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Em memoaria de Paulo Gontijo

A iniciativa deste manual junto ao projeto todos por ela nasceu da ideia
de reunirmos, em um Unico suporte, as mais importantes informacoes e
orientagoes multidisciplinares sobre a ELA, possibilitando aos pacientes,

familiares e profissionais um acesso facil e objetivo.

Este trabalho so foi possivel devido a solidaria participagao de qualificados

profissionais comprometidos incansavelmente com os estudos e cuidados,

que proporcionam aos que vivem com ELA uma melhor qualidade de vida”

Agradecemos e oferecemos este manual a todos aqueles que cuidam,

amam e lutam pela vida.

Marcela Gontijo

Instituto Paulo Gontijo



Parceria TUTU e IPG

Com a colaboracao dos melhores especialistas em esclerose lateral amio-
trofica (ELA), apos um ano de trabalho, o Instituto Paulo Gontijo (IPG) se
orgulha de lancar o primeiro e mais completo manual da América Latina
sobre a ELA, que redne informacoes e orientacao pratica para pacientes,

familiares e cuidadores.

Silvia Tortorella, diretora-executiva do Instituto Paulo Gontijo

Uma parceria que da certo

A TUTU compartilha desse mesmo orgulho e se sente honrada pela parti-
cipacao em mais uma iniciativa de sucesso, entre tantas outras agoes que
realizamos nessa parceria desde 2011. Ficamos muito satisfeitos por ajudar
milhares de pessoas e por apoiar a difusao do conhecimento e o auxilio aos

portadores da ELA e seus familiares.

Apesar das dificuldades economicas pelas quais o Pais passa atualmente,
nos, da TUTU, entendemos que é cada vez mais importante que as empre-
sas doem um pouco de seu tempo e dedicacao ao bem-estar da socieda-
de, assumindo a responsabilidade social. Somente com as participacoes da
classe empresarial, de entidades como o Instituto Paulo Gontijo e de cida-
daos comprometidos e engajados é que sera possivel, juntos, construir uma

sociedade mais humana e igualitaria.



VITAL AIRE

VitalAire & a marca internacional do grupo Air Liquide para suas atividades
de atendimento domiciliar a pacientes com doengas cronicas. Oferecemos
solugoes de alta tecnologia e servicos especializados a mais de 1 milhao de
pacientes em diversos paises. Acreditamos no poder do cuidar e por isso,
nos comprometemos, em todas as fases do tratamento, com o bem estar
de nossos pacientes assim como de seus familiares e cuidadores. Para nos
do VitalAire, apoiar os projetos do IPG e em particular o manual “Vivendo
com ELA" vai de encontro a nossa principal crenca adquirida com anos de
experiéncia e aprendizado e principalmente com nossos pacientes : a infor-
magao &, sem duvidas, o primeiro passo para que todos tenham acesso a

um tratamento adequado e uma melhor qualidade de vida.



INDICACOES

Aplicativo IPG
Versao mobile com noticias, informagdes e direcionamento para doac¢oes
diretas, desenvolvida em parceria com a Iziapp Brasil.

Disponivel na Apple Store e na Google Play.

IPG

O IPG oferece um canal de comunicacao para o envio de ddvidas,
comentarios, cadastro de profissionais e pesquisas que auxiliem
no progresso dos estudos sobre ELA.

Telefone: (11) 3444-7989

E-mail: contato@ipg.org.br

WwWw.ipg.org.br

Manual Interativo Brasileiro de Esclerose Lateral Amiotréfica
Manual interativo sobre a doenca, desenvolvido para aumentar o impacto
de informagdes, estimulando, assim, o conhecimento de equipamentos

e materiais para otimizagcado da qualidade de vida do paciente.

Acesse:

www.ipg.org.br/ipg/mibrela

Mibrela
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PREFACIO

Francisco Tellechea Rotta, coordenador
médico do Instituto Paulo Gontijo (IPG)

prefacio

A esclerose lateral amiotrofica (ELA) € uma doenca rara, mas que ainda assim
afeta um numero estimado de 12 mil pacientes no Brasil. Tanto quem recebe
esse diagnostico quanto os familiares sofrem com a dificuldade de acesso a
informacdes confiaveis sobre a doenca — o material em lingua portuguesa é
especialmente escasso. O mesmo obstaculo se repete, muitas vezes, para os
proprios profissionais de saude que apenas eventualmente atendem pacientes
portadores de ELA.

O objetivo do Instituto Paulo Gontijo é disseminar e promover a gestdo do co-
nhecimento sobre a ELA, por meio de um trabalho cooperativo. Os textos a
seguir abordam desde explicacdes gerais sobre a doenga, suas causas € seu
diagndstico, tratamento medicamentoso e de reabilitacao até aspectos psicos-
sociais e legais. Todos foram escritos por profissionais que sdo referéncia no
Brasil por sua ampla experiéncia no atendimento a pessoas com esclerose
lateral amiotrdfica.

Lembramos que particularidades de um paciente especifico podem fazer com
que suas necessidades ou tratamento sejam diferentes do que aqui esta des-
crito. Em caso de discordancia entre este texto e o tratamento recebido, reco-
mendamos que se discuta a situacdo com o médico ou terapeuta envolvido. a
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Acary Souza Bulle de Oliveira, professor
do Programa de Mestrado/Doutorado em
Neurologia/Neurociéncias - Universidade
Federal de Sao Paulo (Unifesp)

Meurdnio Motor Superior

Neurdnio Motor Inferior

oqueéaela

Conhecendo ELA, aprendendo com ELA

A esclerose lateral amiotrdfica € uma neuronopatia motora que se caracteriza
pelo envolvimento do corpo celular dos neurénios motores inferiores (presentes
no tronco cerebral e no corno anterior da medula nervosa), acompanhado ou
ndo de envolvimento do neurbnio motor superior (presentes na area motora
encefalica). Sintomas e sinais caracteristicos se manifestam de acordo com o
sitio topografico de envolvimento, permitindo uma melhor caracterizagéo clinica
e etioldgica.

Disfuncdo do neurénio motor superior (NMS) — fraqueza, reflexos tendineos
vivos, presenca de reflexos anormais.

Disfuncdo do neurdénio motor inferior (NMI) — fraqueza, fasciculagbes (pe-
quenas contragdes musculares locais involuntarias), atrofia (perda de tecido
muscular), atonia (perda de ténus muscular).

Disfuncéo dos neurdénios motores do tronco cerebral (TC) — disfagia (dificul-
dade de deglutir), disartria (disturbio de fala).

Ha muitas enfermidades relacionadas com comprometimento do neurénio mo-

tor — tanto o superior quanto o inferior — de causa primaria ou de causa se-

cundaria (doenga enddcrina, tumor, toxicidade, infecgao, radiagéo). Dentre as

doencas que afetam primariamente o corpo celular do neurdnio motor inferior
destacam-se a poliomielite anterior aguda, sindrome po&s-
-poliomielite (SPP), atrofia muscular espinhal (tipos |, Il e
lIl, relacionados com mutagcéo no gene SMN), atrofia mo-
nomélica dos membros (doenga de Hirayama), doenca de
Kennedy e doenga do neurdnio motor.

Diferentemente das outras patologias, cujo entendimento e
fisiopatologia ja séo bem conhecidos, o grupo denominado
doenca do neurdénio motor (DNM) ainda desafia a ciéncia
€ 0s pesquisadores.
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DNM é um termo genérico frequentemente utilizado para incluir quatro sindro-
mes clinicas, dependendo do sitio de comprometimento primario dos neurénios
motores, das alteragdes morfolégicas, do padrao de heranca, dos achados
eletrofisioldgicos e de anormalidades bioquimicas e imunoldgicas. Incluem-se
neste grupo a esclerose lateral amiotréfica (NMS + NMI), a esclerose lateral pri-
maria (NMS), a paralisia bulbar progressiva (TC) e atrofia muscular progressiva
(NMI). Como ELA ¢é a forma mais comum de doenga do neurdnio motor, fre-
quentemente essa sigla é utilizada indistintamente na referéncia a outras formas
de DNM. Na literatura inglesa, por exemplo, frequentemente se utiliza a denomi-
nacao ELA/DNM para todas essas formas de representagao clinica.

Atrofia Muscular Progressiva (AMP)

A AMP, doenca pura do NMI de causa ainda nao identificada, € incomum, re-
presentando cerca de 5 a 20% dos casos de DNM. O principal diagnéstico dife-
rencial deve ser feito com neuropatia motora pura. Os dois grupos de doengas
séo dificeis de distinguir com critérios puramente clinicos ou eletroneuromio-
graficos. Por isso, o diagndstico de certeza é feito no post mortem, por meio da
demonstracao da perda de células do corno anterior da medula.

Esclerose Lateral Primaria (ELP)

A ELP caracteriza-se por surto insidioso, de evolugéo lenta, sem sinais e sin-
tomas de envolvimento de qualquer outra parte do sistema nervoso além dos
tratos cortico-bulbar e corticoespinal. Nao ha evidéncia, pelo menos nas eta-
pas iniciais da doenga, de comprometimento clinico ou eletroneuromiografico
do NMI. Clinicamente, esta doenca se manifesta com quadriparesia espastica,
reflexos profundos exaltados, sinal de Babinski bilateral, disartria espastica e
labilidade emocional (quadro pseudobulbar).

Paralisia Bulbar Progressiva (PBP)

A PBP caracteriza-se pelo comprometimento predominante da musculatura de
inervacao bulbar com ou sem envolvimento do NMS. Os sintomas predomi-
nantes sao disartria e disfagia, seguidos de fraqueza, atrofia e fasciculagdes da
lingua. Pode haver envolvimento moderado da musculatura do pescogo e sinais
de comprometimento do NMS ou labilidade emocional.

Esclerose Lateral Amiotréfica (ELA)

A ELA caracteriza-se pela paralisia progressiva marcada por sinais de compro-
metimento do NMS (hiper-reflexia excesso de atividade ou resposta dos refle-
X0s, clénus — contragdes musculares involuntarias e sinal de Babinski — reflexo
que se mede na planta e dedos do pé), e do NMI (atrofia, fasciculacoes).

O quadro inicia-se com cansaco facil e, ndo raramente, caimbras geradas por
esforcos. Em seguida, associam-se fraqueza e fasciculagdes nos membros ou
na musculatura bulbar (distonia, disartria, disfagia). Com o passar do tempo,
independentemente da forma de inicio, a fraqueza torna-se universal. Os sinais
de comprometimento do NMS sao caracteristicos e estao presentes em quase
todos os casos. A motricidade ocular extrinseca e os esfincteres sdo mais re-
sistentes a agressao e séo relativamente preservados, até mesmo em estagios
finais de doenga. Na maioria dos casos, as fun¢des cognitivas do paciente
permanecem completamente intactas, apesar do efeito devastador que ocorre
no corpo. O estagio final da doencga € dramatico: os pacientes ficam no leito,
sem movimentos, com respiragdo mantida com respirador artificial, alimenta-
¢ao através de sonda enteral e comunicacdo comprometida, muitas vezes s6
conseguida com movimentos oculares.

Embora a ELA seja considerada uma doenca de incidéncia rara, com cerca
de dois a trés casos a cada 100 mil pessoas por ano e prevaléncia de seis a
oito por 100 mil, a enfermidade representa um grande impacto pessoal e so-
cioeconbmico para o individuo e para a sociedade. Supondo que uma familia
completa constitua-se de trés geracdes, que cada individuo tenha dois filhos e
que o periodo de cada geracao seja de vinte anos, calcula-se que um em cada
duzentos individuos tenha um membro familiar afetado pela ELA. Com excec¢ao
de um pequeno foco no Pacifico ocidental, na llha de Guam, a maior das llhas
Marianas, em que a populagdo dos Chamorros tem prevaléncia de cinquenta
a cem vezes maior, a frequéncia € similar em todo o mundo. Aparentemente,
a assiduidade tem aumentado uniformemente e n&o parece estar relacionada
com a maior habilidade dos médicos para reconhecerem a doenga.

Sob uma forma mais geral, no estudo da ELA verifica-se que 0 sexo masculino
€ mais comprometido que o feminino —em uma proporc¢ao de trés para dois — e
0s brancos sao mais afetados que os negros, com idade média de inicio dos
sintomas de 55 a sessenta anos (Uum pouco mais precoce nos homens). Cerca
de 4 a 6% dos casos afetados sdo pessoas com menos de quarenta anos. A
forma esporadica (n&o genética) é a forma mais comum desta doenca, conta-
bilizando cerca de 90% de todos os casos.

A ELA ainda representa um grande enigma para os pesquisadores, € sua causa
n&o esta totalmente esclarecida. Acredita-se que seja de etiologia multifatorial,
ocasionada por fatores exdgenos ou genéticos, tendo a excitotoxicidade pelo
glutamato uma relagéo direta com a degeneracéo dos neurénios motores.
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Os trabalhos epidemiolégicos e, sobretudo, os experimentos com modelos
animais tém permitido concluir que a doenca relaciona-se com a presenca de
algum fator genético, e que sua expressao clinica estaria relacionada com a
exposicao do individuo marcado geneticamente a algum fator (ou fatores) que
funcionariam como gatilho para o desencadeamento do processo de degene-
ragcdo do motoneurdnio. Dentre os gatilhos, destacam-se: processo inflama-
torio, atividade fisica e exposicao a agentes toxicos (enddgenos — do proéprio
individuo; ou exdgenos — produtos do meio ambiente).

A duracdo média a partir do inicio dos sintomas até a morte em pacientes com
ELA esporadica varia de 27 a 43 meses. As caracteristicas clinicas associadas
ao pior progndstico incluem idade avancada no inicio dos sintomas, compro-
metimento precoce da funcéo respiratdria, sintomas bulbares e necessidade
de atengdo médica mais imediata. Na forma com envolvimento bulbar (PBP),
a sobrevida varia de seis meses a trés anos. A causa mais comum de 6bito é
insuficiéncia respiratéria, que pode ser acompanhada pela broncopneumonia.

Embora descrita com progndéstico sombrio, ha, por outro lado, cerca de 5% de
pessoas com ELA que vivem mais do que dez anos com a doencga. Destaca-se
a longevidade de Stephen Hawking, que, a despeito de um progndstico reser-
vado feito em 1964, quando tinha 21 anos de idade, continua vivo e produtivo,
mesmo com todas as limitacdes que a doenca oferece.

Embora reconhecida como uma doenca rara, a ELA tem sido pesquisada de
forma intensa e até exaustiva. Considerada uma enfermidade progressiva, irre-
versivel e rapidamente incapacitante, tem como sua manifestagéo principal a
fraqueza muscular, que pode ser acompanhada de forma relativamente facil.
Assim, pesquisadores elegeram a ELA como uma das principais doengas neu-
rologicas para se identificar uma causa definida e para ensaios clinicos terapéu-
ticos. Acreditando-se que outras doencas degenerativas do Sistema Nervoso
Central (SNC) mais incidentes e prevalentes, como a doencga de Parkinson e a
doenga de Alzheimer, tenham causas semelhantes, qualquer descoberta na
ELA podera ser transferida para essas outras enfermidades.

Temos vivenciado uma verdadeira revolugao transformadora, iniciada com a
realizagdo do 1st International Symposium of the International Alliance of ALS/
MND, no Reino Unido, em 1989, e a realizagdo subsequente dos Simpdsios
Internacionais anuais de ELA/DNM:

1989 descricdo da presenca de metabolismo anormal do glutamato na ELA.
1993 identificagdo do gene SOD-1 na forma familiar de ELA.

1994 critérios para o diagnéstico de ELA (WFN El Escorial Criteria for Diagnosis
of ALS).

1995 Descrigcdo do primeiro ensaio clinico positivo para ELA: Riluzole mostrou
um efeito de prolongar a sobrevivéncia de individuos com ELA (primeira de-
monstracdo que a vida poderia ser prolongada).

1998 Revisao dos critérios de diagndstico de ELA (WFN Airlie House Criteria
for Diagnosis of ALS Reuvisited).

1999 Estimulo para a criagdo de associagcées em diversas partes do mundo,
incluindo a fundacgéo da Associag&o Brasileira de Esclerose Lateral Amiotréfica
(Abrela).

2000 Criagéo do primeiro modelo animal (camundongo) transgénico de ELA.
2002 Primeira pesquisa com implante de células-tronco na coluna de pacien-
tes com ELA (Letizia Mazzini), com demonstracéo de seguranca técnica.

2008 Associacao da ELA com cianobactéria, agente produtor de aminoacido
excitatério BMAA.

2011 Descricao de mutagdes no gene C9orf72 (chromosome 9 open reading
frame 72) relacionadas co DFT e/ou ELA.

2014 Demonstragao, em estudo de fase 2 (estudo controlado com pacientes),
de um possivel efeito terapéutico benéfico de oligonucleotideo em doencas
que afetam o neurdnio motor, incluindo Atrofia Muscular Espinhal e ELA familiar
(C9orf72).

Cada descoberta apresentada permite conhecer melhor a célula, o SNC e o
individuo. Cada descoberta aumenta o desejo de um momento melhor. Entre-
tanto, a cada conquista vivenciamos a magnitude e a complexidade da vida. As
vezes, em vez de simplificar, encontramos outros questionamentos que sé séo
resolvidos com mais pesquisas. Os desafios foram feitos para serem ultrapas-
sados, para valorizarmos o simples, o cotidiano, a ética e a moral. Em todos
0s momentos somos confrontados com as dificuldades e com aspectos con-
traditérios — e s@o exatamente esses aspectos que fazem a ciéncia ser bela. n
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HEREDITARIEDADE E GENETICA
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Miguel Mitne-Neto, do Centro de Pesquisa
do Genoma Humano e Células-Tronco da
Universidade de Sao Paulo (USP) e do Setor
de Pesquisa e Desenvolvimento do Grupo
Fleury

Mayana Zatz, do Centro de Pesquisa
do Genoma Humano e Células-Tronco da
Universidade de Sao Paulo (USP)

hereditariedade
e genética

Aproximadamente 90% dos casos de ELA s&o considerados esporadicos.
Nestes, ndo sdo conhecidas causas especificas para o desenvolvimento da
doenga, e especula-se que fatores genéticos somados a efeitos ambientais
possam contribuir para a sua manifestagéo. Os casos restantes séo transmi-
tidos de uma geracao para outra e, portanto, denominados casos familiais ou
hereditarios. Em sua maioria, apresentam um padréo de heranga denominado
autossémico dominante, em que um individuo afetado e portador do gene alte-
rado (mutado) apresenta 50% de chance de transmitir a alteragéo genética para
seus descendentes. E importante destacar que essa probabilidade é indepen-
dente para cada uma das gestacdes; assim, um portador pode ter varios filhos
e nenhum ou todos serem afetados, mas, para cada nascimento a chance de
transmitir o gene é de 50%. Nao € possivel distinguir clinicamente os casos he-
reditarios dos esporadicos. Se houver outros casos na familia, confirma-se que
se trata de uma forma hereditaria. Entretanto, casos isolados também podem
ser causados por mutagdes novas responsaveis por ELA.

Como nas formas esporadicas nao é possivel encontrar um fator Unico para
o inicio da doencga, ha grande interesse cientifico nas formas familiais, devido
a possibilidade de se identificar um componente comum (um gene) dentre os
pacientes. Uma vez identificado esse gene, torna-se possivel estudar uma série
de mecanismos que ajuda a elucidar a doenca.

