estimativas nacionais sobre essa
patologia, sendo que um dos principais estudos de abrangéncia
nacional identificaram 443 casos dessa doenca no Pais®.

Um conjunto de varidveis tem sido investigado como
possiveis fatores de risco para a Esclerose Lateral Amiotrdfica,
considerando desde causas genéticas até fatores ambientais’.
Entretanto, cerca de 90% dos casos sdo considerados
esporadicos e com etiologia desconhecida®. Apesar dessas
incertezas quanto a causa da ELA, parece haver consenso que
a idade do individuo guarda forte relagdo com o aparecimento
da doenga, sendo considerada um preditor, haja vista que as
prevaléncias sdo maiores em sujeitos com idade de 55 a 75
anos®®,

Clinicamente, a maioria das pessoas acometidas por ELA
inicialmente relatam fraqueza muscular assimétrica e
fasciculagdes. Durante a progressdo da doenga comegam a
surgir sintomas de dor, disfagia e disartria. Com o avango da
doenga, os individuos passam a ter maior comprometimento
funcional, com declinio de sua capacidade para a realizagdo
de atividades basicas da vida diaria, que em ultima instancia,
os torna dependentes dos cuidados de terceiros. A média de
sobrevida desses pacientes varia de 2 a 5 anos apds o inicio dos
primeiros sintomas e a causa de 6bito mais frequente nesses
individuos é a insuficiéncia respiratéria, associada a disfagia e a
broncoaspiragdo®,

Embora a ELA seja uma doenga ainda sem cura, segundo
o protocolos clinicos e diretrizes terapéuticas tém sido
desenvolvidas para tentar garantir qualidade de vida e aumento
da sobrevida a esses pacientes, especialmente com o uso de
medicamentos especificos, como o Riluzol*’.. Considerando
a gravidade da patologia e a multiplicidade de manifestacGes
clinicas, faz-se necessario a participacdo de uma equipe
multidisciplinar de saiude bem articulada e capacitada que
possa tomar as medidas paliativas e atenuar o sofrimento do
individuo®*4,

Esta pesquisa teve como objetivo descrever caracteristicas
sociodemograficas, clinicas e funcionais de uma série de casos
diagnosticados com ELA numa regido de saude do Estado da
Bahia, em 2014.

DISCUSSAO

Este estudo trata-se do relato de uma série de casos de Esclerosa
Lateral Amiotrofica, identificados na microrregido de Saude de
Jequié, circunscrita a 132 Diretoria Regional de Saude (DIRES) do
Estado da Bahia. Jequié é um municipio de aproximadamente
150 mil habitantes, sede da 132 DIRES, localizado na regido
sudoeste da Bahia, distante 365 km de Salvador, capital do
Estado.

Ap6s aprovagdo deste estudo pelo Comité de Etica em Pesquisa
(CEP), conforme a Resolucdo 466/2012 do conselho Nacional

de Saude, sob o parecer n. 805545, os pesquisadores deram
inicio a busca dos individuos com diagndstico de ELA. Para
identificar tais individuos, foram consultados os registros de
pacientes da 132 DIRES, do Hospital Geral Prado Valadares
(HGPV), maior hospital publico e com leitos para pacientes
neuroldgicos na regido, além de visita as clinicas de Neurologia
no municipio sede. O HGPV localiza-se em Jequié, é um hospital
regional de Sistema Unico de Satde, servindo de referéncia
para aproximadamente 30 municipios, caracterizando-se como
o principal servigo de assisténcia neuroldgica para casos mais
graves. Ja a 13° Diretoria Regional de Saude é o local onde sdo
distribuidos medicamentos gratuitos utilizados pelos pacientes
acometidos por Esclerose Lateral Amiotrofica.

Os critérios de inclusdo para compor a amostra de casos
de Esclerose Lateral Amiotréfica foram: individuos com
diagnéstico médico de ELA, comprovado por exame de
Eletroneuromiografia, independente do sexo ou idade. Foram
excluidos os sujeitos que nao residiam nos municipios assistidos
pela 132 DIRES, que ja haviam falecidos ou que nao foi possivel
identificar o endereco para a visita e coleta de dados.

