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RESUMO

A esclerose lateral amiotréfica (ELA) ¢ uma doenga que acomete os neurénios, sobretudo os neurénios motores
afetando a capacidade de enviar os impulsos elétricos de maneira correta, resultando no prejuizo do
funcionamento dos musculos de contragdo voluntaria. ELA é uma doenga degenerativa progressiva, deste modo,
conforme a evolugao da doenca ocorre os sintomas progridem e se agravam, fazendo com que o paciente pare
de realizar movimentos como o da respira¢ao, resultado do acometimento do musculo diafragma. O diagndstico
muitas das vezes ¢ demorado, complexo e multifatorial, fazendo com que o possivel portador passe por diversos
processos médicos até que o diagndstico seja construido. No tratamento sdo utilizados métodos que ajudam a
retardar a progressao da doenga, com o objetivo de aumentar o periodo de sobrevida do paciente, preservando
a0 maximo a sua autonomia. Até o presente momento ainda ndo existe cura para a ELA. Contudo, com os
cuidados de uma equipe multidisciplinar qualificada € possivel proporcionar ao paciente conforte e acolhimento
durante o seu tratamento.
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As doengas neurodegenerativas podem acomete pessoas de qualquer idade, mais o

1 INTRODUCAO

aparecimento dos sintomas ¢ geralmente entre as idades de 50 e 65 anos. Essas doengassdo cronicas e
afetam as células do corpo de forma ininterrupta, irreversivel e com os sintomas progressivos, deste
modo, conforme a evolugdo, as fungdes basicas do corpo, como o movimento, a respiracdo € o
raciocinio sdo afetadas (CAVACO, 2016; SANTOS,2017).

Uma das doengas neurodegenerativa foi descrita pela primeira vez em 1869 em Paris, por Jean-
Martin Charcot, médico, professor e cientista, como Esclerose Lateral Amiotrofica (ELA) que acomete
os neurdnios motores. Essa doenga ¢ conhecida como “doencga de Lou Gehring” nos Estados Unidos,
devido o falecimento do jogador de beisebol em 1941. No Brasil ELA foi descrita pelo médico
Cypriano Freitas no ano de 1909, ja no ano de 1919 os sintomas foram descritos em dois pacientes pelo
médico Gongalves Viana.(CAVACO, 2016; SANTOS, 2017)

Visando melhor acolhimento as pessoas acometidas com doengas neurodegenerativas, o
Ministério da Saude (MS) instituiu a Politica Nacional de Atencaolntegral as Pessoas com Doengas
Raras no ano de 2014. Segundo o MS no ano de 2018 havia no Brasil 14 mil pacientes diagnosticados
com ELA, porem recebiam a assisténciapor meio do SUS. (MS, 2018)

Sendo assim, a doenga ELA tem grande importancia e necessita de atencdo, ja quediversos
estudos ja realizados com o intuito de entender os mecanismos da a¢do da patologia e para verificar a
qualidade de vida dos pacientes que sdo acometidos por essa doenga e averiguar a qualidade de vida
de cada paciente sdo realizados e ainda assim se falta tanto para entender a complexidade dessa doenca.
Este estudo tem como principal objetivo apresentar as complicacdes e sintomas causados pela

Esclerose Lateral Amiotrofica (ELA).

2 METODOLOGIA

O presente estudo foi desenvolvido através de uma revisdo da literatura, pois se baseia no
levantamento e analise das informacdes ja publicadas.

Segundo Cruz e Ribeiro (2009), o estudo bibliografico se baseia em literaturas estruturadas,
obtidas de livros e artigos cientificos provenientes de bibliotecas convencionais e virtuais.

Foi realizada uma busca em bases de dados virtuais em saude, especificamente naBiblioteca
Virtual de Saude — BVS, Scientific Eletronic Library Online, Google académico e documentos de
referéncia dispostos em portais especificos, como Ministério da Saude (MS). Como critérios de
exclusdo foram eliminados artigos em lingua estrangeira, que apresentaram fuga da tematica e que

estavam fora do recorte temporal estabelecido.
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A partir da leitura dos resumos, os artigos foram selecionados tendo em vista critérios de
inclusao e exclusdo. Foram revisados artigos e livros publicados em periddicos nacionais que

abordavam o tema relacionado a Esclerose Lateral Amiotrofica(ELA).