Mais de 25 genes responsaveis pela ELA familial ja foram mapeados. O pri-
meiro a ser identificado foi o SOD1, em 1993, e até o momento sdo contabi-
lizadas mais de 140 mutagGes ao longo dele. A proteina por ele produzida,
chamada superéxido dismutase 1 ou SOD1, é responsavel pelo metabolismo
do &nion superodxido (O,-), um dos mais reativos radicais livres encontrados
nos sistemas bioldgicos. Estudos apontam que as alteragées no SOD1 produ-
zem uma proteina mutante com fungéao toxica. Os camundongos transgénicos
para SOD1 s&o o principal modelo animal de estudo da doenca e ajudaram
a elucidar diversos mecanismos da ELA. Apesar de esse ser o modelo mais
estudado até o momento, infelizmente, as drogas e os tratamentos que apre-
sentaram sucesso nos estudos com bases nesses animais ainda nao puderam
ser aplicados em pacientes.

hereditariedade e genética
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Em 2004, nosso grupo identificou uma nova forma de ELA familial em uma
grande irmandade brasileira. A avaliacdo de seis familias mostrou que todas
apresentavam a mesma alteracao (C>T166) no gene VAPB. Estudos seguin-
tes indicaram que as sete familias s&o aparentadas e possuem um ancestral
comum, estimado em quinhentos anos. E um resultado bastante interessante,
pois tem suporte nos relatos familiares de ancestrais portugueses e esta ligado
a colonizagado portuguesa de nosso pais. Até o momento, foram encontradas
catorze familias brasileiras com ELAS, e a avaliagao genética ja confirmou mais
de cem casos individuais. Contudo, essa mutacao ndo esta mais restrita ao
Brasil e aos pacientes luso-descendentes. A mesma alteragéo génica ja foi en-
contrada na Alemanha e em pacientes nipo-descendentes.

Apesar da avaliagdo sequencial do DNA de pacientes com ELA, uma das des-
cobertas mais impactantes na area foi inicialmente feita em pacientes com de-
méncia frontotemporal. Em amostras autopsiais desses pacientes foram en-
contradas inclusdes de uma proteina denominada TDP-43. Apenas dois anos
mais tarde descobriu-se sua relagdo com uma das formas de ELA, com base
na identificagcdo de pacientes que portavam mutacées no gene que codifica
essa proteina. Observou-se que parte dos pacientes com mutagcéo na TDP-
43 apresentavam sinais de deméncia frontotemporal, estabelecendo-se pela
primeira vez uma relagdo entre as duas condi¢des clinicas. As pesquisas que
se seguiram mostraram que outra proteina (FUS) com fungéo muito semelhante
a TDP-43 também estava associada a mutagdes em pacientes com ELA. A
avaliacao da FUS consolidou de vez a ideia de que o mecanismo de controle
do RNA seria um dos responsaveis pela doenca.

Até recentemente, acreditava-se que a forma familial mais comum seria causa-
da pelo gene SOD1, responsavel aproximadamente 20% dos casos. Entretanto,
esse conceito mudou rapidamente apds a identificacdo de expansdes no gene
C90ORF72. Dependendo da populagéo, essas expansdes ddo conta de 23 a
40% dos casos familiais € de aproximadamente 8% dos casos esporadicos.
Uma particularidade de tais alteragces € a sobreposicéo de sinais de doenca
do neurbnio motor e deméncia frontotemporal. A descoberta dessa alteragao
ndo apenas modificou o paradigma corrente de que a principal causa da ELA
familial estaria ligada ao SOD1 como sedimentou de vez a hipdtese de que o
mecanismo de morte do neurénio motor envolvido com o SOD1 é distinto das
demais formas que envolvem o metabolismo de RNA.

O desenvolvimento recente de novas tecnologias de sequenciamento de DNA
permite agora a rapida identificacdo de novos genes responsaveis pela ELA.
Isto fez com que, em pouco mais de trés anos, o nimero de genes relaciona-
dos a doenca saltasse de onze para mais de 25. Essas descobertas trouxeram
novos atores para 0s mecanismos de morte dos neurdnios motores, além de
apoiar as novas hipodteses que ligam a doenca ao metabolismo de RNA.

Em resumo, o estudo das formas hereditarias, com a identificacdo de novos
genes e seus efeitos, tem sido um dos principais motores para o entendimento
da ELA. Com esses fatores, o numero de modelos para estudo, que antes
tinham o SOD1 como principal base, teve grande expanséo e certamente tera
um grande impacto na maneira como sao avaliados novos compostos e trata-
mentos para a doenga.
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Lyamara Azevedo, doutora em neurociéncias
pela UNIFESP - EPM, neurologista

e neurofisiologista clinica do Setor

de Investigagao em Doencas
Neuromusculares da UNIFESP-EPM, membro
titular da SBNC (Sociedade Brasileira

de Neurofisiologia Clinica)

diagnostico

O diagnodstico da ELA baseia-se nos sinais e sintomas que evidenciam a
perda progressiva de neurbnios motores superiores (NMS) e de neurdnios
motores inferiores (NMI), e é auxiliado por exames complementares. Ndo ha,
entretanto, nenhum exame complementar que permita o diagndstico definiti-
vo. Os exames subsidiarios sdo fundamentais nao sé para confirmar o com-
prometimento da via motora, mas também para afastar outras possibilidades
etiologicas que também cursam com alteragdes nessas vias.

A eletroneuromiografia (ENMG), estudo que registra a atividade elétrica dos
nervos e dos musculos esqueléticos, tem sido 0 exame mais importante no
diagnostico de ELA, de suas variantes e de outros diagnésticos diferenciais.
Frente a um paciente com suspeita clinica de ELA, o exame deve ser realiza-
do com a maior presteza possivel, com estudo dos quatro membros (regides
cervicais e lombossacrais) e das regides toracica e cranial/bulbar. O exame
de ENMG convencional divide-se em duas partes: estudo da condugéo ner-
vosa (nervos sensitivos e motores) e eletromiografia. Seu objetivo principal é
analisar a velocidade de conducéo elétrica e as caracteristicas das unidades
motoras (corpo celular do neurdnio motor inferior, seu axénio e as fibras mus-
culares inervadas por ele).

Classicamente na ELA, o exame apresenta na conducgéo sensitiva potenciais
com amplitudes, velocidades e laténcias normais. Os potenciais motores
encontram-se com amplitudes normais até que 50 a 80% dos neurbnios mo-
tores inferiores sejam comprometidos e, nesse momento, evidencia-se a re-
ducéao das amplitudes motoras. A eletromiografia (agulha) caracteriza-se pela
presencga de potenciais espontaneos (desnervagao ativa) durante o repouso
e pela presenca de potenciais neurogénicos durante a contragdo muscular
(indicativos de desnervacgao e reinervacao crbnicas).
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Sinais de desnervacao ativa: Os critérios de diagnosticos mais utilizados séo os de Arlie House (Virginia,

ondas agudas positivas; USA), em que especialistas na doenca revisaram os critérios diagnosticos,
fibrilagdes; chegando a um consenso, publicado pela Federagédo Mundial de Neurologia,
fasciculacoes; considerando os achados clinicos e eletroneuromiograficos. Segundo esses
descargas repetitivas complexas. critérios, a ELA foi classificada da seguinte forma: ELA clinicamente definida,

ELA clinicamente provavel, ELA provavel com suporte laboratorial e ELA pos-
Sinais de desnervacao e reinervagéao crbnicas sivel, de acordo com a tabela a seguir:
(potenciais de agao de unidade motora neurogénicos):
amplitude e duragédo aumentadas;
frequente polifasia com instabilidade; Critérios Revisados da Federagao Mundial de Neurologia para o diagnostico da ELA

recrutamento reduzido e frequéncia de disparo aumentada. (WFN El Escorial-Airlie House. 1998) ‘

L , ~ . . Clinicamente provavel
O exame tem a finalidade de confirmar alteragdes em regides clinicamente

afetadas e detectar comprometimento do neurénio motor inferior precoce-

Possivel com suporte laboratorial Clinicamente provavel Clinicamente definido

.~ - ~ . . NMS e NMI: uma regiéo
mente, em regides clinicamente ndo afetadas, além de excluir outros proces-

s0s que justifiguem os sinais e sintomas neurolégicos encontrados. ou NMS -+ NMI: uma regido

Para considerarmos o nivel (cranial/bulbar, cervical, toracico e lombossacral) NMS: duas ou mais regies | ou NMS + NML:

comprometido, devemos encontrar sinais de desnervacgéo aguda (fibrilagdes ou NMS em uma ou mais regi6es duas regi6es com, pelo
Sinais de NMl em uma regido = + menos, alguns sinais de

e/ou ondas agudas positivas) e potenciais com caracteristicas neurogénicas

(sinais de desnervagéao e reinervagao cronicas) no mesmo musculo. A defini-
Qéo dos niveis Comprometidos é fundamental nos critérios diagnésticos de outra regiéo em, pelo menos, dois membros de NMI em outra I’egiéo trés ou mais regiées

ELA e suas variantes Regides: cranial/bulbar,cervical,toracica,lombossacral.

rostral aos sinais de NMS em | sinais de NMI definidos pela EMG NMS rostrais aos sinais NMS + NMI:

EMG: eletromiografia.
O primeiro critério de diagndstico para classificagdo dos achados foi criado NMS: neurdnio motor superior/NMI: neurdénio motor inferior.
por Lambert em 1969, e depois vieram algumas reunides, em 1994, em El
Escorial, na Espanha; os critérios foram revisados em 1998, em Arlie House,
nos Estados Unidos; €, por fim, em 2006, houve uma reunido em Awaji, no
Japao, tentando reavaliar os critérios visando a um diagnéstico mais precoce.
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Estes critérios foram estabelecidos para que os pacientes fossem incluidos em
ensaios clinicos, uma vez que havia necessidade de realizar um diagndstico mais
precoce, permitindo-se, assim, a incluséo de pacientes sem um diagndstico de
certeza. Deve-se, entretanto, considerar que com o passar do tempo verificou-
-se que alguns pacientes, mesmo apresentando critérios de ELA definida, tinham
outros diagndsticos.

Dentre os principais diagndsticos diferenciais destaca-se a Neuropatia Motora Mul-
tifocal com ou sem bloqueio de condugao, condi¢éo clinica de causa completa-
mente diferente da ELA, com tratamento distinto. Sendo enfermidade autoimune
(inflamatdria), muitos pacientes apresentam melhora funcional com administragao
de imunoglobulina humana endovenosa. Por isso, frente a um paciente com sus-
peita de ELA, especialmente com comprometimento predominante do neurbnio
motor inferior, deve-se realizar a condugao motora nos membros inferiores e su-
periores com pesquisa de bloqueios de conducdo que, se presentes, sugerem
comprometimento de nervo e ndo do corpo celular do neurénio motor inferior.

A Ressonancia Magnética (RM) do encéfalo e da medula cervical é realizada para
afastar outras possibilidades causais que envolvam a via motora. Entretanto, em
sequéncia especial (MTC/SE T1), tem sido identificada alterac@o caracteristica de
comprometimento do neurdénio motor superior (hipersinal do trato cortico-espinhal)
em pacientes que tiveram confirmacao de ELA.

Mais recentemente tém sido descritos biomarcadores neurofisiolégicos, sangui-
neos, no liquido cefalorraquiano (LCR) e de imagem, que possibilitam a realizagéo
do diagndstico precoce, a avaliagao da progresséo da doenga, do progndstico, da
resposta terapéutica e também a identificacéo de possiveis candidatos a tratamen-
tos especificos.

Biomarcadores neurofisiolégicos

NMI:

FAMC (amplitudes);

indice neurofisioldgico;

MUNE (estimativa do nimero de unidades motoras).

NMS:
estimulag&o magnética transcraniana (teste da estimulagéo tripla-TST).

Biomarcadores no sangue
Creatinina;

creatinoquinase;

acido urico;

metaboldmico.

Biomarcadores no LCR
Neurofilamentos.

Biomarcadores de imagem

RM de encéfalo com PBR28;

RM com espectroscopia;

DTI (Diffusion Tensor Image — tractografia) — Trato cortico-espinhal. a
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IMPACTO DO DIAGNOSTICO

Selene Bevilaqua Chaves Afonso, médica
doutoranda do programa de satde da mulher
e da crianca do Instituto Nacional de sadde

da Crianca, da Mulher e do Adolescente
Fernandes Figueira - FIOCRUZ

impacto
do diagnostico

Receber o diagndstico de esclerose lateral amiotréfica muda profunda e dras-
ticamente a vida de uma pessoa e a de seus familiares. O paciente pode sentir
que perdeu o controle sobre os acontecimentos e esta vivendo em um mundo
diferente do mundo dos outros. Assim, seu tempo passa a ter outra impor-
tancia; o foco da sua atengdo muda, como mudam também suas prioridades.
Além disso, ele perde a confianga no proprio corpo e, com razéo, se torna
ansioso, amedrontado e depressivo, alguém daqui para frente em busca de
conforto e apoio. Ha mil pensamentos e duvidas passando por sua cabecga. Se
esse for o seu caso, continue lendo este texto e veja algumas alternativas que
estdo ao seu alcance.

E fundamental que o paciente e sua familia se informem adequadamente sobre
a doenca, para alcangar a estabilidade necesséria para enfrenta-la. Sabemos,
porém, que essa é uma das partes dificeis de lidar com a ELA: ha pouco ma-
terial disponivel em fontes confiaveis. Este manual se propde a ser uma delas,
mas uma pesquisa pode revelar outras.

No inicio, € inevitavel sentir medo, frustracéo, raiva e negacdo. Como resposta a
esses sentimentos, € natural que as pessoas procurem outros diagndsticos e ou-
tros tratamentos; porém, nessa busca — inclusive por novos exames e promessas
de curas ainda inexistentes —, ha o risco de prejudicar ainda mais uma saude ja
debilitada, além de enfraquecer a economia familiar. Portanto, procure se cercar
de profissionais confiaveis e ligados a instituicdes reconhecidas cientificamente.

Se vocé recebeu o diagnostico de ELA, saiba que cada um tera sua maneira
de lidar com isso. Ha os que mantém uma atitude positiva para se afastar da
ideia de estarem doentes, mesmo sabendo que um dia terdo que se render ao
fato de terem uma doenca grave. Ao conhecer a realidade, é possivel escolher
lutar contra a doenga com uma atitude do tipo “ganhar ou perder” ou lidar com
cada coisa a cada dia.

E sempre pior ndo saber o que esta acontecendo. As criancas, especialmen-
te, sofrem muito quando veem alguém doente num local em que néo se fala
sobre o assunto. Portanto, seja vocé o portador da ELA ou um familiar, con-
te a verdade aos que convivem com a nova realidade e explique que, apesar
das mudancas de aparéncia, os sentimentos ndo mudam entre aqueles que se
amam. Alias, uma doenga grave pode revelar o melhor das pessoas ou desper-
tar sentimentos com 0s quais elas nao podem lidar sozinhas; pode fortalecer
lacos familiares saudaveis ou quebrar aqueles que ja eram fracos. Seja como
for, as relagbes com seus familiares, amigos proximos e colegas certamente
passarao por uma transicao.
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Alguns ficardo ao seu lado e outros se afastardo de vocé, mas saiba que, em
um caso ou em outro, isso nNao serd pessoal. E possivel que aqueles que se
afastem estejam lidando com uma incapacidade ou fraqueza propria, as vezes
temporaria, diante dos desafios da vida. Nao é raro que as pessoas nao saibam
0 que dizer ou como ser Uteis a um ente querido quando ele adoece; portanto,
nao hesite em pedir ajuda quando ela nao é oferecida espontaneamente e des-
de ja saiba que muitos se sentirdo bem em ajudar quando solicitados. Lembre-
-se de que familiares e amigos vao experimentar reagdes emocionais ao seu
adoecimento, entre as quais até mesmo a culpa por estarem saudaveis e vocé
nao. Eles também podem estar irritaveis e cansados pela sobrecarga adicional
de responsabilidades frente a sua doencga e sentirem que isso ndo € justo com
VOCE, 0 que 0s leva a se sentirem ainda mais culpados.

Saiba também que manter um canal de comunicagao aberto é uma boa ma-
neira de trabalhar esses e outros sentimentos com as pessoas a sua volta. Por
vezes, VOCé precisara de alguém com guem possa conversar sem que o outro
se chateie com o que vocé tem a dizer, € essa pessoa pode tanto ser alguém
da familia mais distante quanto um profissional da equipe que atende vocé ou
até mesmo um especialista na area emocional.

De qualquer modo, vocé néo estara sé ao enfrentar a dificil jornada que tem
pela frente. Sua familia e alguns amigos podem mesmo se tornar mais préximos
do que em qualquer outro momento da sua vida. Além disso, 0s avan¢os da
tecnologia e os novos estudos permitem que os profissionais estejam bem-pre-
parados para acompanha-los nas diversas dimensdes e nos diferentes estagios
da doencga. E ndo se esqueca: instituigdes como a Associagao Brasileira de
Esclerose Lateral Amiotrofica (Abrela) oferecem informacao e orientagdo para
pacientes e familiares, mesmo a distancia. Acesse: (http://www.tudosobreela.
com.br) e saiba tudo o que eles podem fazer para ajuda-lo.

Lembre-se ainda de que é preciso cuidar do corpo, da mente, do espirito e
de suas relagdes sociais. Assim, se por um lado a vida com ELA pode ser
vista como uma série progressiva de perdas de fungdes do corpo, por outro,
pode representar uma oportunidade de enriquecimento das relagdes com as
pessoas mais proximas, com aquelas que vivem com a mesma doenga € com
profissionais envolvidos com esta enfermidade. Saiba que vocé pode inclusive
ser muito Util para outras pessoas.

Esperanca, amor, fé e forca de vontade néo garantem a imortalidade, mas pro-
vam o que € singular ao ser humano e sua capacidade de crescimento, mesmo
diante de grandes adversidades. O calendario marca quanto tempo vivemos,
mas nao a intensidade com que vivemos. O mais importante é preencher cada

minuto com um significado que dé sentido a sua vida; portanto, aproveite os
pequenos prazeres que ela lhe oferece: medite, leia, ouga musica. Use todos
0S Seus recursos, além daqueles que as pessoas que 0 amam lhe oferecem e
0s que 0s computadores e a internet hoje disponibilizam.

Se vocé cuida de uma pessoa com ELA, saiba que a doenca exige um trabalho
gradualmente mais arduo. Assim, entenda a doenca, seus estagios e faca um
planejamento; pense em formar um time que inclua parentes, amigos e profis-
sionais, ndo esquecendo que seu ente querido € a parte central desse time;
pense também que os estagios e as estratégias correspondentes para cuidar
da pessoa com ELA mudarao de acordo com cada periodo da doenga. Saiba
que o seu conhecimento e a sua confianga para exercer esse importante traba-
Iho virédo aos poucos, com o tempo, e que vocé sempre pode procurar 0 apoio
necessario de instituicdes e grupos de pacientes. Comece a pensar, 0 quanto
antes, em uma lista de pessoas disponiveis para ajuda-lo nesse cuidado. E,
como a doenga rouba os movimentos do seu ente querido, 0 maior desafio dos
cuidadores seréa fazé-lo sentir-se ainda no controle da prépria vida.

A participagcdo nos grupos voltados para pacientes e familiares pode ser uma
oportunidade de compartilhar experiéncias. As trocas entre pessoas que estao
vivendo e lidando com os diferentes estagios da doenca ajudam no planeja-
mento da vida cotidiana, ainda que se saiba do desafio que representa para
todos o fato de que a doencga avanga. Mas é preciso levar em conta que cada
caso é diferente e que as solugdes encontradas serdo sempre singulares, pro-
prias de cada paciente e sua rede de apoio.

O cuidador também precisa se vigiar. Se vocé adoecer ou ficar deprimido, nao
podera ajudar seu ente querido. Alimente-se bem, descanse sempre que pos-
sivel, faga exercicios e tenha um tempo para si mesmo. Vocé pode ter suas li-
mitacdes ou outros compromissos, como filhos dos quais cuidar ou idosos que
precisam de acompanhamento. Por todas essas razdes, € importante montar
uma equipe e fazer um bom planejamento das tarefas e cuidados necessarios.