ApOds a visita aos trés tipos de servigos, foram encontrados os
registros de 10 pacientes com diagndstico de Esclerose Lateral
Amiotréfica, sendo um deles proveniente do HGPV, um de
clinicas particulares e oito da 132 DIRES. Dos oito pacientes
registrados na DIRES, apenas quatro foram encontrados para
realizacdo da entrevista, haja vista a ocorréncia de dois ébitos
e em outros dois casos, a documentagdo e prontudrio ndo
estavam completos, de modo que ndo foi possivel localiza-los
(Figura 1).

Figura 1. Organograma de recrutamento dos participantes da
pesquisa.
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Apds a identificagdo dos sujeitos, foram realizadas visitas
domiciliares para aplicagdo de um questionario com o intuito
de obter informagdes sobre caracteristicas sociodemograficas,
sintomas neuroldgicos e progressao da Esclerose Lateral
Amiotrdéfica. No questionario, optou-se por utilizar uma versdo
adaptada da escala de Katz para avaliar a dependéncia funcional
dos sujeitos na realizagdo das atividades bdsicas da vida diaria
(ABVD). A entrevista foi conduzida preferencialmente com
0 paciente; no entanto, caso ele ndo tivesse condi¢Bes de
responder, o cuidador ou familiar responsavel era solicitado a
responder. Antes da realizagdo da entrevista, os pesquisadores
entregaram o Termo de Consentimento Livre e Esclarecido
(TCLE), e apds a sua assinatura, teve inicio a entrevista.

Ap0s a coleta de dados, os dados foram tabulados em planilhas
de texto Excel, da Microsoft. Por se tratar de uma amostra
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pequena, optou-se por representar alguns dos resultados em
quadros, indicando as varidveis de cada um dos seis pacientes.
Em outros casos, foram construidas tabelas. A analise dos dados
contou com elementos da estatistica descritiva, com calculo
da frequéncia absoluta e relativa, e foi realizada no software
“Social Package for the Social Sciences — SPSS”, versao 17.0

RESULTADOS

A média de idade dos seis participantes da pesquisa foi 52,8
anos (Desvio Padrdo + 6,3 anos), tendo os primeiros sintomas
se manifestado a partir dos 46 anos de idade. Em relagdo ao
periodo de tempo entre a ocorréncia dos primeiros sintomas e
o diagndstico da ELA foi possivel notar uma variagao de 1 a 28
meses (Quadro 1).

Quadro 1. Descrigdo dos casos de ELA, segundo idade atual, idade do inicio dos sintomas e diferenga de tempo entre os

primeiros sintomas e o diagnéstico.

Paciente Idade atual (anos) Idade do inicio dos sintomas Tempo entre o inicio dos sintomas e o
(anos) diagndstico (meses)
A 52 51 12
B 49 46 19
C 49 47 01
D 54 53 06
E 48 47 04
F 65 62 28
Média (DP*) 52,8 (16,3) 51 (+6,0) 11,6 (£10,2)
*DP : Desvio-Padrao
Os principais sintomas associados a Esclerose Lateral . Inicio Progressio
Amiotrdfica relatados pelos sujeitos desta pesquisa foram Sintomas 3 o
fraqueza (50,0%) e dor (50,0%), seguidos de tremores (33,3%) n % n %
e dorméncia (33,3%). Durante a progressdo da doenca, todos  Desconforto respiratério - - 3 50,0
os entrevistados relataram a presenca de fraqueza (100,0%),  Atrofia - - 3 50,0
. . . o . ~ o
seguido de dl'sartrla (83,3%), fasciculagdes (66,7%) e trempr Caimbras ) ) ? 333
(66,7%). Os sintomas menos comuns foram perda sensorial o
(16,7%), incontinéncia (16,7%) e tonturas (16,7%) (Tabela 1). Dormeéncia 2 333 2 33,3
Sinal de Babinski - - 2 33,3
Tabela, 1. Sintomas apresentados pelos individuos com Perda sensorial ) ) 1 16,7
diagndstico de ELA, no inicio e durante a progressdo da doenca. R
Incontinéncia - - 1 16,7
. Inicio  Progressdo Tonturas Z Z L 16,7
Sintomas o 3
n % n % Aanalise dos aspectos funcionais, avaliados a partir da realizagdo
Fraqueza 3 50,0 6 100,0 das atividades basicas da vida didria, demonstrou grandes
Disartria 1 16,7 5 83,3 diferengas entre os participantes da pesquisa, enquanto o
aciente B conseguiu realizar todas as atividades, os pacientes
Fasciculacdes 1 167 4 667 P segulu reallz > atvl paci
A e C conseguiram realizar apenas trés delas. De modo geral,
Tremor 2 333 4 66,7  as atividades que os sujeitos referiram realizar com mais
Disfagia - - 3 50,0 frequéncia foram “vestir-se da cintura para baixo” (100,0%) e
. ~ 0, «“. A H H ” 0,
Dor 3 500 3 50,0, alimentagdo (83,3%), enquanto transffzre.nua no |e.ItO ~(33,34)
=» representou a ABVD com menor frequéncia de realizagdo.
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Quadro 2. Avaliagdo funcional para realizacdo de Atividades Basicas da Vida Diaria em individuos com diagndstico de ELA.