Cuidar de uma pessoa com ELA exige muito, mas também pode ser uma tarefa
gratificante. A proximidade intensa, a descoberta de que vocé pode dar conta
das demandas e resolver problemas, além da gratiddo do seu ente querido,
podem enriquecer sua mente e seu coragdo. Mas esses beneficios nao ocor-
rerdo se o cuidador estiver sobrecarregado. Vocé precisa de apoio, repouso e
esperanca. Assim, essa jornada nao sera feita apenas de sacrificio, desespero
e exaustédo, mas sera também uma oportunidade de crescimento, uma experi-
éncia profunda e significativa.

Por fim, saibam: vocés nao estdo sés! Lembrem-se de que estamos trabalhan-
do em pesquisas na busca das melhores solugdes para vocé e sua familia. k
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VIVENDO COM ELA

‘r‘ w‘
Vania de Castro Moreira, psicologa - mestre
em psicologia, PUC

vivendo com ela

As pessoas tém mostrado que é possivel viver com ELA. No entanto, isso
ndo minimiza as dificuldades, a dor e o profundo sofrimento que rondam
cada lar onde vivem pacientes com uma enfermidade cuja origem e cura
ainda sdo desconhecidas.

Viver com ELA pode significar, para muitos, o fim do mundo, ja que quase
tudo o que a pessoa é e construiu desde 0 momento em que foi concebida
se perde no processo de evolugdo da ELA, provocando intenso sofrimento
psiquico no paciente e envolve a familia como um todo.

Viver a vida com enfermidades superaveis é simples, mas, quando se come-
¢a a perder os movimentos corporais, tudo se torna complexo e acarreta ou-
tros adoecimentos invisiveis. Por isso, € extremamente necessario reinventar
possibilidades de viver com qualidade. Os problemas e os dissabores sédo
inumeros e deixam marcas profundas, mas € preciso ir além e desenvolver
recursos saudaveis de enfrentamento da nova situacéo. A ELA nao pode se
tornar a Unica razédo de viver. A ELA aprisiona o individuo em seu préprio
corpo e ele carece de ajuda para nao deixar a doenga aprisionar a sua alma
e a sua vida.

Paciente

N&o se isole

Mantenha-se em contato, mesmo que pela internet, com pessoas que vivem
situagdes como a sua. Compartilne os sentimentos, os desejos, os medos e
as experiéncias com os intimos: essa é uma forma de manter a saude men-
tal, uma vez que a evolucédo da doenga tende a provocar o isolamento seja
pelo prejuizo da fala, pela perda do direito de ir e vir por si e do ato social da
alimentacéo ou por outras especificidades da ELA. Portanto, lute para con-
seguir dialogar com as pessoas da forma que Ihe for possivel.

N&o se omita.

Vocé, melhor que ninguém, sabe o que esta acontecendo com o seu corpo.
N&o perca o seu referencial; por vezes, cabera a vocé orientar familiares e
cuidadores sobre o que deve ou néo ser feito. Ensine-os o jeito de lidar que
menos o prejudique, provoque dores ou desconfortos. Os familiares e cui-
dadores precisam da sua sinalizagdo. Nao deixe a sua vida para que outros
decidam o que deve ser feito.
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Busque informagdes sobre a doenca

E importante conhecer e entender as pesquisas cientificas, os medicamen-
tos em estudo e 0s novos tratamentos. No entanto, mais importante ainda é
conhecer os tratamentos que acarretam maior bem-estar agora € que séo
imprescindiveis para lhe proporcionar uma vida com qualidade mesmo diante
de todas as dificuldades existentes. Os tratamentos desenvolvidos comu-
mente sao: fisioterapia respiratéria e motora, fonoaudiologia, nutricdo, psico-
terapia, terapia ocupacional e consulta frequente ao médico neurologista. A
avaliacao com assistente social e uma reunido com um advogado, para saber
0s seus direitos, também ajudaréo.

Confie no outro

Com a evolugéo da doenga vocé podera contar com pessoas que funciona-
réo como prolongamento do seu corpo. Para isso, € necessario desenvolver
ainda mais a capacidade de confiar no outro. A tarefa ¢é dificil, porém vocé
precisa se ater ao seu bem-estar e vencer todas as barreiras impostas pela
doenca para atingir os objetivos de vida.

Dé espaco para a espiritualidade e a religido

N&o é necessario seguir uma religido ou uma igreja se vocé ndo quiser, mas
procure integrar essas manifestacdes da existéncia humana a sua vida, seja
por meio de leituras, musicas ou encontros para esse fim.

Dé novos rumos ou significados a sua vida

Faca valer a dignidade e o respeito por vocé. Ressignifique o seu modo de
vida. Qual o sentindo que vocé pode dar a sua vida hoje? A ELA é um fato.
Recrie-se. Autorize-se e reinvente sua vida. Peca ajuda. Nao existe uma re-
ceita pronta para isso. Crie a sua receita de vida e viva ativamente.

Faca o testamento vital

O testamento vital deve ser feito para que ninguém fagca o que vocé nao quer
que seja feito com vocé. E um recurso para evidenciar os tratamentos, proce-
dimentos e cuidados que vocé deseja receber no final da sua vida.

N

I Leitura sugerida

Familia

A dindmica familiar sofre mudancas significativas para receber a nova rea-
lidade que se descortina. Amor, uniao, persisténcia, dialogo, compreensao
e tolerancia sado ingredientes indispensaveis para que a familia se mantenha
funcional. Se ha criancas na familia, & importante que elas fiquem a vonta-
de, conversem, desenhem, leiam e participem do cotidiano do paciente com
ELA. Se existem animais na casa, eles devem ficar por perto, ja que exercem
influéncia positiva a salde do ser humano. A vida ndo para em fungao do sur-
gimento dos profundos dissabores provocados pela enfermidade. Cuidar de
si € o caminho para melhor cuidar da pessoa doente e participar da criagao
de formas possiveis de enfrentamento das adversidades provocadas pelo
surgimento da doencga grave.

Cuidadores

Observe o seu paciente. Olhe para ele. Entenda o que ele sinaliza. Comu-
nique-se com ele. Nao adivinhe o que ele esta pensando ou quer lhe dizer.
Qualquer agéo pode ser exaustiva para a pessoa com ELA, por isso, preste
muita atengdo aos limites impostos pelo paciente e ndo peca algo que ele
ndo pode fazer — por mais simples que pareca para vocé. Busque formas
saudaveis para cuidar de si e manter o equilibrio emocional.

Profissionais

Alguns principios basicos devem nortear toda a agédo do profissional de sau-
de na relagdo interpessoal com a pessoa com ELA e familiares: olhar a pes-
soa doente, e n&o apenas a doenga; a intuicdo e a sensibilidade caminham
com o conhecimento técnico; ao se comunicar, olhe nos olhos, dirija-se ao
paciente e nao somente ao familiar; comunique-se; exercite a compreensao
empatica; aprenda com o paciente: ele tem muito a Ihe ensinar e habita o seu
proprio corpo, portanto, sabe muito mais que vocé sobre ele mesmo; nio
veja 0 mundo do paciente apenas pela sua propria visao, mas pela 6tica dele
também; permita-se pensar e falar sobre as questdes da morte e do morrer
com o paciente e a familia; cuide-se para melhor cuidar do outro. n

- Zanini, Silvio A. ELA e eu: minha relagcdo com a esclerose lateral amiotrdfica. Sao Paulo: Lemos Editorial, 2002.

- Castro, Vania de. Esclerose Lateral Amiotrdfica: poemas de vida e esperanca. Sao Paulo: Espago Editorial, 2004.

- Moreira, Leide Consuelo Quereza.

Letras da minha emogéo. Sao Paulo: Leide Moreira Marketing Cultural, 2006.

+ Reboredo, Lucilia Augusta. A dancga dos bejja-flores no camardo amarelo: curso e percurso do adoecimento.

Piracicaba: Jacintha Editores. 2010.
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- http:/testamentovital.com.br/
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SEXUALIDADE

Adriana Cerveira, psicologa, formagao
em psicodrama e tecnologia assistiva

Ana Rita de Paula, psicologa, doutora
em psicologia clinica, autora de livros e artigos
sobre a questao da deficiéncia

sexvalidade

“0 amor é que é essencial,
0 sexo é so acidente.
Pode ser igual

Qu diferente.

0 homem n3o é um animal:

E uma carne inteligente,

Embora as vezes doente”

Fernando Pessoa

Quando o poeta fala do corpo como carne doente, ele nao quer dizer exata-
mente que o organismo esteja com alguma enfermidade ou deficiéncia. Ele se
refere ao fato de que, quando estamos amando, todos sofremos a dor do amor,
embora tenhamos inteligéncia. Diante do amor ndo ha raz&o que afaste o sofri-
mento. Prazer e dor sdo sentimentos que andam juntos, principalmente quando
vivemos nossa sexualidade.

O que entendemos por sexualidade? Existem diferentes teorias sobre a sexu-
alidade humana, mas todas afirmam a diferenca existente entre sexo e sexuali-
dade. Sexo é um atributo bioldgico, instintivo e esta ligado a fungéo reprodutiva
de todo animal. Sexualidade, por sua vez, € um atributo humano, envolvendo
0s campos bioldgico, emocional, psiquico, cultural e histérico. Pode ser com-
preendida como o impulso para a vida, modo de ser, encontrar-se no e com
o mundo. E um processo que ocorre simultaneamente ao desenvolvimento de
qualquer pessoa, sendo construida desde antes do nascimento, e se expressa
por meio de comportamentos, desde o acalanto da méae até a escolha de par-
ceiros para o relacionamento sexual, passando pelos momentos de descoberta
de si e do outro. Sexualidade, portanto, nao é s6 comportamento: envolve as-
pectos inconscientes, tanto em relacdo aos conteldos do pensamento como
aos afetos.
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E importante registrar que todos nds somos seres sexuais, independentemente
das caracteristicas ou do momento de vida em que nos encontramos. Nada
apaga nossa sexualidade, ainda que nao estejamos tendo relacdes sexuais.

A forma de vivenciar a sexualidade depende de tudo que acontece com uma
pessoa, depende de sua histodria de vida. Essa histéria, nossa historia, comeca
com as expectativas familiares antes e apds o nascimento, passando pelas
experiéncias de rejeicdes, frustragdes, relagcbes bem-sucedidas e momentos
de prazer.

Nossa sexualidade também tem um caréater social e coletivo. E construida por
nossas crengas religiosas, nossas convicgdes sobre o que consideramos certo
ou inadequado. O momento histérico que vivemos determina tabus, mitos e
valores culturais que influenciam a forma de viver a sexualidade. Ser mulher na
Europa ocidental € muito diferente de ser mulher nas culturas mulgumanas, por
exemplo. Ha alguns anos, ser uma pessoa com deficiéncia era raz&o suficiente
para nao vivenciar nem expressar sua sexualidade. N&o se admitia que as pes-
soas com deficiéncia tivessem necessidades e direitos ao sexo e a sexualidade.

A presencga de uma deficiéncia pode aproximar ou afastar as pessoas. As pes-
soas com deficiéncia precisam utilizar estratégias diversificadas, de acordo com
suas caracteristicas pessoais e com o quadro da deficiéncia que apresentam,
para se aproximar afetivamente do outro. Por exemplo, pessoas cegas costu-
mam utilizar o toque, o cheiro e 0 tom de voz para se expressar e se relacionar
sensualmente. Pessoas surdas geralmente procuram pares iguais, pela dificul-
dade de comunicacao. Pessoas com deficiéncias motoras podem ser timidas
e temer a reagéo alheia em funcéo de problemas de autoimagem e autoestima.
Entretanto, existem aquelas que buscam estratégias de seducao por meio do
carisma pessoal e do desempenho positivo em outros papéis sociais. Pessoas
com deficiéncia intelectual geralmente s&o infantilizadas e lidam com o mito de
que sao seres assexuados ou ndo possuem condicdes de controlar seu com-
portamento sexual. Porém, ultimamente, ja assistimos a casamentos e relagdes
estaveis, com nascimento de filhos, de casais com deficiéncia intelectual.

Ao lado de todos esses aspectos, relacionados as deficiéncias de um modo
geral, as particularidades das doencgas neuromusculares também influenciam
a expressao e a vivéncia da sexualidade dos pacientes. No caso de pessoas
com ELA, ha o medo da progressédo da doenga, as limitagbes motoras e res-
piratérias agravadas, além das fantasias positivas e negativas com o parceiro.

Em particular mulheres que possuem ELA ou qualquer outra doenga neuro-
muscular degenerativa ficam ansiosas com a necessidade futura, em breve ou
a longo prazo, de terem de ser cuidadas por seus parceiros. O papel de cuida-
dor sempre coube as mulheres, mas essa é uma construgéo social que pode e
deve ser alterada, quer na presenca de uma doenca ou deficiéncia ou ndo. Os
papéis sexuais como construgdes sociais — por exemplo, a ideia de que cabe
aos homens o papel de provedor, pai de familia e chefe da casa - precisam ser
ressignificados em inUmeras situacoes. A deficiéncia pode afetar a identidade
masculina tanto quanto a feminina, relacionada, as vezes, com o cuidado da
casa e da familia. E importante lembrar que as relacdes entre um casal irdo se
alterar necessariamente ao longo do tempo, tanto em termos de ganhos como
em termos de mudancas, independente do contexto de vida. Essas alteracoes
podem se precipitar ou ndo com o aparecimento de alguns imprevistos. A ocor-
réncia da ELA pode levar o relacionamento a se aprofundar e ganhar espaco
no campo da fraternidade e solidariedade, sem perdas afetivas, mas também
pode ocorrer um distanciamento entre o casal. Nao é possivel controlar essas
alteragdes, porque nao pertencem ao campo da consciéncia e da razéo e en-
volvem as duas pessoas.

Com relacéo a realizacéo do ato sexual por pessoas com doengas neuromus-
culares, ha inimeros medos, principalmente em relagédo as limitagdes respira-
térias que poderiam se agravar nesse momento. E preciso considerar que, no
ato sexual, ha consumo de energia, mas também producao e circulacado de
energia, 0 que é extremamente positivo para a saide como um todo.

Qual é, enfim, o papel dos profissionais envolvidos nos cuidados de pessoas
com ELA? Primeiro e antes de qualquer coisa, ser um agente facilitador de
uma vida plena, por meio de buscas e estudos que subsidiem um processo
de orientagéo seguro e voltado as necessidades e aos desejos de quem é
atendido. Colocar-se como alguém que serve ao projeto de vida do outro e,
quando necessario, ser um ator que estimule a formulacao desses projetos de
futuro, mesmo diante da incerteza do tempo de vida — incerteza que todos nos,
humanos, compartilhamos.

Incentivar a convivéncia e a troca de informacgdes e experiéncias entre pares fa-
cilita a ampliag@o do circulo de relagdes e permite a identificagdo com pessoas
com vivéncias similares. A crenca no fato de que todas as pessoas com defi-
ciéncia podem ter uma vida afetiva e sexual plena é a base para pessoas com
doengas neuromusculares, seus familiares e terapeutas criarem as condi¢des
para a efetivagdo deste direito. n

sexuvalidade

45




MEDICAMENTOS

| r4

Francisco Tellechea Rotta, coordenador
médico do Instituto Paulo Gontijo (IPG)

medicamentos

A esclerose lateral amiotrofica é uma doenca até o momento incuravel, o que
nao significa que seja intratavel. Além das diversas técnicas ndo medicamento-
sas descritas neste manual, devem ser usados medicamentos com os objetivos
de reduzir a velocidade de progressao da doenca (aumentando a sobrevida) e
melhorar a qualidade de vida.

O unico medicamento atualmente aprovado como tratamento modificador de
doencga na ELA (isto é, que aumenta a sobrevida dos pacientes) € o Riluzol,
que age nas sinapses excitatérias glutamatérgicas. Em ensaios clinicos con-
trolados, o Riluzol retardou 0 momento que pacientes viriam a necessitar de
ventilacdo mecéanica em dois a trés meses. No entanto, estudos observacionais
estimam esse efeito em seis a 21 meses, 0 que pode ser explicado por um inicio
mais precoce do tratamento. Os pacientes devem ter exames de sangue que
monitoram a fungéo hepatica (TGO e TGP), realizados a cada duas semanas
durante, pelo menos, os trés meses iniciais de tratamento. O Riluzol deve ser
tomado duas vezes ao dia, de estbmago vazio (pelo menos duas horas de
jejum) e ndo se deve ingerir alimentos por pelo menos uma hora apds a dose.
Em casos de desconforto estomacal, pode-se, temporariamente, administra-lo
depois de uma refei¢cdo até que haja adaptagao ao medicamento.

Apesar de ser baseado somente em opinido de especialistas, o uso de vita-
minas antioxidantes faz sentido do ponto de vista fisiopatogénico, com baixos
custo e risco de efeitos adversos. A dose recomendada é de 800 Ul ao dia
de vitamina E, 1 grama ao dia de vitamina C e 100% de RDI das vitaminas do
complexo B. Uma andlise agregada de cinco estudos de coorte sobre habitos
de vida, somando mais de 1 milhdo de individuos, mostrou uma tendéncia a
um menor risco de desenvolver ELA em pessoas que utilizaram suplementacao
de vitamina E por mais de cinco anos. Apesar de ser um estudo de prevencao
primaria, seu resultado favorece a ideia que as vitaminas antioxidantes possam
ter um efeito protetor em pacientes com ELA. O uso de altas doses de vitamina
D, preconizado por alguns para casos de esclerose multipla, ndo tem qualquer
embasamento na ELA e n&o é recomendado.

Diversos sintomas associados a ELA também necessitam de tratamento me-
dicamentoso, entre eles insdnia, salivagdo excessiva (sialorreia), depressao, in-
continéncia emocional e dor.
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Deve-se evitar 0 uso de benzodiazepinicos (diazepan, alprazolan, clonazepan,
midazolan etc.) para o tratamento da insénia de pacientes com ELA, uma vez
que esses medicamentos podem inibir o centro respiratério. Para pacientes
com dificuldade de iniciar o sono, prefere-se um indutor rapido de sono nao
benzodiazepinico. O Zolpidem € um indutor do sono com inicio de agdo em
poucos minutos e duragao de efeito de quatro horas. Quando o pacientes acor-
da no meio da noite usando o remédio, pode-se passar a sua formulacao CR
(de liberagao controlada), que tem efeito por seis horas. Pacientes com dificul-
dade de manuten¢éo do sono, que despertam no meio da noite e ndo conse-
guem voltar a dormir, respondem melhor a medicamentos antidepressivos com
efeito sedativo, especialmente a amitriptilina.

A sialorreia responde a medicamentos anticolinérgicos e, pelo menos inicial-
mente, a amitriptilina também é uma boa escolha para reduzir a salivagéo. Go-
tas de colirio de atropina 1% colocadas embaixo da lingua ou injecdo de toxina
botulinica nas glandulas salivares s&o alternativas ao uso da amitriptilina.

Apesar de somente 10% dos pacientes com ELA apresentarem depressao,
esta ndo deve ser negligenciada. Nesses casos, além de psicoterapia, devem-
-se utilizar doses maximas dos antidepressivos mais eficazes.

Incontiéncia emocional é a dificuldade de controlar reacdes automaticas de
choro ou riso, a estimulos tristes ou engragados. Esse sintoma, que ocorre mais
frequentemente em pacientes com envolvimento significativo de neurénios mo-
tores superiores, pode ser muito incapacitante, mas ndo deve ser confundido
com depressao ou transtorno bipolar. Nos Estados Unidos, existe um medi-
camento (Nuedexta, combinacdo de dextrometorfano e quinidina) especifico
para o tratamento dessa condig&o, que infelizmente néo esta liberado no Brasil.
Mesmo néo se tratando de uma manifestacéo de depressao, antidepressivos
podem ser uma alternativa para o tratamento da incontinéncia emocional. Ami-
triptilina (muitas vezes preferidas por seus outros efeitos benéficos na ELA) e
sertralina podem ser tentadas como opg¢ao.

Bibliografia sugerida

A primeira estratégia para manejo da dor nos pacientes com ELA é o uso de
medidas fisioterapicas como manipulagdo e alongamento. O uso de medica-
mentos deve ser escalonado, iniciando com analgésicos simples, relaxantes
musculares e anti-inflamatérios e progredindo até a utilizagdo de narcéticos, se
necessario. A Academia Americana de Neurologia recomenda que a dor de pa-
cientes com ELA seja tratada da mesma forma que a de pacientes com cancer.

Além dos tratamentos recomendados, também € importante lembrar que o
uso de hipocolesterolemiantes orais (estatinas ou ndo) pode ser prejudicial aos
pacientes com ELA. Pacientes com uma mutagéo genética que favorece o de-
senvolvimento da ELA apresentam menor quantidade de colesterol nas mem-
branas neuronais e menor nimero de transportadores de glutamato. Pacientes
com ELA e niveis elevados de colesterol ou triglicerideos séricos apresentam
uma sobrevida maior do que aqueles com niveis normais ou baixos. k.

- Miller RG, Jackson CE, Kasarkis EJ et al. “Practice Parameter Update: The Care of The Patient with Amyotrophic Lateral
Sclerosis — Drug, Nutritional and Respiratory Therapies (An Evidence-Based Review)”. Neurology. 2009; 73(14):1218-1226.
- Bradley WG, Anderson F, Gowda N, Miller RG e ALS CARE Study Group. “Changes in The Management of ALS Since

The Publication of The AAN ALS Practice Parameter 1999”. ALS and Other Motor Neuron Disorders. 2004; 5(4):240-244.
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VENTILACAO NAQO INVASIVA

Leila Ortiz, fisioterapeuta, mestre em
ciéncias da satde, vice-presidente
da ARELA- RS. Fisioterapia motora

e respiratoria neuromuscular

ventilacao
nao invasiva

Com a progressao da ELA, os pacientes apresentam gradativa perda da forca
dos musculos respiratorios (inspiratérios e expiratorios), reduzindo a capaci-
dade de colocar e tirar o ar dos pulmdes e ocasionando sensacgao de falta de
ar. Para resolver o problema dessa insuficiéncia ventilatoria, existe a ventilagao
n&o invasiva (VNI).

O aparelho portatil utilizado para VNI é conhecido como BIPAP (Bilevel Positive
Airway Pressure) e tem duas medidas de pressdes positivas: a pressao inspira-
téria, IPAP (Inspiratory Positive Airway Pressure), e a pressdo expiratoria EPAP
(Expiratory Positive Airway Pressure). Atencao: O paciente com ELA necessita
de BIPAP, e ndo de CPAP (aparelho que possui somente uma pressao positiva
continua). O ciclo respiratério é iniciado pelo paciente e detectado pela ma-
quina, subindo o fluxo de ar até o valor maior, que é o IPAP, na inspiracéo; ao

realizar a expiracéo vai até o valor menor determinado pelo EPAP. E importante

salientar que n&o é a maquina que comanda a respiracao do paciente, € sim
ele proéprio.

A prescricao ¢ feita pelo médico de acordo com exames de avaliagdo da fungéao
pulmonar como espirometria, oximetria noturna, polissonografia, gasometria ar-
terial, sinais e sintomas de hipoventilagéo (sonoléncia diurna, falta de ar e dores
de cabec¢a matinais). O ajuste das pressdes é de acordo com cada fase da do-
encga, acompanhada pelo médico ou o fisioterapeuta, pois precisa se adequar
as necessidades € a progressao da ELA. Os parametros s6 podem ser altera-
dos com senha, portanto, ndo ha risco de ser desregulado por outras pessoas.

Outra regulagem da qual o familiar ou cuidador deve se certificar € o modo res-
piratério do BIPAP, sendo o mais indicado o modo ST (espontaneo/cronome-
trado), mais seguro para o paciente. Existem outras regulagens dos parémetros
que profissionais capacitados podem prescrever para deixar o tratamento mais
confortavel e adequado para o paciente.
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Para conforto e melhor qualidade da ventilagéo, pode-se utilizar um umidifica-
dor acoplado ao aparelho ou conectado ao BIPAP. Os cuidados com este séo
em relagao ao tipo de agua (filtrada, fervida ou destilada) e para que nao se dei-
Xe secar a agua durante o uso nem que ela entre no aparelho. A graduacéao da
intensidade da umidificacdo geralmente vai de 1 a 6, podendo, como sugestéao,
iniciar com 2, variando de acordo com a preferéncia de cada paciente.

Para uma utilizagcdo segura do BIPAP, mesmo com risco de interrupcao do
fornecimento de energia elétrica, € imprescindivel que se tenha um no-break/
bateria e estabilizador de voltagem, que geralmente possibilita de seis a oito
horas de uso sem ligagédo a rede elétrica. Por isso, deve-se assegurar que a
bateria esteja sempre funcionando e carregada. O BIPAP fica ligado a bateria
e esta a tomada.

Normalmente o BIPAP & administrado por meio de mascara facial (nariz e boca),
mascara nasal/pronga nasal e mascara total face (todo o rosto) ou, ainda, tra-
queostomia. Em todas as modalidades deve-se manter um orificio aberto na
mascara ou no tubo corrugado da traqueostomia para escape de CO2. E im-
portante, se possivel, variar os tipos de mascaras para nao causar lesao no
rosto e ndo usar mascara apertada em excesso, pois é aceitavel um pouco de
escape desde que nao seja desconfortavel ao paciente. Tanto a mascara como
o tubo corrugado devem ser higienizados com agua e sab&o neutro com certa
periodicidade, evitando-se a limpeza com alcool no silicone da mascara.

O aparelho exige certos cuidados, como evitar quedas, derramamento de liqui-
dos e exposicao ao calor ou sol. E necessario que se faga a limpeza periddica
do filtro de ar, que pode ser lavado com agua e sabao e recolocado conforme
orientacao do manual de cada aparelho ou orientagéo do técnico de manuten-
¢ao que acompanha. De maneira opcional e de acordo com cada caso, pode
ser colocado um filtro antibacteriano entre o aparelho e o paciente.

Sabe-se que o uso de oxigénio pode ser prejudicial ao paciente de ELA, porém,
quando necessario, pode ser prescrito pelo médico para ser usado junto com
0 BIPAP (nunca sozinho) para o tratamento de doencga pulmonar coexistente.
Para a insuficiéncia ventilatéria apresentada pelo paciente de ELA, o BIPAP
regulado adequadamente sera suficiente.

O uso deve ser de acordo com a indicagdo de cada paciente. Geralmente,
utiliza-se o aparelho para dormir, pois € a noite que ocorre hipoventilacao e
risco de parada respiratéria. Durante o dia, o0 uso é indicado apds os esfor¢cos
ou identificagdo de fadiga respiratéria, como depois do banho, de evacuar,
de fazer fisioterapia ou de qualquer atividade para descansar os musculos
respiratérios, pois, se os expomos a fadiga, a perda de for¢ca pode avancar
mais rapidamente.

A assisténcia técnica responsavel pelo aparelho deve passar todas as orienta-
¢oes e fornecer numero de telefone para qualquer necessidade.

Héa algumas formas de conseguir um BIPAP e seus acessorios: pelo SUS (a
Portaria n° 370, de 4 de julho de 2008, garante a entrega gratuita em todo o
Brasil, de maneira administrativa ou judicial), por convénios ou particular.

O BIPAP deve ser visto como um dos recursos principais para manter o pacien-
te respirando, ventilando adequadamente, aumentando a expectativa e melho-
rando a qualidade de vida. n
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via aérea

A manutencao de um fluxo de ar desimpedido desde o ambiente externo até os
alvéolos pulmonares é essencial para a manutencao de uma oxigenacao ade-
quada do sangue. A passagem do ar pelas cordas vocais também é essencial
para geracao da voz. Na ELA, o acumulo de secrecéo ocasionado pela dificul-
dade de tosse e degluticéo e a diminuigédo do ténus muscular nos musculos do
pescoco podem comprometer a via aérea. Estratégias medicamentosas e nao
medicamentosas para corrigir esses fatores sdo discutidas em outros segmen-
tos deste manual e seu uso permite prolongar o tempo que os pacientes podem
contar com uma via aérea que funcione adequadamente.

Na esclerose lateral amiotréfica podem ocorrer trés situagfes que fazem com
que a via aérea natural ndo seja mais adequada as necessidades do paciente,
descritas a seguir:

Necessidade de ventilagé&o invasiva. Pacientes com perda grave de forga dos
musculos da respiragéo podem necessitar de ventilacdo mecéanica além da que
pode ser ofertada por aparelhos de ventilacao n&o invasiva (com mascara). Geral-
mente, essa necessidade aparece no contexto de uma pneumonia intercorrente.

Pacientes que estao bem adaptados a ventilagdo nao invasiva, mas que neces-
sitam usa-la continuamente, ocasionando dificuldade de acesso a cavidade oral
para higiene e mesmo lesdes de pele por pressdo continua da mascara.

Manejo de secregdes. A traqueostomia permite uma aspiragcdo mais efetiva de
pacientes com acumulo de secrecao nas vias aéreas refratario as tentativas de
reducdo. Nesses casos, o balonete do cateter de traqueostomia também serve
como barreira para evitar a passagem da secre¢ao para 0os pulmdes.
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Realizar ou ndo uma traqueostomia quando chegar o momento é uma das mais
importantes e dificeis decisdes que o paciente com esclerose lateral amiotréfica
tem de tomar. Por esse motivo, deve-se iniciar o processo de informagao sobre
0 que significa tal procedimento em termos de sobrevida e qualidade de vida
e discutir as preferéncias de cada individuo muito antes de a necessidade real
se manifestar. Por mais dura que possa ser a conversa, nunca vi uma situagcao
em que evita-la tenha sido uma decisdo acertada a longo prazo. A preferéncia
do paciente quanto a realizag&o da traqueostomia deve ser incluida no seu tes-
tamento vital (ver o capitulo “Vivendo com ELA”), e 0 paciente deve ter o poder
de modificar essa decisdo a qualquer momento. E importante salientar que,
quando o paciente ndo tem uma decisao formada com relagéo a traqueosto-
mia, considera-se que deseja realiza-la.

Apesar de o paciente que se submete a traqueostomia muitas vezes ja nao ter
condi¢des de articular a fala, a presencga da canula ndo é, por si so, um impedi-
tivo para a fala. Existem cénulas fonadoras que, ligadas a um ventilador a pres-
sdo, podem permitir que o paciente fale com o balonete desinflado; no entanto,
com a progressao da doencga, essa capacidadee acaba sendo perdida.

Ao permitir a instalagéo de ventilagado mecéanica continua, invasiva, e otimizar o
manejo de secregdes, a traqueostomia € capaz de prolongar, muitas vezes in-
definidamente, a sobrevida dos pacientes com ELA. Ao prevenir a insuficiéncia
respiratoria, que geralmente € o evento final na vida do paciente, a ventilacao
mecanica por traqueostomia propicia que ele possa viver por dez, vinte anos
ou mais. Ao longo desse tempo, o processo de atrofia muscular segue progre-
dindo e o0 paciente torna-se mais dependente. Em casos de longa evolugéo,
mesmo 0s movimentos oculares sao afetados, tornando a comunicagao impos-
sivel. Avancos tecnolégicos que utilizam a deteccdo de ondas cerebrais para
movimentar um cursor em computador estao sendo desenvolvidos para tornar
a comunicacao destes pacientes novamente possivel.

Individuos em ventilagdo mecénica invasiva podem ser mantidos em casa — os
cuidados com a traqueostomia s&o descritos no capitulo a seguir, “Fisioterapia
respiratoria”. Estudos realizados em pacientes cronicamente em ventilagéo por
traqueostomia mostram que, com o tempo, ha uma deterioragdo da qualidade
de vida dos familiares, mas ndo necessariamente da dos pacientes.

Também se sabe que a maioria dos assistidos que escolhe submeter-se a tra-
queostomia nao se arrepende da decisdo. No entanto, trata-se de uma viséo
tendenciosa, uma vez que a decisédo por fazer a traqueostomia ja diferencia
esse grupo como mais tolerante as limitagdes fisicas que virdo com a doenga e
mais motivado a se manter vivo. O que isso mostra é que ndo ha uma deciséo
certa ou errada, mas simplesmente aquela que € a apropriada para um deter-
minado paciente, suas crengas e expectativas. k
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fisioterapia
respiratoria

O principal objetivo do tratamento com a fisioterapia respiratéria € manter
os pulmdes expandidos, “cheios de ar” e livre de secrec¢des, evitando que
ocorra ventilagdo pulmonar inadequada, insuficiéncia respiratéria e infec-
¢des pulmonares.

Precisamos lembrar que a mesma fraqueza que atinge os musculos dos
bracos e pernas também pode atingir os musculos responsaveis pela ven-
tilagdo pulmonar (musculos inspiratorios) e expectoragdo (musculos expi-
ratérios). Por isso, é muito importante fazer uma avaliagdo com um fisiote-
rapeuta respiratorio a cada trés meses, tempo preconizado pela literatura
cientifica, sendo assim possivel prescrever o tratamento indicado para cada
fase da doenca.

O resumo da consequéncia da fraqueza muscular respiratéria é: dificuldade
para encher os pulmdes de ar, aumento da quantidade de secrecdes, difi-
culdade para tossir e remover estas secregdes. Fazer o acompanhamento
com a avaliagéo trimestral e seguir o tratamento indicado possibilita melhor
ventilagdo pulmonar, redugcao das secrec¢des e forma segura de remové-las,
aumento da expectativa e qualidade de vida.

Tratamento para os musculos inspiratérios

“Air Stacking” — empilhamento de ar

Os exercicios de air stacking ou empilhamento de ar s&o realizados por meio
de um ressuscitador manual (AMBU), respiracéo glossofaringea ou ventiladores
mecanicos volumétricos. Os objetivos terapéuticos dos exercicios de empilha-
mento de ar sdo: melhora da complacéncia pulmonar e toracica (elasticidade),
auxilio no aumento do fluxo de ar para otimizar a tosse e a fala, prevencéo e
tratamento das microatelectasias e atelectasia (colabamento dos alvéolos pul-
monares). O exercicio € indicado para pacientes com capacidade vital forcada
inferior a 80% do previsto, ou seja, pacientes que apresentem disturbio ventila-
tério restritivo, confirmado por meio da avaliagéo respiratéria. Os pacientes com
sintomas bulbares também se beneficiam com os exercicios de empilhamento
de ar; nesse caso, as insuflacdes sao realizadas de forma passiva.

Figura 1 AMBU - ressuscitador/reanimador manual

fisioterapia respiratéria

59




fisioterapia respiratoria

60

A técnica consiste no empilhamento de volumes de ar apds o fechamento glo-
tico até atingir a capacidade de insuflagdo maxima dos pulmdes. O terapeuta
ou cuidador se posiciona atras do paciente; com uma mao, segura a mascara
no rosto do paciente de forma que n&o ocorra vazamento de ar e, com a outra,
faz as insuflagdes, apertando o AMBU até sentir resisténcia. Em média de trés
a cinco insuflagdes sado suficientes, significando que os pulmdes estao cheios
de ar (insuflagdo maxima). Se conseguir, deve sustentar o ar por cinco a dez
segundos e soltar lentamente. O exercicio deve ser realizado trés vezes por dia
e com dez repeticdes.

Respiragédo Glossofaringea — RGF

O exercicio de RGF também tem como objetivo o empilhamento de ar. A técnica
consiste na utilizacdo da musculatura da faringe, laringe, bochechas e lingua
para forgar a entrada de ar nos pulmdes. Quando o paciente atinge a insulflacao
maxima por meio dos goles de ar (de seis a nove, ou quantos goles forem o
suficiente para encher os pulmdes), o ar é mantido nos pulmdes por meio do
fechamento da glote. Além dos mesmos objetivos e beneficios do empilha-
mento de ar com o AMBU, a RGF permite ao paciente, que usa ventilagao 24
horas, permanecer por alguns periodos fora da ventilagéo, para transferéncias
ou frente a algum problema mecénico do ventilador.

Inspirbmetros de incentivo

O exercicio com inspirébmetro de incentivo ou de inspiragdo sustentada tem
como objetivo aumentar os volumes pulmonares, melhorar o desempenho dos
musculos inspiratdrios, prevenir ou tratar as microatelectasia e atelectasias. E
indicado para os pacientes que nao apresentam restricao pulmonar, ou seja,
com capacidade vital forgada maior que 80%.

Figura 2 = Voldyne®

Os inspirébmetros de incentivo volumétricos sdo os mais indicados para o pa-
ciente com ELA, pois permitem uma inspiragdo constante e sustentada por
meio da geragcdo de um volume inspirado, possuem um feedback visual com
marcador do volume e um indicador flutuante para visualizar a sustentagéo do
volume inspirado.

O paciente deve estar sentado, com os bragos apoiados, o bucal preso nos la-
bios e entre os dentes, e inspirar de forma lenta e profunda, relaxar a regidao dos
ombros e pescoco € levar o ar ao abdome, fazendo uma respiragao abdominal;
entéo, retirar o bucal da boca, sustentar o ar entre cinco e dez segundos e ai
solta-lo lentamente contraindo o abdome.

O uso do inspirdmetro de incentivo deve ser prescrito e monitorizado por um
fisioterapeuta respiratério, com cuidados para evitar quadro de fadiga.

Tratamento para os musculos expiratérios

Tosse assistida manualmente
Os pacientes com doencas neuromusculares apresentam prejuizo na manobra
de tosse. A fraqueza da musculatura inspiratéria e expiratéria leva a uma redu-
¢ao no pico de fluxo da tosse, por incapacidade de gerar pressdes para a tosse
adequada, prejudicando a remocéo das secrecdes e sendo a principal causa
de pneumonias e internacoes.

O pico de fluxo da tosse é normal acima de 360L/min, verificado em avaliacéo;
abaixo desse valor, a tosse é considerada fraca e precisa ser assistida. Uma
forma de assisténcia é com empilhamento de ar com o AMBU. Nesse caso,
ao invés de sustentar o ar por alguns segundos, colocamos a mao na regiao
toracica ou abdominal e fazemos uma “prensa”, que é um estimulo forte com
a mao deslocando-a para dentro e para cima, aumentando o fluxo da tosse e
favorecendo para que a secrecao seja expelida. Pessoas com osteoporose nao
podem ser submetidas a prensa toracica por risco de fraturas e ndo se pode
realizar essa manobra apds as principais refei¢cdes, pelo risco de vomitos.

Tosse mecanicamente assistida — Cough Assist

Os pacientes com doengas neuromusculares, quando apresentam valores de
pico de fluxo de tosse (PFT) entre 270L/min e 160 L/min (valores que indicam
tosse fraca), podem apresentar diminuicdo de todos os valores da avaliagéo
durante um quadro de infecgao respiratoria, inclusive o PFT. Se este cair abaixo
de 160L/min, a tosse passa a ser considerada ineficaz, necessitando do apare-
Iho de tosse para remover secrecoes.
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O uso do Cough Assit melhora significativamente o PFT e a saturacéo de oxigé-
nio quando utilizado com pressdes positivas e negativas acima de 40 cmH20.
O aumento dos niveis da saturacao de oxigénio acontece por conta da melhora
da ventilagdo e a remocado de secregdes. Para utiliza-lo, precisamos de um
filtro bacteriolégico acoplado na saida do equipamento e na traqueia (circuito) e
de uma mascara pneumatica. Apresséo ideal deve ser programada de acordo
com cada paciente; para quem nunca utilizou o aparelho, pode-se iniciar com
pressdes baixas, em torno de 20 ou 25cmH20 para adaptacéo e ir aumentando
gradativamente até chegar a pressao ideal, que é a que remove secregoes.
Durante o uso, ocorre uma pressao positiva que promove um enchimento ma-
ximo dos pulmdes seguido de uma mudanca abrupta para pressdo negativa.
Essa mudanca rapida de positivo para pressao negativa simula as mudancas
de fluxo que ocorrem durante uma tosse normal.