Funcao Pct.* A Pct.*B Pct.* C Pct.* D Pct.* E Pct.* F
Marcha X X X
Subir escadas X X

Alimentacdo X X X X

Higiene pessoal X X X
Transferéncia no leito X X

Sedestagdo para ortostase X X X
Vestir-se cintura p/ cima X X

Vestir-se cintura p/ baixo X X X X X

*Pct: Paciente

DISCUSSAO

Os achados desta pesquisa revelaram poucos casos de ELA em
uma regido de satide do Nordeste do Brasil, o que confere a essa
patologia o status de doenga rara. Tais resultados corroboram
a produgdo cientifica tanto em nivel nacional quanto
internacional, que apontam baixas incidéncias e prevaléncias.
Recente metandlise que revisou 44 estudos de base populacional
identificou 13.146 casos de Esclerose Lateral Amiotréfica em
45 areas geograficas distintas no mundo, que correspondia a
uma populacdo de 825 milhGes de pessoas, sendo estimada
uma incidéncia mundial de 1,68 casos/100.000 habitantes®.
Outros estudos de menor abrangéncia encontraram valores
semelhantes na Replblica do Chipre (1,26/100.000)*, no
Sudestes da Alemanha (2,4/100.000 habitantes)?’, e na cidade
de Buenos Aires, Argentina (1,04/100.000 habitantes)®. Além
desses dados de estudos ja realizados, estimativas apontam
que a ocorréncia de ELA ird aumentar 69% de 2015 até 2040,
saltando de 222.801 para 367.674 casos®.

O diagndstico de ELA costuma acontecer em individuos adultos,
acima dos 40 anos de idade, tal como foi observado nesta série
de casos. Esses achados estdao em consonancia com uma revisdo
sistematica de estudos clinicos brasileiros, que mostraram que
a média de idade do inicio dos sintomas foi aos 55 anos?, valor
inferior aos relatados em outros paises europeus e norte-
americanos, que indicam o surgimento dos primeiros sinais da
doenga apds os 59 anos>?22,

Apesar dos recentes avangos biomédicos, o diagndstico da
Esclerose Lateral Amiotroéfica ainda é um desafio para os servigos
de saude, o que implica, em alguns casos, a um longo periodo de
espera entre o inicio dos sintomas e a correta defini¢do de caso.
Os resultados deste trabalho se assemelham com os dados de
outras investigagdes, que estimam em 14 meses o tempo médio
para a conclusdo do diagndstico de ELA%. Este longo tempo de
espera para o diagnostico impacta negativamente no cuidado
aos individuos acometidos com essa doenca, tendo em vista o
atraso para o inicio do tratamento adequado.

Os sujeitos participantes desta investigacao apresentaram como

principais sintomas inicias a fraqueza e a dor, resultados que
também sdo evidenciados em outros estudos realizadas tanto
no Brasil como em outros paises!®*®. No tocante a evolugdo
do quadro clinico, as pesquisas apontam o comprometimento
progressivo do sistema nervoso. Recente revisdao indicou como
os principais sintomas no curso da doenca a piora do quadro
de fraqueza, acometendo tanto membros inferiores quanto
superiores, e o agravamento da disartria, fasciculag¢des, disfagia,
dor, cdimbras, dorméncia, perdas sensoriais, culminando
com os problemas de desconforto respiratério, cuja evolugdo
costuma levar ao ébito?.