O aparelho deve ser programado por um fisioterapeuta que ira orientar o cui-
dador a utiliza-lo sempre que houver secrecdes e até que elas diminuam. Pode
ser usado com mascara nasal ou em traqueostomia e, em ambos os casos, seu
uso ajuda a evitar aspiragdes traqueais repetitivas e que deixam lesées. O uso
do Cough Assist tem se demonstrado Util nos casos de pneumonias, evitando a
necessidade de hospitalizacoes, episddios agudos de insuficiéncia respiratéria
e traqueostomias precoces.

Manejo nas complicagdes respiratorias por comprometimento bulbar

Controle da salivacao

Além do tratamento medicamentoso, conforme prescricdo médica, o controle
da salivacao € extremamente importante para diminuir 0s riscos de broncoaspi-
racao e conseqguentemente quadros de infeccao pulmonar. Para a remogéo das
secrecdes da cavidade oral, é indicado um aspirador portatil com o sugador
de dentista acoplado. Outras medidas que auxiliam no manejo da salivagéo: a
realizagéo de inalagao com soro fisioldgico 0,9% por meio de um inalador com-
pressor para fluidificar as secrecdes e a saliva grossa e orientagdo de manobras
de protecéo de vias aéreas (flexdo de pescocgo e degluticéo forte), que devem
ser orientadas por um fonoaudioélogo.

Cuidados com a traqueostomia

Os cuidados com a tragueostomia sdo de muita importancia para diminuir os
riscos de infeccdo e obstrucao da passagem de ar. Quaisquer sinais de des-
conforto respiratério, agitacao e ruidos anormais sao sinais de necessidade de
limpeza, inspecao e monitorizagdo do paciente. A traqueostomia deve ser as-
pirada ou deve ser utilizado o Cough Assist, quantas vezes forem necessarias.
Antes, é preciso fazer a fluidificacdo das secregdes com a inalagéo. Durante as
manobras de remog¢ao de secre¢des pode-se utilizar a prensa toracica ou ab-
dominal para otimizar a saida das secrec¢odes, além de manobras de fluxo rapido
com o ambu. Observe a presenca de secrecado na canula da traqueostomia e
no estoma (orificio na traqueia). A presencga de secregdes obstrui a passagem
de ar para os pulmdes e aumenta o esforgo respiratério do paciente.

O paciente deve ser ventilado por meio de um ventilador mecanico acoplado
em um umidificador de base aquecida para evitar a formacao de “rolhas” (se-
cregdes pulmonares espessas e aderidas nas paredes da arvore brénquica) e
devem ser realizadas inalagdes com soro fisioldgico, na frequéncia orientada
pelo médico.

Observe sempre o circuito, desde a traqueostomia até o ventilador, verificando
presencga de fuga de ar (traqueia furada) e dobras no circuito que interrompam
a passagem de ar. A canula e o circuito nunca devem ser tracionados.

O material para manuseio da traqueostomia deve sempre ser estéril (luvas e
sondas), bem como o curativo em torno do estoma, que deve ser trocado fre-
quentemente.

Na falha do ventilador mecénico, o paciente deve ser ventilado por meio de um
ambu, ventilar no mesmo ritmo respiratério que o seu até a chegada do servigo
de emergéncia ou troca do equipamento. &
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reabilitacao
motora na ela

O que entendemos por prudéncia? Creio que a essa palavra se associa sen-
satez, paciéncia, ponderagéo ou calma no tocante a determinadas situagdes.
Indubitavelmente a reabilitagdo motora traz beneficios varios para pacientes
com Esclerose Lateral Amiotréfica. A maioria dos artigos cientificos sugere, en-
tretanto, que a abordagem de tratamento deva ser individualizada, realizada em
limites submaximos e alterada de acordo com os estagios da doenga. Embora
saibamos que a ELA tem uma historia natural, o espectro de apresentacao e
a velocidade de evolugédo da doenga podem variar entre 0os pacientes, portan-
to, ndo devemos protocolar atividades ou exercicios terapéuticos. Infelizmente,
soma-se a isso a escassez de estudos randomizados-controlados com numero
expressivo de pacientes e acompanhamento a longo prazo.

Um aspecto que deve ser sempre levado em consideragcédo é o fato de que
quando os primeiros sinais e sintomas da doenga comegam a eclodir, cerca
de 80% da populagdo de neurbnios motores da regido combalida foi devasta-
da. Nao devemos jamais provocar uma sobrecarga metabdlica num sistema ja
comprometido, pois todas as tentativas de restabelecimento da fungédo como,
por exemplo, brotamentos axonais compensatorios, ja foram automaticamente
realizadas por nosso sistema nervoso central. O gerenciamento da fraqueza
muscular e fadiga deve incluir técnicas de conservagao de energia, mudangas
no estilo de vida e periodos regulares de descanso entre as atividades. Técni-
cas de alongamento s&o Uteis na administragdo da amplitude de movimento.
A utilizagcdo de equipamentos de assisténcia e suporte também é importante
para facilitar determinadas atividades basicas e instrumentais da vida diaria e
oferecer maior seguranca.
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O ambiente aquatico pode ser uma boa estratégia de tratamento para os pa-
cientes com ELA. Atualmente, a hidroterapia tem sido bastante prestigiada,
especialmente na reabilitacdo de pacientes portadores de doengas neurolo-
gicas por meio de métodos especificos. O ambiente aquatico proporciona re-
laxamento, alivio da dor, seguranca na execucgéo de determinadas atividades
funcionais (marcha) e socializagdo, sendo discutido em uma se¢ao especifica
deste manual.

Em estagios mais avangados da doenga, objetivamos determinar modos efe-
tivos para facilitar as trocas posturais, ensinar aos cuidadores técnicas de
transferéncias, além de avaliar e solicitar mudangas no ambiente domiciliar. O
controle da dor como resultado de sinergias inadequadas de movimento, es-
pasticidade, posturas viciosas e instabilidade articular também deve ser abor-
dado. A prescrigdo de colares cervicais pode ser necessaria nos pacientes
com fraqueza muscular nos musculos extensores do pescoc¢o (sindrome da
cabeca caida).

Concluindo, devemos buscar equilibrio entre 0 uso excessivo da musculatura,
que induz a um aumento da fadiga e da fraqueza muscular, € a sua nao utili-
zagdo, que causa atrofia por desuso e descondicionamento fisico. Lembre-se
de que o trabalho dos musculos da degluticdo, fonagéo e respiracao também
fazem parte desse processo.

A reabilitagao motora na ELA, infelizmente, ainda néo é rica em fortes evidéncias
indicando esta ou aquela conduta. Em adigc&o, na pratica clinica, os pacientes
que nos procuram Ndo sao iguais aos dos grandes ensaios clinicos. No momen-
to de tomarmos uma decisdo, a medicina baseada em evidéncias tem papel de
destaque, mas, as vezes, ha um grande vazio para casos especificos. a
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fisioterapia aquatica

A fisioterapia aquatica para os pacientes com ELA devera ser realizada em uma
piscina terapéutica que ofereca acessibilidade e seguranca, e vai depender das
condi¢des do paciente. Algumas adaptagdes serdo necessarias, e o terapeuta
devera ter capacitacado tanto em técnicas ou métodos aquaticos quanto em
treino de salvamento e seguranca.

Alguns cuidados deverao ser avaliados pelo terapeuta aquatico antes da entrada
do paciente na piscina: Temperatura da agua: 32 oC a 33 oC, dependendo da
temperatura ambiental. No ver&do, a temperatura da agua pode ir até 33 oC, no
inverno rigoroso, podera chegar até 34 oC. A duracéo da terapia na agua deve
variar de trinta a 45 minutos, dependendo do paciente, sendo que a terapia s6
acaba com a transferéncia do paciente. A piscina deve ser higienizada (andlise
de PH e filtragem), com adaptacdes nas bordas, piso antiderrapante, profundi-
dade da agua, escadas com corrimao e elevadores para transferéncia.Os ves-
tiarios também precisam de adaptacdes e é necessario haver acompanhantes
no caso de pacientes com dificuldade na marcha, equilibrio ou cadeirantes de-
pendentes. E preciso prestar atencéo ao horario de alimentacdo do paciente e
pacientes novos devem passar por adaptacdo ao meio liquido.

O maior objetivo ao trabalhar na piscina terapéutica € oferecer ao paciente com
ELA atividades no meio liquido aquecido, em que ndo temos a interferéncia da
gravidade e temos a facilitacao da forga da flutuagdo (empuxo), dando a sensa-
¢ao de leveza e seguranga, para melhorar a integridade fisica, emocional e so-
cial. Dessa maneira, conseguimos maior liberagdo de movimentos ativos-livres,
sem dor, evitando a fadiga, mantendo a forca muscular e a capacidade respira-
toria, além de oferecer um ambiente que ofereca maior independéncia e alegria.

Em pacientes com ELA, realizamos varias adaptagdes por meio dos métodos
Halliwick, Bad Ragaz, Watsu, Ai Chi, assim como manipula¢gdes manuais, esti-
mulagao sensorial e massagens. Essas adaptacdes foram direcionadas para as
dificuldades dos pacientes com ELA, devido a fraqueza e fadiga, além de ou-
tras dificuldades tais como: limitagdo de ADM, limitagéo em atividades motoras,
diminuicao de equilibrio e coordenacao, dificuldade para realizar movimentos
livres e ativos e conscientizagdo corporal comprometida.
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Avaliagao e indicagéao para a fisioterapia aquatica

A indicag&o para exercicios na agua devera ser avaliada pela equipe multidisci-
plinar, com avaliagdo médica e o diagndéstico. O paciente devera estar bem nu-
trido, passar por avaliagdo da fisioterapia respiratéria, avaliagdo da fisioterapia
motora no solo e ter indicagdo para a atividade na agua. A avaliagao realizada
na fisioterapia aquatica devera seguir alguns critérios, e as reavaliagdes deverao
ser periddicas:

Avaliacao da fisioterapia respiratéria (valores da C.V.F.).

Entrevista com o paciente, cuidador ou responsavel (conhecer a experiéncia da
agua na vida do paciente).

Observar o paciente fora da agua e dentro da agua (ver a necessidade de adap-
tacéo ao meio liquido).

Analisar que tipo de entrada e saida o paciente vai realizar (independente pela
escada, semi-independente com cuidador ou dependente pelo elevador).
Avaliar o equilibrio em pé ou sentado do paciente na agua (ver a profundidade
da agua e altura do paciente).

Avaliar a coordenagdo (quanto mais coordenagdo o paciente apresentar, mais
liberdade de movimentos e mais independéncia).

Avaliar controle respiratério (nao realizar imerséo, realizar imersdo com apneia
ou imersdo com controle e independente).

O programa de tratamento devera ser analisado conforme a rotina do paciente,
em que a fisioterapia aquatica podera ser realizada de duas a trés vezes por
semana, nunca no mesmo dia da fisioterapia motora, com poucas repeticoes
e intervalos entre as séries de exercicios, prevenindo a fadiga do paciente. E
importante haver descanso apds a terapia, para poder iniciar outras atividades.

Existem algumas contraindicagdes absolutas para atividades em piscina tera-
péutica: febre, diarreia, vdmito, infecgbes de pele, cardiopatias graves e insta-
veis, infec¢do urinéaria, convulsdes ndo controladas, capacidade vital forcada
abaixo de 50% com queixa de fadiga (com desconforto respiratdrio apos a tera-
pia e sem utilizagdo de BIPAP), alteragbes pressoricas (PA > 15 X 11 mmHg / PA
< 9 X 7 mmHg), insuficiéncia cardiaca congestiva, hipotermia e casos de insu-
ficiéncia vascular ou tromboses. Em casos de gastrostomia, o paciente devera
utilizar o modelo de botéo, e pacientes sem reflexo de tosse ndo deverao fazer
imerséo. Pacientes com boa adaptacao na agua e sem queixa de fadiga, que
utilizem o BIPAP, com capacidade vital forgada (CVF) acima de 50%, deverdo
utilizar o BIPAP antes e apds a piscina. Para esse atendimento o fisioterapeuta
devera ter capacitacdo em emergéncia e conhecer bem a ELA.

Fisioterapia aquatica sugerida para os pacientes com ELA

Adaptacdo ao meio liquido (iniciar com exercicios respiratérios: assoprar a
agua, exalagéo bucal e nasal e por fim imerséo da face e imerséo total); nesta
fase, o0 paciente ndo devera ser pressionado e o terapeuta devera realizar as
atividades propostas junto com, para dar mais confianca.

Aquecimento global: caminhada (anterior, lateral e posterior); se houver fundo
falso ou profundidade maior, realizar exercicios de bicicleta em fundo falso.
Melhorar a flexibilidade global: alongamentos ativos e/ou ativo assistido para
regido cervical, tronco, membros superiores e membros inferiores.

Manter a forca muscular para membros superiores e inferiores: padroes
adaptados do método Bad Ragaz. Para membros superiores: tronco superior
(inclinagao lateral da coluna), abducéo a adugédo de ombro. Membros inferio-
res: abduc¢éo e aducao do quadril; flexdo e extensao do joelho; dorsiflexéo e
flexdo plantar.

Hidrocinesioterapia. Podemos realizar: a) Exercicios passivos: movimentos
realizados por forgas externas (terapeuta ou a agua). Sdo os mais indicados,
pois, na ELA, os pacientes necessitam de manutengdo ou aumento de ADM,
além de oferecer estimulos externos e proprioceptivos. b) Exercicios ativo-
-assistidos: neles, a musculatura agonista recebe auxilio de forcas externas
(flutuagéo) para a realizagdo do movimento ou ajuda parcial do terapeuta para
completar a ADM do movimento. Sdo indicados para o paciente que nao tem
ADM normal e forga muscular maior que grau 3, e ndo vencem a gravidade; c)
Exercicios resistidos: a sobrecarga (pesos) e 0s extensores elasticos sdo con-
traindicados em pacientes com ELA devido a fadiga muscular.
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Promover melhora do equilibrio: existem alguns materiais que afundam na
agua em diversas profundidades, e que poder&o ser utilizados para favorecer a
propriocepc¢ao e treino de equilibrio: bolas, pranchas, degraus, cama elastica.
Para pacientes que néo apresentam marcha independente, esses exercicios
deverao ser realizados para treino de equilibrio de tronco, e o terapeuta devera
fazer adaptacdes e muitas vezes utilizar postura com mais suporte.
Estimulagdo sensorial: alguns materiais podem ser utilizados; texturas dife-
rentes e buchas de banho, pranchas, plataformas de diferentes profundidades,
cama elastica e bolas.

Relaxamento: realizar movimentos de dissociagdo de cinturas em supino, as-
sim como massagens e manipulagdes articulares na agua, principalmente no
alivio de dores. As manipula¢gbes podem ser realizadas com tragdes suaves,
evitando movimentos dolorosos e cuidados com préteses e fragilidades 0sseas.
Ai Chi: programa de exercicios sendo que estes podem ser realizados como
relaxamento, executados com movimentos lentos e continuos e combinados
também com uma respiragéo continua.

Tais movimentos também podem ser realizados ativamente pelo paciente de
ELA durante a terapia e tem se mostrado uma forma alternativa na terapia; se
houver necessidade o paciente pode encostar-se a borda da piscina.
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nutricao

A adequada ingestao de alimentos faz parte do tratamento da esclerose lateral
amiotrofica. Para garantir a oferta de nutrientes, é necessario aumentar a inges-
téo de calorias e proteinas. Siga as instrugdes do nutricionista.

Orientacdes gerais

Procure se adaptar as mudancas necessarias: alterando habitos alimentares,
desfazendo crengas e mitos e modificando os valores relacionados a alimentagao.
Siga as orientagdes da alimentagédo saudavel, consumindo todos os grupos
alimentares, nas por¢des orientadas.

Varie os alimentos e as formas de preparo.

Fracione a alimentagdo em seis refeicbes diarias, e procure se alimentar em
intervalos de no maximo trés horas.

Respeite as condi¢cbes de salde e suas restricdes alimentares com relagdo a
consisténcia dos alimentos, dificuldade de degluticao (ato de engolir) e patolo-
gias, como diabetes mellitus e hipertensao arterial sistémica.

Faca as refeigdes em um ambiente tranquilo. Evite distragdes.

Se sentir cansago durante a alimentacgao, faca uma pausa e recomece. Obser-
ve se a forma de apresentacao do alimento é o que esta dificultando a agéo.
Realize as refeicbes, de preferéncia, sentado, e permaneca nesta posi¢do por
30 minutos.

Respeite seus limites no ritmo e nas condi¢des necessarias para a alimentacao
de forma segura.

Escolha alimentos de alto valor calérico, como vitamina de fruta, mingau, acrés-
cimo de mucilagens, sorvete de massa e doces a base de leite.

Acrescente 6leo de oliva ao término do preparo dos alimentos ou na hora de servir.
Mantenha a hidratacdo diaria com a ingestéo de liquidos ou liquidos com es-
pessante.

Utilize suplementos nutricionais ricos em calorias e proteinas elaborados espe-
cificamente para individuos que necessitam de complementacao nutricional.
Evite o consumo de produtos com finalidades esportivas. Consulte 0 médico ou
0 nutricionista para a prescri¢éo

Procure servigos especializados no tratamento da ELA para realizar o acompa-
nhamento nutricional. Recomenda-se que as alteracdes de peso ou da inges-
tdo alimentar sejam avaliadas pelo menos a cada trés meses.

A'indicacéo de via alternativa de nutricdo pode ocorrer durante o tratamento. A
Gastrostomia Endoscoépica Percutanea (GEP) é a mais indicada. Na impossibi-
lidade da colocagao de GEP, recomenda-se a passagem de sonda nasoenteral
para nutricao, hidratacao e medicagéo.
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Orientacao para a escolha dos alimentos

Para a composicao das refeicoes, escolha um alimento de cada grupo alimentar.

Carboidrato, gordura, proteina, legumes, verduras e frutas

Grupo alimentar

Carboidratos

Arroz, aveia, centeio, milho, trigo, macarrao,

pao, bolacha, batata, mandioca, cara, inhame,
mandioquinha

Agucares e doces

Gorduras

Oleo vegetal (canola, milho, soja oliva), margarina,

manteiga, creme de leite, maionese, chantilly

Proteinas

Leite e derivados

Carnes (bovina, frango e peixe), ovos e feijoes

Verduras e legumes

Frutas

Porcao/dia

5 porgdes

1 a2 porgdes

1 a2 porgdes/dia

2 a 3 porgdes

2 a 3 porgdes

3 a 5 porgdes

2 a 3 porgdes

Exemplo de porcéo

1 péo francés ou 4 bolachas agua

e sal ou 4 colheres de sopa de arroz; 1
prato de mesa macarrao, 1 batata média
1 1/2 colher de sopa de agucar ou ¥ fatia
pequena de doce ou 2 colheres de sopa

de mel

1 colher de sopa de Oleo vegetal ou V2
colher de sopa de margarina ou manteiga
200 ml de leite (integral, semidesnatado ou
desnatado) ou 200ml de iogurte ou 2 fatias
de queijo natural(fresco) ou 4 fatias de
queijo processado ou Y2 xicara de ricota
ou %2 xicara de coalhada ou 2 colheres de
queijo cremoso, tipo catupiry

2 bife médio ou 1 bife pequeno ou

1 coxa de frango ou % de peito ou

3 colheres de sopa de carne picada ou Y2
xicara de feijao cozido ou grao de bico ou
lentilha ou ervilha ou

2 ovos cozidos

Y2 xicara de hortalicas cozidas

ou 1 xicara de hortaligas cruas

1 banana média,1 laranja média ou 1 maca
meédia ou ¥z xicara de frutas picadas ou 1
fatia de abacaxi (2 cm de altura) ou 1/3 de
1 fatia de melancia (3 cm de espessura) ou

100 ml de suco

Gastrostomia endoscoépica percutanea (GEP)

O procedimento gastrostomia endoscépica percutanea (GEP) refere-se a colo-
cacao de uma sonda no estdmago para a nutri¢do, hidratagdo e medicagéo de
pacientes que tém dificuldade em se alimentar por via oral, como é o caso de
muitos dos portadores de ELA.

Os critérios para a indicagdo de GEP séao: dificuldade de degluticdo (engas-
gos frequentes, tosse durante a refeicdo ou logo apds a degluticao, sensacéo
de alimento parado na garganta), perda de peso e/ou alteracdo da respiracao
(sensacéo de falta de ar, respiracéo ofegante, cansacgo respiratério) ocorridas
durante a evolug&o da doenca. Essas alteragdes sdo acompanhadas pelos pro-
fissionais das areas de Fonoaudiologia, Nutricdo e Fisioterapia, que identifica-
rao qual o momento ideal para a indicagdo da GEP.

A GEP pode, nos primeiros dias apds sua realizagao, limitar a expansao pul-
monar e aumentar o risco de pneumonias e insuficiéncia respiratoria. Por esse
motivo, é importante que o procedimento seja realizado enquanto ndo ha um
comprometimento grave da musculatura da respiragéo, idealmente com uma
espirometria revelando capacidade vital forgada acima de 50% do previsto.

Portanto, para a realizagéo da GEP, o paciente necessitara previamente da ava-
liacdo do médico neurologista e da avaliagdo multiprofissional. A colocagéo
acontece durante um exame de endoscopia. As sondas de calibre 20 Fr e 24 Fr
s80 as mais indicadas, pois permitem a infusdo de dietas artesanais (alimentos)
e industrializadas. Apds a colocacdo da GEP ha a necessidade de consulta
com o nutricionista para que sejam fornecidas as orientagdes sobre o cuidado
da sonda, modo de infusdo da dieta, fracionamento e tipo de férmula que sera
utilizada. A colocacédo da GEP nao impede que o paciente continue a se ali-
mentar por via oral. A avaliagdo da fonoaudidloga, nesse caso, é fundamental.
A GEP néo impede a utilizacéo de BIPAP nem limita a realiza¢do de fisioterapia
aquatica ou no solo.
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Cuidados de higiene e manipulacao da sonda de gastrostomia
A higiene diaria do paciente deve ser realizada por meio do banho, com agua
corrente em temperatura confortavel.

Curativo: manter o local da incisdo da sonda limpo, com agua e sabao neutro,
mantendo-o seco, preferencialmente com uma gaze, para absorver a secre¢cao
dos primeiros dias. E importante que a sonda permaneca tracionada, manten-
do o grampo de fixagdo e empurrando o anel préximo a parede do estdbmago,
verificando se ha algum tipo de desconforto. Deve-se evitar a manipulagao da
sonda, mas sempre manter o local limpo e seco, sem a colocagao de curativo.
Manter a sonda fechada, preferencialmente, presa com cadargo, para cima,
no sentido do térax. Verificar se esta tracionada, de acordo com a graduagao
orientada. Girar periodicamente o disco. Usar a saida menor do VY, para agua e
medicamentos, e a maior para os alimentos. Manter sempre limpas as saidas,
colocando agua, apods a administracao de dieta ou medicamento. Para isso,
usar uma seringa de agua de 60 ml e infundir com pressao.

Em caso de intercorréncia procurar o servico de socorro médico em pronto-
-atendimento.

Administrando a dieta: manter o paciente em posi¢do sentada, abrir a sonda,
manté-la na posicao horizontal, levemente inclinada para cima, acoplar a serin-
ga ou a ponta do equipo e iniciar a infusao.

Em bolo: com seringa descartéavel de 60 ml bico longo de forma lenta.

De forma gravitacional: por gotejamento da dieta com frasco descartavel e
equipo macrogotas soro simples ou especifico para nutricdo enteral, por agéo
da gravidade, cerca de 70 gotas por minuto. A higiene do frasco e equipo € fun-
damental. Devem ser lavados com agua corrente junto com detergente neutro,
deixando-os em imersé&o, em solugéo de cloro (20 gotas ou uma colher de café
para 1 litro de agua) por 15 minutos. Nao enxaguar apés a sanitizagao.

Tipos de dieta: recomenda-se a infusdo de dieta artesanal (caseira) ou in-
dustrializada.

Artesanal: alimentacao preparada com alimentos comuns a familia. Na forma
de preparacdes Umidas, macias e brandas que necessitam ser liquidificadas.

Industrializada: sdo composi¢cées de nutrientes preparadas para garantir o
equilibrio da dieta e atender as necessidades do paciente e se apresentam na
forma liquida ou em po.

Envase da dieta: a dieta deve ser colocada nos frascos apods estes estarem
limpos e desinfetados. Antes de abrir a embalagem da dieta, & importante
passar agua corrente na tampa ou orificio blindado com folha protetora. Veri-
figue a data de validade da dieta. Apds abrir, despeje o volume orientado no
frasco. Coloque a tampa corretamente e refrigere. Retire a dieta do refrigera-
dor 20 minutos antes de administra-la, de forma que esta fique em tempera-
tura ambiente.

Complicagées

Perda da sonda de gastrostomia ou button: caso ocorra a saida acidental da
sonda ou button deve-se procurar um servico médico para recolocacgao, de
modo a evitar o fechamento do orificio.

Cuidados com sonda nasoenteral

A passagem da sonda nasoenteral deve ser realizada em servico médico. Re-
comenda-se sonda de calibre 12, siliconada com ponta radiopaca. Apos a intro-
ducéo, ha a necessidade de realizar raio X para confirmar a posicao terminal da
sonda. Recomenda-se manter a fixagdo com esparadrapo para evitar a saida
acidental. O importante é manter a sonda na posi¢cdo marcada. Sempre que o
paciente for fazer fisioterapia ou tomar banho, é importante interromper a admi-
nistracao da dieta. n
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fonoaudiologia

Muitas pessoas se perguntam por que um paciente com diagndstico de escle-
rose lateral amiotrofica deve ser encaminhado para uma avaliagao fonoaudiold-
gica. O profissional dessa area, o fonoaudidlogo, podera auxiliar nas questdes
referentes a alteragdes de algumas fungdes que envolvem o sistema motor
orofacial: voz (por exemplo, uma voz que se tornou mais rouca ou mais fraca);
fala (por exemplo, uma dificuldade em pronunciar os sons da fala corretamente,
com distor¢do na producdo de alguns destes sons); mastigacdo (dificuldade
ou cansago para mastigar alimentos mais duros); degluticéo (dificuldade para
engolir, engasgos, tosse durante as refeicoes, escape de alimento para fora da
boca, sobra de muitos residuos na boca ou na garganta). Neste capitulo, se-
rao tratadas especialmente as alteragdes de mastigagéo e deglutigéo (disfagia),
que podem prejudicar a alimentacao e trazer consequéncias a saude de uma
forma geral.

Uma mastigacao eficiente é necessaria para garantir uma adequada tritura-
¢éo dos alimentos. Participam da mastigacdo os musculos dos labios, para
n&o deixar o alimento escapar para fora da boca; os musculos da lingua, para
levar o alimento de um lado para outro, auxiliando naquilo que chamamos de
pulverizagédo, que € a mistura do alimento com a saliva, durante o processo de
trituracéo; a lingua propria também participa, evitando que o alimento va para a
regiao de faringe antes da degluticdo. Os musculos da bochecha ajudam na co-
locagéo do alimento entre os dentes e os musculos mastigatérios fazem todos
0s movimentos mandibulares, necessarios a boa trituragao. Isso significa que,
embora pareca algo simples de fazer, é uma funcao que requer a participacao
de muitos musculos e muitas outras estruturas, como os dentes e a articulagao
temporomandibular, por exemplo.

Uma perda de forga nessa musculatura pode levar o paciente a apresentar
escape anterior do alimento (por fraqueza dos labios), ou entado a dificuldade
em mastigar alimentos mais duros, fazendo com que a trituracdo nao aconteca
adequadamente. Deglutir pedagos maiores é ainda mais dificil, sem contar que
a digestao se torna mais lenta e prejudicada. Vale lembrar que, na esclerose
lateral amiotrdéfica, € muito importante ndo permitir que a fadiga aconteca. A
fragueza muscular pode fazer com que sobrem muitos residuos de alimentos
dentro da boca, necessitando de cuidados ainda maiores com a higiene oral;
ja que esses residuos podem cair na via aérea, levando o paciente a engasgar,
inclusive, em momentos fora das refei¢des.
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A degluticao requer controles ainda mais sofisticados, pois precisamos de uma
lingua que acomode e centralize o bolo alimentar formado sobre ela, para que
este possa ser conduzido a faringe com for¢a necessaria para que ndo fiqguem
residuos alimentares em cavidades. A laringe também deve participar, prote-
gendo a via aérea; os musculos do palato evitam que o alimento saia pelo nariz
€ 0s musculos da faringe, ajudando a direcionar o trajeto do bolo alimentar no
trato digestério.

Trata-se, portanto, de um mecanismo complexo que envolve a participagéo de
diversos musculos e também a coordenagcéo com a respiracéo. Durante a de-
gluticéo, existe um periodo curto de apneia, em que paramos de respirar, para
que o alimento passe pela regido laringofaringea. Uma alteracéo no padréo res-
piratério pode levar a uma incoordenacao respiragao-degluticdo, favorecendo
0 surgimento dos engasgos.

Um engasgo ocorre quando um alimento (de qualquer consisténcia), saliva ou
secregao entra em via aérea. A tosse €, portanto, um mecanismo de protegao
do organismo que defende o pulmé&o. Por esse motivo, precisa ter forga sufi-
ciente para fazer a protecdo de maneira efetiva, caso contrario, existe a possi-
bilidade de o paciente desenvolver uma pneumonia aspirativa, que é a resposta
inflamatdria do pulmao aos episddios de broncoaspiracéo. E muito importante
que medidas terapéuticas sejam tomadas para evitar que isso acontega, uma
vez que as implicagdes de uma pneumonia podem acentuar as dificuldades
apresentadas de respiragdo. Para tanto, o fonoaudidlogo fara uma avaliagéo
clinica, identificando os motivos pelos quais o paciente engasga e, com isso,
delimitara o planejamento terapéutico adequado a cada caso.

A terapia fonoaudioldgica pode auxiliar de diversas maneiras nesse processo:
Indicag&o de exercicios para a musculatura orofaringolaringeal e facial: consis-
tem em exercicios de mobilidade, direcionados para os musculos que, na ava-
liagéo, apresentaram fraqueza. Esses exercicios ndo devem ser apresentados
com uso de resisténcia, para ndo prejudicar a funcionalidade da musculatura.

Indicacado de manobras de degluticdo, garantindo a funcionalidade com redu-
¢ao de riscos. Alguns exemplos: manobra de degluticao multipla, em que o
paciente deve deglutir mais de uma vez, minimizando a quantidade de residuo
que pode ficar em cavidade faringea; queixo para baixo, em que o paciente
deve inclinar a cabeca para baixo (em angulo aproximado de 45°), protegendo
melhor a via aérea; indicagcao de estratégias e manobras de limpeza, eliminando
residuos e minimizando o risco de broncoaspiragao; orientagdo aos pacientes e
cuidadores das estratégias que podem ser utilizadas, tanto na prevengao como
na ocorréncia de tosse ou engasgo.

Indicacao de exercicios respiratérios associados a fungéo laringea, melhorando
a coordenacao respiracdo-degluticdo e também a coordenagcdo pneumofono-
articulatéria. Um exemplo de exercicio frequentemente utilizado € o chamado
empilhamento de ar, realizado com o uso de um ambu.

Indicacao de estratégias que auxiliem no gerenciamento da saliva/secregao,
antes, durante e apds as refeicoes. Tais estratégias podem ser medicamento-
sas (prescritas pelo médico) ou ndo, como é o caso dos exercicios, bandagens
€ remog&o.

Adequacéo do alimento, em relagdo a consisténcia, temperatura, viscosidade
e quantidade. Na avaliacao, serdo testados diferentes volumes e consisténcias
de alimentos, a fim de verificar quais 0s que representam maior seguranca ao
paciente. Pequenos ajustes podem ser suficientes para eliminar os engasgos
apresentados. O paciente pode referir dificuldade com as diferentes consistén-
cias: liquido ralo (consisténcia de agua), alimentos secos (como por exemplo,
farofa, farelos, graos soltos), alimentos duros (que necessitam de esforgo mas-
tigatério), alimentos com dupla consisténcia (aqueles que trazem na mesma
porcao alimentos de consisténcias diferentes, como por exemplo, canja ou so-
pas que sejam muito liquidas). Uma forma de modificar a consisténcia, quando
0 paciente apresenta engasgos com liquido ralo, por exemplo, € indicar que
estes sejam espessados, processo pode ser feito com 0 uso de espessantes
artificiais ou com o uso do préprio alimento.
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Adequacao do ambiente e do contexto alimentar, como adequagdo do modo
de oferta, ritmo, utensilio e posicionamento. Por vezes, pequenas distragdes
podem levar o paciente a engasgar. Assim, em algumas situa¢des, orientamos
0 paciente a fazer a sua refeicdo em local silencioso e calmo; mesmo que de-
pois ele possa sentar-se a mesa junto com a familia, para que nao se perda o
carater social tao importante das refeicoes.

Treinamento do cuidador para a oferta do alimento acontecer de maneira segura.

Encaminhamento para a realizagdo de exames complementares que auxiliem o
diagnéstico e a elaboragéo do planejamento terapéutico.

Indicac&o de uma via de alimentagdo que possa complementar ou substituir a
via oral, quando esta deixa de ser uma Oopgao segura ao paciente.

Em relagéo a prescricéo terapéutica, evitar a fadiga é um dos cuidados funda-
mentais durante a realizagao dos exercicios, uma vez que a fadigabilidade pode
levar a piora do quadro clinico. Essa fadiga pode ser muscular (evidenciada pela
diminuicao da amplitude do movimento do musculo ou pela perda da qualidade
do movimento, ao longo das repeticbes) ou respiratoria (Que se manifesta pelo
aumento da frequéncia respiratoria pelo uso de musculatura acessoria ou pela
sensacéo referida de dispneia).

Para tanto, o profissional deve estabelecer o tipo de exercicio, a sequéncia e a
dose adequada a cada paciente. E importante nao permitir que haja sobrecar-
ga. Vale ressaltar que, em grande parte das situagdes, o paciente s6 sentira o
impacto desse cansaco horas apds a realizagéo do exercicio.

Todo tipo de atividade acarretara um aumento do gasto energético, dentro de
um quadro que ja tem a caracteristica de ser hipermetabdlico. Este € um ponto
que deve ser cuidadosamente discutido entre a equipe de saude que acom-
panha o paciente, para que se possa conciliar a questao nutricional com a
atividade fisica, passando pela via em que o alimento chega ao organismo: oral
ou enteral.

A gastrostomia endoscopica percutanea tem sua indicagao com base em trés
critérios: respiratério (de acordo com o valor de capacidade vital forcada), nu-
tricional (de acordo com o estado nutricional e a referéncia de perda de peso)
e fonoaudiolégica (de acordo com a gravidade da disfagia apresentada). Para
que o procedimento seja realizado de maneira segura, é preciso que a indica-
¢ao seja precisa, quanto ao momento de determinacdo. Atualmente, a indica-
¢&o da gastrostomia tem acontecido de maneira precoce, dados os beneficios
de ndo permitir que 0 organismo apresente perdas nutricionais, secundarias
a reducao da ingesta alimentar. Uma vez colocada a gastrostomia, o paciente
podera se alimentar também pela via oral, a depender da liberagéo feita pelo
profissional, com base na biomecénica da degluticao.

Além da alimentagéo, é muito importante avaliar a questao da producgéo de se-
cregao/salivagdo. Muitas vezes, o paciente relata aumento do volume de saliva
na boca, que pode ser decorrente de um aumento da sua produg&o como tam-
bém de uma dificuldade de deglutir a saliva. Esse excesso pode prejudicar a
fala e a formacéao do bolo alimentar, favorecendo estases (residuos alimentares)
em cavidade oral e laringofaringea; além de interferir na sensibilidade laringea
(podendo favorecer episddios de broncoaspiragdo silente) e no aumento de
trabalho muscular para a devida higienizacao das vias aéreas.

O fonoaudiélogo também atuara na otimizagao da comunicagdo, em um traba-
Iho especifico de fala, voz, linguagem e cognicao, bem como na implantagéo de
um recurso aumentativo, que auxilie o paciente nas situagdes comunicativas,
dentro das atividades diarias pessoais ou laborais.

A guestado cognitiva merece uma atencao especial, pois vale ressaltar que um
numero de pacientes com diagndstico de doenga do neurbnio motor manifesta
algum tipo de comprometimento cognitivo, ao longo do curso clinico da doen-
ca. Isso faz com que haja um prejuizo tanto na identificagdo dos sintomas como
na aderéncia ao tratamento; de maneira que as condutas adotadas pela equipe
sejam independentes da vontade expressa pelo paciente.

Como é possivel observar, a disfagia ndo pode ser considerada ou tratada
isoladamente dentro do quadro clinico, pois ha uma inter-relagéo entre areas
correlatas, o que envolve a participagéo de varios profissionais, como fonoaudi-
6logo, nutricionista, terapeuta ocupacional e fisioterapeuta. Assim, o diferencial
no atendimento ao paciente com disfagia decorrente de uma doenga do neu-
rénio motor € que ele seja tratado de maneira integrada pelos profissionais da
area de reabilitagéo neuroldgica. &
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Adriana Peres, fonoaudiologa da AACD/SP,
especialista em linguagem pelo Conselho
Federal de Fonoaudiologia, aprimoramento
em Comunicagao Alternativa pela PUC/SP

Silvia Nakazune, terapeuta ocupacional
graduada pela Universidade de Sao Paulo,
especializada em reabilitac3o fisica pela
Universidade Federal de Sao Paulo

comunicagao

Muitos individuos com ELA podem apresentar o que chamamos de disartrofo-
nia, ou seja, uma dificuldade na expresséo verbal devido a alteracéo no controle
muscular dos mecanismos da fala. A respiracao, fonagéo, ressonancia, prosoé-
dia e articulacdo podem estar alteradas. Inicialmente, podem ser observados
sintomas como rouquidéo, fala lentificada ou com inteligibilidade prejudicada
e imprecisao articulatéria. Com a evolugdo natural da doenga, pode haver a
impossibilidade total de o individuo se comunicar por meio da fala; nesse caso
€ necessario o uso de recursos e estratégias de comunicagao alternativa para
promover uma comunicagao mais efetiva. Em alguns casos, € interessante que
€SSes recursos possam ser apresentados ao paciente na fase em que ele ainda
consegue se comunicar pela fala, para que possa participar mais efetivamente
da escolha de tais recursos e tenha um tempo maior para se familiarizar e se
adaptar a essa nova forma de se comunicar. Nem sempre é facil a aceitacéo
por parte do paciente e dos familiares, pois ha o desejo de que a comunicagao
seja feita por meio da fala. Contudo, o mais importante € que o paciente con-
siga expressar seus sentimentos, seus desejos e pensamentos, exercer seus
papéis e se manter ativo no processo de comunicagao.

A selecédo do melhor dispositivo para o paciente vai depender de alguns fato-
res. Ha diversos tipos de equipamentos, que podem ser utilizados de variadas
formas. A escolha pode envolver varios profissionais, entre eles o terapeuta
ocupacional e o fonoaudiélogo. A maneira como o paciente acessara o equi-
pamento sera definida por meio da avaliagdo da terapia ocupacional, que veri-
ficara quais partes do corpo o paciente consegue movimentar sem se fadigar
(cansar) e adaptar o dispositivo para as necessidades do paciente.

Existem recursos de baixa e alta tecnologia; € importante levar em conta a
experiéncia anterior dos individuos com a tecnologia. Também nao é correto
pensar que o recurso mais caro é o melhor e mais indicado para o paciente. O
uso de alta tecnologia ndo exclui o uso da baixa tecnologia. A escrita, quando
possivel, pode ser utilizada como forma alternativa de comunicagéo. Abaixo
seguem exemplos dos dispositivos mais utilizados.
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Prancha de comunicacéao de papel

O que é: tabela que pode conter letras do alfabeto ou desenhos, na qual a
pessoa aponta 0 que deseja comunicar para quem esta conversando com ela
(interlocutor).