A evolucdo dos sintomas da Esclerose Lateral Amiotroéfica
impacta de modo bastante significativo a realizacdo de
atividades cotidianas nesses individuos, sejam elas atividades
basicas ou instrumentais?®, sendo que a dependéncia no
desempenho dessas agOes deve ser vista como importante
desfecho clinico para guiar o cuidado ao paciente?. O presente
estudo apontou que, dentre o que se considera um conjunto
de atividades basicas da vida didria, as maiores limitagGes
observadas nos pacientes com ELA foram relacionadas ao
vestir-se, alimentar-se sozinho, realizar a higiene pessoal e
subir escadas. As limitagGes na realiza¢do das atividades da vida
didria também foram relatadas por Kehyayan e colaboradres?,
que descreveram o perfil de 2.092 pacientes canadenses com
ELA e identificaram que 54,9% desses individuos precisavam de
assisténcia para desempenhar atividades cotidianas.

O cuidado ao paciente com Esclerose Lateral Amiotréfica
deve compreender as diversas manifestacdes da doenga no
organismo do individuo, de modo que a reabilitacdo seja
conduzida por equipes multiprofissionais e que observem tanto
os aspectos fisicos, quanto os psicoldgicos e sociais dos pacientes
e de seus cuidadores?®. No ambito especifico das intervengdes
relacionadas aos problemas funcionais, recente artigo de
revisdo da literatura apontou a importancia de exercicios de
flexibilidade, fortalecimento muscular e algumas atividades
aerdbicas, e um enfoque terapéutico aos principais sintomas,
como dor, espasticidade, caimbras, fadiga e dificuldade de
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eliminagdo de secre¢do®.

Esta investigacdo apresenta como uma de suas limitagGes o
reduzido numero de pacientes investigados, de modo que
a pequena quantidade de individuos com o diagndstico de
ELA impede a generalizacdo desses resultados para cenarios
mais ampliados. Além disso, outra limitagdo que merece ser
destacada é a utilizagdo de um instrumento mais genérico para
a avaliacdo do desempenho das atividades da vida diaria, ja que
ainda sdo escassos os instrumentos traduzidos e validados para
investigar aspectos mais ampliados de saldde aos individuos
com Esclerose Lateral Amiotréfica. Apesar dessas limitagdes,
dada a incipiéncia de produgdo sobre essa tematica, esse
estudo é um dos primeiros a apresentar um perfil de uma série
de casos de ELA, caracterizando as principais caracteristicas
clinicas e repercussdes funcionais dessa doenga em individuos
que residem em um municipio do interior da Regido Nordeste
do Brasil.

Os resultados deste estudo com uma série de casos
evidenciaram que a Esclerose Lateral Amiotréfica acometeu
individuos adultos, acima dos 50 anos, com grandes variagdes
entre o tempo do inicio dos sintomas e a conclusdo do
diagnéstico, sendo a fraqueza, disartria, fasciculagdes, tremores
e dor os principais sintomas do inicio e progressdo da doenca.
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Além disso, evidenciou-se ainda que a evolugdo desta patologia
repercutiu em maiores dificuldade nas realizagdo de atividades
da vida didria, especialmente no vestir-se, alimentar-se sozinho
e higiene pessoal.

Apesar das potencialidades dessa série de casos, sugere-
se o desenvolvimento de estudos com metodologias mais
complexas. Surgem como possibilidades, estudos de caso-
controle, para avaliar fatores associados a ocorréncia da ELA,
tendo em vista que se trata de um desfecho raro, ou estudos
de coorte, a fim de avaliar a evolugdo dessa doencga e fatores
de prognéstico do ébito, que envolvendo o acompanhamento
sistematico de casos ja diagnosticados.

Os achados desta pesquisa apontam para a necessidade de
ofertar um conjunto de servigos de saude para os individuos
com diagnéstico de ELA, em uma perspectiva interdisciplinar,
que envolve o acompanhamento médico-farmacoldgico,
nutricional, assisténcia em fisioterapia, fonoaudiologia e
terapia ocupacional, além do acompanhamento psicolégico
para os pacientes e suas familias. Nesse sentido, espera-se que
0s servigos publicos de saude sejam capazes de atender de
forma integral e resolutiva esses sujeitos, de modo a assegurar
seu direito a satde, como previsto nas leis do Sistema Unico de
Saude.
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