Como usar:

O individuo doente pode apontar letras, palavras, frases, simbolos gréaficos ou
imagens com o dedo.

Quando o alcance estiver limitado, pode-se reduzir o tamanho da tabela ou
colocar um lapis na mao do paciente. Ha, contudo, que se garantir que este
esteja enxergando o tamanho das letras.

Quando nao houver movimentagéo das méaos, pode-se solicitar para o indivi-
duo doente olhar para a letra/imagem, o interlocutor segue o olhar do paciente
e aponta para onde este olha a fim de confirmar. O interlocutor vai formando as
palavras ou frases que o individuo “fala”. E preciso estar estabelecida a forma
como o paciente dira “SIM e “NAO” (por exemplo, por meio do piscar).
Quando ndo houver movimentacdo das maos, mas 0 movimento de cabeca
estiver preservado, pode-se colocar uma caneta laser nos 6culos (ou prender
no boné). Dessa maneira, 0 paciente pode apontar as letras com o laser, mo-
vendo a cabecga.

Também podem ser utilizadas pranchas em acrilico transparente, que facilitam
observar para onde o paciente esta olhando. Pode exigir um pouco mais de
treino para que o paciente e o interlocutor se acostumem com essa forma de
comunicagao, mas ela pode se tornar bastante efetiva.

Particularidades do equipamento: € um recurso barato e relativamente simples
de usar. Nao depende de bateria, pode ser utilizado a qualquer momento. Deve
estar sempre préximo ao paciente e disponivel para uso.

Tablet

O que é: tipo de computador portatil. Ha diversos aplicativos de comunicagéo
para tablets, em sistema Android, Windows ou iOS. Além dos aplicativos pro-
prios para comunicagao, aplicativos de tradugédo que leem o que foi digitado
também podem ser utilizados.

Como usar: 0 modo mais comum de utilizar o tablet € com os dedos. Quando
a movimentacao estiver limitada é possivel também usar a caneta para tablet.
Dispositivos possibilitam também uso de mouse, e nesses casos é mais facil
adaptar um acionador®. Para alguns modelos de tablet, é necesséria uma inter-
face especial para utilizar um acionador.

*Botdo que pode ligar ou desligar um dispositivo. Ha diversos tipos de acio-
nadores (com diferentes tamanhos e formatos, com botdes mais macios que
exigem menor forca muscular, por sucgéo de ar, toque etc.).

Particularidades do equipamento: o tablet permite que a pessoa acesse ou-
tras fungdes, como musica, e-malil, internet e jogos. A quantidade de aplicativos
disponiveis em portugués ainda & limitada.

I Leitura sugerida

N Computadores

O que é: assim como os tablets, ha programas de computador que podem ser
utilizados para facilitar a comunicagao.

Como usar: existem diversas adaptacdes que podem ser feitas para facilitar o
uso do computador: utilizar um teclado menor; utilizar o teclado virtual (teclado
que aparece na tela do computador para ser acessado pelo mouse); programas
de varredura que permitem o uso do computador com um clique; programas
que reconhecem o movimento de cabeca ou olhos. Devido a variabilidade de
adaptacoes, € interessante que haja a avaliagdo de um terapeuta ocupacional.
Particularidades do equipamento: o computador também abre um leque de
possibilidade, permitindo acesso a diversas outras atividades (compras, movi-
mentagado bancaria, assistir a filmes, ler livros etc.) e maior autonomia.

Vale ressaltar que a escolha de qualquer equipamento deve atender as neces-
sidades do usudrio e levar em consideragdo o estilo de vida dele. E preciso
reconhecer os desejos do paciente e de sua familia. Outro aspecto importante
€ estar atento a necessidade de modificagdo do recurso utilizado devido a evo-
lucdo da doencga.

A auséncia de comunicacao impacta de forma negativa nao s6 o paciente, mas
seus familiares e toda a equipe de reabilitacdo. E importante que o interlocutor
nao tente adivinhar o que o paciente esta dizendo e nao termine a frase sem sua
autorizagdo. Quando ndo compreender o que foi dito, ndo finja que entendeu.
E preciso que todos se familiarizem com as formas do paciente se comunicar e
estejam disponiveis para que a comunicagao realmente aconteca. h

“Uso de acionadores na esclerose lateral amiotréfica”, disponivel em:

<http://www.ipg.org.br/ipg/project/ipg/public/uploads/2013/09/03/5225d18b48c96uso_de_acionadores_na_ela.pdf>.
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“Mobilidade é capacidade de se mover,
é a facilidade de realizar movimentos”

“Funcionalidade é a capacidade motora e cognitiva
para desempenhar tarefas.”

A ELA provoca perda funcional progressiva, fazendo com que 0s pacientes

mobilidade tenham prejuizo na realizagcéo de suas fungdes basicas do dia a dia e na mobi-

e independéncia lidade tanto no ambiente domiciliar quanto no externo, a medida que a doenga
evolui, percebemos que 0s pacientes comegam a ter dificuldades para manu-
sear objetos, tropecam e sofrem quedas frequentes.

Devemos favorecer a funcionalidade, para que esses pacientes se mantenham
independentes com mais seguranca dentro e fora de suas casas. Para isso, evi-
tamos objetos e mdveis no trajeto de circulagéo, como cadeiras, mesinhas de
apoio, mesas de centro, vasos, enfeites etc... Os tapetes devem ser retirados e
0s corredores devem estar livres — se necessario, pode ser fixado corrimao nas
paredes laterais. Também sé&o feitas adaptagdes para os objetos de uso diario
favorecendo sua mobilidade e autonomia na realizagcao de AVD’s (alimentagéo,
vestudrio, higiene). E muito importante observar a largura das portas internas e
externas para favorecer a movimentagdo dos pacientes cadeirantes.

acessorios de banho

talheres adaptados

MOBILIDADE E INDEPENDENCIA

Giane Marrone, terapeuta ocupacional

mobilidade e independéncia
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Geralmente, os banheiros precisam ser adaptados porque a porta do box é
estreita e ndo permite a passagem adequada do paciente ou da cadeira de
banho. Também podem ser colocadas barras de apoio no box, oferecendo
mais seguranca na hora do banho e permitindo maior facilidade de movimento.

Devemos favorecer a mobilidade deixando objetos pessoais e de uso frequente
mais faceis a mao, evitando a necessidade de agachar, abrir e fechar portas
ou gavetas.

Em casa, geralmente os quartos ficam no andar superior; se 0 paciente deam-
bula independente ou com auxilio, devemos facilitar o acesso dele a todos os
pavimentos da casa. Precisamos verificar o tipo de escada (reta ou curva), o
espacgo que ocupa e a altura do vao para fazer o ajuste mais adequado. Existem
cadeiras com sistema de tragcao nas rodas, cadeiras elevatérias, plataformas
horizontais e inclinadas, entre outros.

A mobilidade do paciente no ambiente externo é fundamental para a manu-
tencdo de sua vida social. Devemos favorecer atividades sociais € de lazer.
Muitos pacientes que apresentam déficit de movimentagdo, mas ainda con-
seguem deambular, deixam de sair porque é cansativo e trabalhoso para si e
para o familiar/cuidador. Socialmente, € melhor este paciente usar uma cadeira
de rodas para deslocamentos maiores, de modo a poder aproveitar 0 passeio.
Atualmente, muitos locais publicos possuem cadeiras de rodas e elétricas que
devem ser utilizadas.

barras de apoio cadeira de rodas especial
(tragao eletromecanica)

cadeira elevatoria plataforma horizontal plataforma inclinada

Os pacientes de ELA possuem capacidade cognitiva preservada e devemos
valoriza-los. Os familiares e cuidadores tém papel fundamental na preservacao
de sua vida social e no favorecimento de uma melhor qualidade de vida. &
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ATENCAO DOMICILIAR

HOME CARE

Andre Minchillo, médico ex-presidente NEAD
- Nucleo Nacional das Empresas Prestadoras
de Servico de Atengao Domiciliar

home care:
atencao domiciliar

A atencao domiciliar em saude, conhecida também como home care, remonta
aos principios da humanidade, adquirindo, no passar dos tempos, uma or-
ganizagao técnica que lhe garante se estabelecer como parte integrante do
sistema de assisténcia a saude aqueles que dela necessitam. No Brasil, teve
grande impulso nas Ultimas duas décadas, tanto nos servi¢os publicos quanto
na medicina privada. Reconhecida como uma importante atividade no apoio a
continuidade do tratamento de pacientes, foi sendo reconhecida e legislada pe-
las diferentes entidades governamentais. Em 2006, a Agéncia Nacional de Vi-
gilancia Sanitéaria (Anvisa) estabeleceu a Ressolugcdo RDC n° 11, em que dispde
sobre o regulamento técnico das empresas de home care, marco importante
para assegurar qualidade dos prestadores de servigos. No ambito publico, foi
langado pelo Governo Federal o programa Melhor em Casa.

A ateng&o domiciliar nao veio para substituir a assisténcia hospitalar, mas como
uma alternativa complementar de atendimento, proporcionando a equipe médi-
ca mais uma opgéo no arsenal terapéutico.

Algumas vantagens podem ser observadas: uma desospitalizacdo precoce,
com menor exposigao aos agentes infecciosos; menor tempo de recuperagao,
com treinamento da familia e do proprio paciente para garantir a promogao
do autocuidado; maior conforto, autonomia e convivio com a familia durante
o periodo de tratamento; garantia de assisténcia nas diversas fases evolutivas
do quadro clinico, com qualidade e supervisao de equipe multiprofissional ha-
bilitada para atuar segundo as especificacdes da esclerose lateral amiotréfica.

As definicdes estabelecem dois tipos de atividades em atenc¢do domiciliar: as-
sisténcia domiciliar, que engloba o conjunto de atividades de carater ambulato-
rial, programadas e continuadas, para os pacientes que ndo podem se deslocar
para realiza-las em clinicas (sdo exemplos as sessdes de fisioterapia, fonote-
rapia, curativos ou a administragdes de medicamentos como antibiéticos, que
nao requerem a presenga constante de profissionais na residéncia) e internagéo
domiciliar, que engloba o conjunto de atividades prestadas no domicilio, carac-
terizadas pela atencao em tempo integral ao paciente com quadro clinico mais
complexo e com necessidade de equipamentos e tecnologia mais especiali-
zada. Exemplos sé&o os pacientes em fases mais adiantadas da doenga, com
alguma dependéncia de equipamentos de suporte a vida, como respiradores,
bombas de infusdo de dietas e medicamentos.

home care: aten¢ao domiciliar
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< Conhecendo o funcionamento do home care

Os servicos possiveis de serem realizados em domicilio estdo sendo cada vez
mais solicitados pelos planos de salde ou pelos servicos publicos, quando
existe real necessidade de sua aplicagao.

Normalmente, os pacientes estdo em regime de internacao hospitalar quando
a equipe médica reconhece que ndo ha mais necessidade de se permanecer
internado, mas ha uma dever de continuar os cuidados ao paciente em domi-
cilio. Nesse caso, 0 médico que acompanha o paciente deve preencher um
relatorio, detalhando o quadro clinico e sua sugestao dos cuidados, que devem
ser executados na residéncia. Esse relatério € encaminhado para a operadora
dos planos de saude, nos casos privados, ou para o 6rgdo responsavel pela
saude de familia, nos casos de instituicées publicas.

Uma equipe da empresa prestadora de servicos é chamada para proceder a
uma avaliagdo do paciente, da familia e do domicilio, para que se estabelecam
planos de cuidados, perfil da equipe multiprofissional requerida, equipamentos,
materiais e medicamentos necessarios. E importante salientar que para cada
paciente existem necessidades especificas de acordo com a fase da doenca
em que se encontra. Além disso, procura-se estabelecer, quando possivel, o
tempo de duracéo do atendimento, auxiliando a familia no aprendizado para
procedimentos que podem ser executados pelo cuidador familiar. Aprovado
este plano de cuidados, deve-se atender aos requisitos de seguranc¢a para re-
alizar a transferéncia do paciente até o lar.

Os diferentes profissionais de saude, como fisioterapeutas, médicos, enfer-
meiros, fonoterapeutas, nutricionistas, assistentes sociais € psicologos, devem
estar treinados para atender aos pacientes com ELA, devido a complexidade
e especificidade dos aspectos clinicos, sociais e psicoldgicos. Esses profissio-
nais auxiliam desde a reabilitagdo pulmonar ou neuromuscular € a prevencgao
de lesbes de pele até os cuidados intensivos em fases mais adiantadas.

< O que se esperar do home care

O tratamento prescrito pelos médicos, bem como os procedimentos fisiotera-
picos, nutricionais e fonoterapicos, objetiva diminuir os sintomas e aumentar
a qualidade de vida do paciente. O apoio psicolégico para o paciente e seu
entorno familiar € sempre bem-vindo na compreensao e na superacao das difi-
culdades inerentes a cronicidade da doenca.

A possibilidade de adequacgéo dos cuidados frente a mudangas do quadro cli-
nico permite incrementar ou diminuir a complexidade do atendimento e dos
recursos utilizados. Se, por exemplo, o uso de determinada tecnologia néao for
mais necessario, ou se houver necessidade de incremento no nlimero de aten-
dimentos de fisioterapias, o plano de cuidados pode ser alterado, desde que
essa mudanca seja bem justificada. Com isso, a seguranca e a efetividade do
tratamento s&o garantida.

A familia também pode ser orientada e treinada a realizar alguns procedimentos
n&o invasivos, como aspiragdes orais e exercicios de fisioterapia musculares,
sempre sob supervisao de profissionais e com uma retaguarda de 24 horas no
caso de urgéncias ou emergéncias.

A expectativa para o atendimento domiciliar voltado para os pacientes com
ELA é muito otimista, necessitando ainda de um aprimoramento nos cuidados
especificos por parte de toda a equipe. Por isso, a parceria com instituicdes
especializadas favorece o aperfeicoamento de todos os integrantes da equipe
e da prépria empresa prestadora de servigos, nos aspectos de entendimento
técnico, social e emocional. Uma fronteira a ser desbravada. Uma oportunidade
a ser garantida. n
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DIREITOS SOCIAIS E CIVIS DA PESSOA COM ELA

Elica Fernandes, assistente social e gerente
executiva e social da Abrela

direitos sociais
e civis da pessoa
comela

Ao receber o diagndstico de esclerose lateral amiotréfica, paciente e familia ne-
cessitam de informacgdes sobre a doenca e seu tratamento, para que tenham,
a partir dai, recursos que 0s permitam conhecer 0s cuidados necessarios e
como lidar com as situagdes que virdo junto com a evolugéo da doencga. Para
atender a estas questdes, a Associacao Brasileira de Esclerose Lateral Amio-
tréfica (Abrela) foi criada em 1999 pelo Dr. Acary Souza Bule Oliveira e outros
companheiros médicos que cuidavam de pacientes com ELA no Brasil. Em
2000, foi implantado o atendimento do servigo social. Hoje, ha também outras
organizagdes parceiras, de apoio e atendimento, tais como as Associagdes
Regionais de ELA (ARELASs) no Rio Grande Sul e em Belo Horizonte, o Instituto
Paulo Gontijo (IPG) e a Associagdo Pro-Cura da ELA.

A miss&o do servico social, conforme os principios fundamentais do Cédigo de
Etica Profissional e a Lei n° 8.662/1993, que regulamentam a profissdo de as-
sistente social é: defesa intransigente dos direitos humanos; ampliagéo e con-
solidacéo da cidadania; posicionamento em favor da equidade da justica social;
empenho na eliminacdo de todas as formas de preconceitos, incentivando o
respeito a diversidade, compromisso com a qualidade dos servicos prestados.

No contexto de doengas graves, principalmente da esclerose lateral amiotrofi-
ca, a familia precisa ser entendida como unidade de cuidados e receber infor-
macdes sobre a doencga, o tratamento e como conduzir os cuidados, neces-
sitando ser estimulada, assessorada, esclarecida e fortalecida, inclusive sobre
seus direitos sociais € fundamentais, além de recursos de atendimento e rede
de suporte na comunidade.

Entende-se por direitos sociais aqueles previstos no artigo 6 da Constituicdo
Federal (CF) de 1988: educacao, moradia, lazer, seguranca, previdéncia e as-
sisténcia social. Ja os direitos fundamentais sdo os relacionados ao artigo 5
da CF/1988, pelo qual todos sao iguais perante a lei, sem distingdo de qual-
quer natureza, garantindo-se aos brasileiros e aos estrangeiros residentes no
pais a inviolabilidade do direito a vida, a liberdade, a igualdade, a seguranca
e a propriedade.
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Face a gravidade da ELA, os pacientes precisam de atendimento médico e de
equipe multidisciplinar, exames e medicamentos de alto custo, além de equi-
pamentos como respiradores, cadeiras de rodas, cadeiras de banho, 6rteses,
proteses, fraldas descartaveis, sondas de aspiragdo, sondas para gastrosto-
mia, dieta industrializada, transporte adaptado, entre outros. Em caso da re-
cusa do atendimento dos direitos do paciente-cidadéo, é necessaria a judi-
cializacao da demanda desses direitos que, mesmo regulamentados por forgca
de lei, nd&o raramente s&o desrespeitados. Assim, deve-se procurar a ajuda da
Defensoria Publica ou do Ministério Publico com um “pedido de liminar” para
obtencéo de seus direitos.

Os direitos do paciente dividem-se em dois grupos: a) os especificos para ELA
e b) os analogos.

Os especificos sao aqueles regulamentados por forga de lei ou portarias que se
destinam ao atendimento da pessoa com esclerose lateral amiotrofica. Quan-
to aos direitos analogos, sdo aqueles que também possuem regulamentagéo,
entretanto, destinam-se a grupos, por exemplo: pessoas com deficiéncia, pes-
soas com doengas graves, pessoas com doengas raras etc. mas que por ana-
logia aos termos utilizados na legislacdo podem e devem ser requeridos para
a pessoa com ELA. Alguns exemplos: em que a lei ou portaria refere-se a mo-
léstia grave, mas nido consta a esclerose lateral amiotréfica — se a ELA € uma
moléstia grave, basta que o médico coloque no relatério de solicitacao o termo
“moléstia grave”; onde houver o termo paralisia irreversivel e/ou incuravel — a
ELA analogamente é uma doenca que causa paralisia irreversivel e/ou incuravel
€ assim por diante.

Direitos especificos das pessoas com ELA

Medicamento: RILUZOL — Portaria n° 913/2002.

Com prescricéo do neurologista, dirigir-se a secretaria de saude de sua regiao
para informar-se sobre o local de fornecimento da medicacgéao.

Site: www.saude.gov.br

BIPAP —em Sé&o Paulo é fornecido seguindo-se a Portaria Federal n° 1.370/2008
e adendo, no qual constam os procedimentos para fornecimento e acompa-
nhamento necessario. A distribuicdo ocorre via Instituto do Sono.

No restante do pais, deve ser fornecido via secretarias de salde que recebem
verba para este fim. Em alguns estados, ainda é necessaria acao judicial.

O pedido de BIPAP inclui, além do aparelho: mascara de acordo com a neces-
sidade, traqueia, touca, filtros para substituicdo, no-break e bateria.

Em caso de falta de energia elétrica, o paciente que faz uso do BIPAP ou utiliza
outros equipamentos que sejam de uso continuo, tem direito a prioridade de re-
ligagdo e, para tanto, devem se cadastrar na empresa de energia da sua regido.

Direitos andlogos, mas para todos!

Cadastro de sobrevida: em caso de falta de energia elétrica, o paciente que
faz uso do BIPAP ou de outros equipamentos que sejam de uso continuo e dos
quais dependam a vida tem direito a prioridade de religagéo e, para tanto, deve
se cadastrar na empresa de energia da sua regido.

Assisténcia domiciliar: esse tipo de assisténcia esta melhor definido e garan-
tido pelos planos de saude. Pelo SUS, ha uma legislacao ainda inespecifica e
sem garantias. Alguns pacientes s6 obtiveram essa assisténcia pelo SUS quan-
do entraram na Justica. Ja em relagdo aos planos de saude, esse direito pode
ou nao estar previsto no contrato. Entretanto, mesmo quando néo esta, o plano
deve fornecer tal cuidado, pois recebe do governo e do contratante/paciente.
Assim, pedir judicialmente sempre dara certo, pois € garantido pela Constitui-
¢ao que a saude € um direito de todos e um dever do Estado.

Saque do FGTS: tem direito quem estiver aposentado; veja o procedimento na
Caixa Econdmica Federal. Caso nao haja liberagdo, contrate um advogado para
solicita-la por meio judicial.

Site: www.caixa.gov.br

Isengao tarifaria nos transportes municipais e intermunicipais (6nibus, metro
e trem): cada municipio tem um procedimento diferente; em geral, ttm-se as
informacdes nas prefeituras locais.

Isencdo de rodizio veicular (somente em S&o Paulo): deve ser solicitada no
Setor de Autorizagdes Especiais do DSV (Rua Sumidouro, 740, Pinheiros, tel.:
11/3812-3281 / 3816-3022).

Site: http://www.prefeitura.sp.gov.br/secretarias/transportes/index.asp

Cartédo DEFIS: é obrigatéria a inscrigdo no Setor de Autorizagdes Especiais do
DSV (Rua Sumidouro, 740, Pinheiros) para obter autorizagao especial para uso
de vaga em via publica demarcada com o simbolo azul de deficiéncia. Com
formulario préprio. E valido em todo o territério nacional.

Site: http://www.prefeitura.sp.gov.br/secretarias/transportes/index.asp

Para moradores de outros municipios: comparecer ao 6rgdo competente de
transito do municipio munido de laudo médico e demais documentos solicitados.

ATENDE - Servigco de transporte adaptado: inscricbes nos postos de atendi-
mento cadastrados pela Prefeitura de Sao Paulo. Informacdes pelo n° 156 ou
no site www.sptrans.com.br
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TFD - Tratamento Fora de Domicilio: A Portaria n® 55 da Secretaria de Assis-
téncia a Saude (Ministério da Saude/SUS), regulamenta o fornecimento de aju-
da de custo ao paciente e, se necessario, também ao acompanhante, quando
ndo ha meios de tratamento na localidade de residéncia do individuo doente,
visando a cura total ou parcial, pelo periodo necessario ao tratamento. Deve ser
solicitado na secretaria de saude do municipio/estado, mediante o comprovan-
te do agendamento da consulta.

Para ser incluido no TFD ¢é preciso ter ordem médica, para pacientes que ne-
cessitem de assisténcia médico-hospitalar e sejam atendidos na rede publica,
conveniada ou contratada do SUS.

Também é preciso que o deslocamento seja para municipios-referéncia com
distancia superior a 50 quildmetros, por transporte terrestre (ambulancia quan-
do necessario) ou fluvial, € 200 milhas por transporte aéreo.

Passe livre — transporte interestadual: prevé a gratuidade para viagens, sem
direito a acompanhante. Necessario o preenchimento de formulario préprio —
médico e de identificacdo. Critério: CID e renda familiar per capita. Informagdes:
tel.: (61) 3315-8035

E-mail: passelivre@transportes.gov.br

Site: www.transportes.gov.br

Isencao de IPI, IOF, ICMS, IPVA (somente para quem tiver carteira especial
de habilitagao)

Site: www.fazenda.sp.gov.br / www.detran.sp.gov.br / Tel.: 154 — Detran.
OBS.: Para aquisicao de veiculo O quildbmetro que nédo sera conduzido pelo
paciente, s6 ha isencéo do IPI.

Isencdo de IPTU e Taxas de Limpeza Publica: verifigue em seu municipio de
residéncia se ha concesséo desta isencéo.

Saque de Fundo PIS/PASEP: tem direito o trabalhador cadastrado nesse fun-
do até 4/10/1988. E devido em casos de invalidez permanente ou morte. Solici-
tar na Caixa Econémica Federal.

Quitag&o da casa prépria: necessaria a comprovacao de invalidez permanente
ou morte do contratante, devendo ser solicitado no érgdo financiador.

Isencéo de IRRF na aposentadoria e penséo: tem direito a pessoa portadora
de doenca grave, mesmo que a doenca tenha sido identificada apds a conces-
sdo da aposentadoria por tempo de servigco ou da penséo. Deve ser solicitada
ao 6rgao pagador da aposentadoria.

Sites: www.inss.gov.br e www.receita.fazenda.gov.br

Prioridade na tramitagdo de processos e atendimento preferencial pela De-
fensoria Publica: solicitacao por advogado constituido, apresentacao de rela-
torio da doencga e exames. E um direito usado por analogia & legislagdo do ido-
S0, caso 0 paciente e/ou deficiente ndo tenha idade igual ou superior a 65 anos.

Direitos previdenciarios: a Previdéncia Social € um sistema de protecao social
que garante uma renda ao trabalhador que esta impedido de trabalhar por pro-
blemas de satde. E um sistema contributivo, ou seja, somente quem contribui
tem direito a utiliza-lo.

S&o dois os beneficios para os segurados que adoecem e ficam impedidos de
exercer suas atividades profissionais:

Auxilio-doenca: é o beneficio ao qual o segurado tem direito de receber quan-
do esta incapacitado temporariamente para exercer suas atividades. A caréncia
para se ter direito ao auxilio-doenga é de doze contribui¢des. Ha algumas do-
encgas que sao isentas de caréncia, dentre elas, a paralisia irreversivel e incapa-
citante e a cegueira. (www.previdencia.gov.br).

Aposentadoria por invalidez: € o beneficio que o segurado tem direito a rece-
ber quando esta incapacitado para exercer suas atividades profissionais em
carater definitivo. A incapacidade permanente sera atestada pelo médico perito
do INSS e o0 aposentado deverd, se assim for determinado, submeter-se a exa-
mes periciais a cada dois anos. O periodo de caréncia para solicitagdo da apo-
sentadoria por invalidez é de doze contribuicées, podendo ndo haver caréncia
caso 0 segurado apresente uma das doengas relacionadas na lista de isen¢des
(vide relagéo completa no site ja citado). Geralmente, a aposentadoria por invali-
dez é precedida pelo auxilio-doenca. O aposentado por invalidez que necessite
de ajuda de terceiros para as Atividades da Vida Diaria (AVDs) pode solicitar um
acréscimo de 25% no valor de seu beneficio, para ajudar a pagar um cuidador.
O pedido devera ser feito diretamente ao INSS, mediante pericia médica.

Se 0 pedido de beneficios for indeferido, o segurado tem até trinta dias para
efetuar o Pedido de Reconsideragéo (PR) na prépria agéncia do INSS onde foi
realizada a pericia médica. Em caso de dois ou mais indeferimentos consecuti-
VoS, pode-se abrir novo processo no Juizado Especial Previdenciario.
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Beneficio de Prestacdo Continuada (BPC): é um beneficio de responsabilida-
de do Ministério do Desenvolvimento Social e Combate a Fome, porém, admi-
nistrado pelo INSS. Tem direito a recebé-lo esse beneficio a pessoa que esta
incapacitada para o trabalho e para ter uma vida independente (pacientes com
doencas graves e pessoas com deficiéncia). O critério de concessdo desse
beneficio é a renda familiar, e esta ndo pode exceder a um quarto do salario
minimo de referéncia. Esse beneficio ndo pode ser acumulado com qualquer
outro pago pela Previdéncia Social; nao da direito a 13° salario e podera ser
cancelado caso haja superacao das condi¢des que deram origem ao beneficio
(renovacéo do processo a cada dois anos). Para solicitar o BPC, procure o Ser-
vico Social da agéncia do INSS mais préxima da residéncia.

Obtencéo de cadeira de rodas via SUS — Relatério n° 50 da Comissao Nacional
de Incorporagao de Tecnologias no SUS (CONITEC): da direito a cadeira de ro-
das motorizadas. Agendar avaliacao na Unidade Bésica de Saude mais proxima
de sua residéncia.

Onde e como fazer valer os direitos em casos de negativas

Conselhos e Conferéncias de Saude
tel.: (61) 3315-2150.

Ouvidoria e Disque Saude
0800 611997 - ligagao gratuita de qualquer parte do pals.

Ministério Publico do Estado de S&ao Paulo
WWW.mpsp.gov.br

Poder Judiciario/Juizado Especial Civel (JEC) — Central em SP
tel.: (11) 3207-5857/3207-5183.

Procon-SP
WWW.procon.sp.gov.br

Agéncia Nacional de Saude Complementar — ANS
www.ans.gov.br

ABRELA — Associagéo Brasileira de Esclerose Lateral Amiotrofica

Rua Estado de Israel, 899 — V. Clementino — Sdo Paulo — SP — 04022-002

www.abrela.org.br www.tudosobreela.com.br

Tel.: (11) 5579.2668

Equipe de atendimento:

Elica Fernandes — Gerente executiva e social

Cecilia H. de M. Campos — Supervisora de servigo social
Elaine C. Deodato — Assistente administrativa

Estagiarias de servi¢o social. &
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Mecanismos moleculares da ELA: uma janela para terapias

A pesquisa em Esclerose Lateral Amiotréfica (ELA) esta passando por um mo-
mento muito emocionante, com causas genéticas da doenca sendo identifica-
das em um ritmo sem precedentes. Descobrir genes responsaveis pela ELA é
um passo crucial para refinar o espectro clinico da doenga, para redirecionar os
esforcos de pesquisa, destacando novos mecanismos da doenca e para abrir
caminhos para intervencgao terapéutica.

Os avancgos na genética demonstraram que a ELA, uma doenca em que a
perda prematura dos neurénios motores leva a paralisia fatal €, na verdade,
altamente heterogénea, com consideravel variabilidade na apresentagao clinica
€ com varias causas subjacentes da doenca. Na verdade, mais de 25 genes ja
foram associados a ELA gragas aos grandes esforgos envolvendo consorcios
internacionais e tecnologias revolucionarias de sequenciamento do genoma.
Surgem temas comuns importantes entre esses diferentes genes, que apontam
pelo menos duas vias principais intrinsecamente alteradas na ELA:

Processamento anormal de RNA (moléculas intermediarias que dirigem a sin-
tese das proteinas);

Mau-dobramento e degradag&o anormal de proteinas que tendem a se agregar
nos neurdnios afetados.

E nossa esperanca que um melhor entendimento destas vias e de como a sua
interrupcéo leva a morte neuronal, servira de base para o desenvolvimento de
abordagens terapéuticas para a grande maioria dos pacientes com ELA.

Grande parte dos pacientes ndo tem outros membros da familia afetados pela
ELA e séo referidos como pacientes de ELA esporadica, em contraste com
casos familiares. Nos Ultimos anos, particularidades comuns a ELA esporadica
e familiar tém sido cada vez mais encontradas. Com efeito, uma origem gené-
tica da doenga, que inicialmente acreditava-se ser restrita a casos familiares,
€ agora identificada num subconjunto de doentes que ndo tém uma histéria
familiar. Além disso, caracteristicas patoldgicas comuns foram identificadas em
tecidos tanto de pacientes com a forma esporadica quanto com a familiar. Em
2006, com a descoberta inicial de que uma proteina chamada TDP-43 é o
componente principal dos agregados proteicos encontrados em neurdnios de
pacientes com ELA esporadica, pesquisadores obtiveram, pela primeira vez,
uma arma com a qual atacar a doenga esporadica. Sabe-se hoje que a TDP-43
esta presente na maioria dos pacientes com ELA, com excegao de formas fa-
miliares causadas por mutagdes de SOD1, o primeiro gene da ELA identificado
em 1993.
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A descoberta do envolvimento do TDP-43 na ELA tem alimentado grandes es-
forgos para compreender como o acumulo anormal desta proteina leva a morte
neuronal. A proteina TDP-43 regula o destino de milhares de moléculas de aci-
dos ribonucleicos (RNAs). Os RNAs tém multiplas fungdes na célula, incluindo
o papel essencial do mensageiro (MRNA) de transportar a informacgéo genética
e servir como molde para a sintese de proteinas (também chamada de tradu-
¢ao). O processamento do RNA (sintese, maturacao, transporte, transcricdo ou
degradagéo) é altamente regulado e envolve multiplas proteinas de ligagdo de
RNA para determinar a expressdo adequada do gene. Desde 2006, alteracoes
celulares e / ou modificagdes de varias proteinas de ligagdo de RNA, incluindo
TDP-43, foram identificadas como componentes centrais na patogénese da
ELA. Os esforcos estdo em curso para desenvolver estratégias terapéuticas
para restaurar a fungdo normal e localizagao celular das proteinas de ligacao
RNA alteradas em pacientes com ELA. Outro conjunto de genes recentemente
associados a ELA codifica proteinas envolvidas nos sistemas celulares “de eli-
minacao de residuos”. O mecanismo celular essencial para o processamento
de proteinas anormais parece comprometido com o envelhecimento € é in-
terrompido em varias doencas neurodegenerativas, incluindo a ELA, em que
proteinas deformadas se agrupam. Estes mecanismos sdo objetos de intensa
pesquisa e tornaram-se alvos terapéuticos importantes para doengas neuro-
degenerativas.

Ainda mais recentemente, um avanc¢o na genética da ELA ocorreu com a des-
coberta de uma expansao da repeticdo anormal no cromossomo 9 como a
causa genética mais comum de ELA. O gene denominado C9orf72 contém
um tema de DNA de seis letras (GGGGCC) normalmente repetidos entre 2 e 30
vezes, mas 0s pacientes com mutagdes de C9orf72 abrigam centenas de mi-
Ihares de repeticdes de GGGGCC. Hoje em dia, as expansdes no gene C9orf72
s&o reconhecidas como a causa mais frequente da ELA genética, que repre-
senta aproximadamente 35% dos casos familiares e 5% dos pacientes espora-
dicos que ndo tém uma histéria familiar. A identificagao desta mutagéo também
forneceu uma ligagdo genética clara entre ELA e degeneragéo frontotemporal
(FTD), uma doenga neurodegenerativa caracterizada por disfungdo de compor-
tamento e linguagem. Na verdade, a doenga do neurdnio motor e déficits cogni-
tivos de gravidade variavel podem ser concomitantes em pacientes ou familias.
Como na ELA, as inclus6es de TDP-43 sdo encontradas em neurdnios afetados
de pacientes FTD. Essas sobreposi¢des clinicas e patolégicas, bem como a
identificacao de expanséo C9orf72 como uma das principais causas tanto da
ELA como de FTD, alteraram significativamente nossa perspectiva destas do-
engas neurodegenerativas como sendo parte de doengas assemelhadas com
patogénese subjacentes compartilhadas.

Mais importante ainda, a identificac&do de genes de ELA permite aos pesqui-
sadores desenvolver modelos para a doenga, um passo crucial para a criagao
de abordagens terapéuticas. Os modelos animais, incluindo levedura, moscas,
vermes e roedores que apresentam ELA causada por mutagdes tem fornecido
informacdes fundamentais sobre os mecanismos da doenca que agora s&o
direcionados para a terapia. Os modelos celulares também estdo cada vez
mais informativos com tecnologias emergentes para converter células da pele
de pacientes em neurdnios. Estudos recentes tém determinado caracteristicas
anormais em neurdnios motores cultivados com base em pacientes com ELA
que agora sao extremamente Uteis para triagem de componentes terapéuticos.
A identificagcdo dos mecanismos da doenga convergentes envolvidos na ELA
oferece atrativos para a intervengéo terapéutica e os ensaios clinicos decorren-
tes de avancgos recentes na pesquisa de ELA estao prosperando. Consorcios
internacionais estabeleceram testes motores e cognitivos bem padronizados e
progressos recentes em tecnologias de imagem estao revolucionando a nossa
capacidade de monitorar a progressao da doencga e acompanhar a eficacia de
drogas durante os ensaios clinicos. Notavelmente, as parcerias entre empresas
e universidades de biotecnologia estéo florescendo para enfrentar todas as me-
didas necessarias a fim de trazer novas drogas para os pacientes. Um exem-
plo é o desenvolvimento da terapia antioligonucleotideos, comprovada como
sendo segura em pacientes com ELA, agora em desenvolvimento para a ELA
ligada a mutagdes SOD1 e C9orf72. Nossa compreensédo da ELA mudou dra-
maticamente na Ultima década e ha uma grande esperanca de que os esforgos
em varias frentes para combater esta doenga traduzam-se brevemente em uma
terapia eficaz para pacientes com ELA. &
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Ha aproximadamente cinco anos, mais precisamente em maio de 2010, fui
surpreendido ao ser diagnosticado como sendo portador de Esclerose Lateral
Amiotrdfica (ELA), também conhecida como a doenga dos neurbnios motores.
Impossivel negar que o “baque” foi grande. Foi perturbador, mesmo porque
como a grande maioria das pessoas, eu desconhecia por completo quais as
causas € as consequéncias da doenga. E o desconhecido e o inesperado,
sejam eles para o bem ou para o mal, sdo sempre assustadores. No meu caso
e acredito que no de milhares de outros pacientes, o sentimento é de total im-
poténcia. Os questionamentos séo infindaveis e culminam sempre em um “por
que foi acontecer logo comigo”?

Mas, entre me entregar ao desespero e deixar me abater ou encarar de frente
a minha nova realidade e lutar, fiquei com a segunda opc¢&o. A maneira com
que sempre enfrentei a vida vencendo desafios e dificuldades e muito do meu
espirito empreendedor, desbravador e em alguns momentos até mesmo aven-
tureiro, como os vividos na juventude, falaram mais alto. Convivo com ELA (e ai
vale o trocadilho) e sobrevivo da melhor maneira possivel.

Como tudo tem seu preco, gostaria de dizer aos que como eu foram acometi-
dos pela doenga que 0 meu dia a dia ndo € facil. Sou disciplinado. Sigo a risca
os tratamentos. Nao me furto aos exercicios doloridos da fisioterapia e aos
medicamentos prescritos.

Acredito que um dos meus remédios mais eficientes € o trabalho. Com ele me
mantenho ativo. Continuo, mesmo que com restricées de locomocao, traba-
Ihando diariamente.

Permaneco a frente dos negdcios da familia. Com o apoio dos meus compa-
nheiros empresarios exerco a presidéncia da Abilux (Associagdo Brasileira da
Industria de lluminagao) e do Sindilux (Sindicato da Industria de Lampadas e
Aparelhos Elétricos de lluminacéo no Estado de Sao Paulo). Administrador de
formacgao, dediquei boa parte da minha vida para transformar esta profissao
em uma das mais respeitadas. Sinto orgulho de ter lutado e contribuido com a
criagdo do Sindaesp (Sindicato das Empresas de Administracao no Estado de
S&o Paulo) e da ADM (Associagéo Brasileira de Administragao), entidades das
quais sou também presidente.

A presenca da familia, amigos e companheiros de trabalho tem sido fundamen-
tal para que eu siga em frente. Minha lista de agradecimentos € grande. E ai
vale lembrar os amigos recentes que passaram a fazer parte da minha vida em
momento tao delicado. Eu me refiro aos profissionais do Instituto Paulo Gontijo,
que muito tém me auxiliado.

O convite para que eu desse um depoimento sobre como tenho enfrentado
todas as dificuldades impostas pela doenga muito me lisonjeou. Fazer parte de
um trabalho que sera de extrema importancia para pacientes, médicos, pes-
quisadores, estudiosos e familiares que convivem com portadores da Esclerose
Lateral Amiotréfica me enche de orgulho.

Parabéns a todos do Instituto Paulo Gontijo que estiveram envolvidos no projeto
que viabilizou a publicacao deste manual.
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