2.1 ONDE OCORRE ESCLEROSE LATERAL AMIOTROFICA (ELA)

No desenvolvimento do folheto embrionario (ectoderme) origina-se o sistema nervoso, esse
sistema divide-se anatomicamente em sistema nervoso central (SNC) e sistema nervoso periférico
(SNP). O SNC ¢ formado pelo encéfalo que fica localizado nocranio, pela medula espinal que ¢
conectada ao encéfalo e envolve os ossos da coluna vertebral, ja o sistema nervoso periférico tem em
sua formagdo 12 pares de nervos cranianos e 31 pares de nervos espinhais. (TORTORA;
DERRICKSON, 2017).

Encontramos no encéfalo, na medula espinhal e em ganglios as células nomeadasde neurdnios,
que realizam a recepgdo e interpretagdo das informacgdes sensoriais, transformando-as em impulsos
nervosos (sinais elétricos). Esses impulsos nervosos sao transmitidos na regido da sinapse onde ocorre
a acdo dos neurotransmissores que transmitindo comando de um neurénio a outro, ou de um neuroénio
para outras células. Osistema nervoso apresenta trés principais neurdnios que sdo: Interneuronios que
conectamos neurdnios encontrados no SNC; Neuronios sensoriais que recebem os estimulos fora ou
dentro do corpo; Neurdnios motores que conduzem o impulso nervoso para células musculares,
glandulas e células endocrinas. Portanto quando ocorre uma lesdo ou perda dos neurénios surge doenga
neurodegenerativa. (MOREIRA, 2017).

Um exemplo de doenca neurodegenerativa ¢ a Esclerose Lateral Amiotrofica (ELA), que tem
em sua fisiopatologia a alteracao celular e bioquimica que desencadeia adegeneragdo dos neurdnios
motores, acometendo os musculos de contragdo voluntaria. (CAVACO, 2016; PINHEIRO, 2020).

Os musculos acometidos sofrem atrofia, por isso utilizam-se o termo amiotréfico,que ¢ a falta
de contragdo por auséncia de estimulo nervoso, ja o termo utilizado para degeneragao dos neuronios ¢é
esclerose, pois as células nervosas ficam como tecido cicatricial, logo essa patologia ¢ nomeada de
Esclerose Total Amiotrofica porque pode afetar o neur6nio motor superior localizado na area motora no
cérebro e o neurdnio motorinferior localizado na regiao mais lateral da medula espinhal. (PINHEIRO,
2020).

Na fisiopatologia ¢ estudado o mecanismo de acdo do aminoacido glutamato, poisé€ um
neurotransmissor excitatorio do SNC, que atua no desenvolvimento neural, plasticidade sinaptica e na
memoria. Portanto estudos indicam que niveis superiores de glutamato, causam a excitotoxicidade
que levam a degeneracdo dos neuronios.(CAVACO, 2016).

De acordo com Cavaco (2016, p.13).
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Durante a neurotransmissao glutaminérgica, o glutamato libertado pelo neurénio pré-sinaptico
liga-se a receptores especificos no neurénio pds- sinaptico. A ativagdo desses receptores resulta
num influxo de sodio (Nat) e calcio (Ca2+) para dentro da célula, levando a uma
despolarizacdo e a geragdode um potencial de agdo (figura 1.5A). Excitotoxicidade ocorre
quando os receptores sdo estimulados exageradamente, causando degenerag@o neuronal.

Além disso, pode ocorrer desequilibrio nas fungdes das células nervosas astrocitos, microglias,
na proteina ubiquitina, mutagdo da proteina superdxido,neurofilamentos e infe¢des virais que podem

deixar os neurdnios motores vulneraveis, causando dano neural. (CAVACO, 2016).

2.2 FATORES DE RISCO E DIAGNOSTICO

Apesar das causas da doenga ainda serem desconhecidas, pesquisadores em todo o mundo
continuam se debrucando nos possiveis fatores que elevem a probabilidade de um individuo adquirir a
ELA. Até o presente momento, alguns estudos apontam que compostos genéticos hereditarios, faixa
etaria (em especial entre 40-50 anos) e o sexo masculino, se apresentam como circunstancias atenuantes
para o desenvolvimento da doenca neurodegenerativa. (ALENCAR et al., 2017).

Fatores externos também tem sido alvo de pesquisa. Acredita-se que o habito do tabagismo
praticamente dobre as chances do acometimento por ELA, que geralmente se manifesta de modo mais
agressivo nos pacientes tabagistas. Militares também podem estar mais suscetiveis. Especula-se que a
exposicao ao chumbo presente nas muni¢des dearmas de fogo podem ser um fator desencadeante da
doenga. Os atletas comparados a populacdo em geral sao mais acometidos pela ELA. Como resposta,
os estudos sugerem que a prevaléncia maior entre este publico pode estar relacionada com traumas
repetitivosna cabeca e atividades fisica intensas. Consequentemente quanto mais fatores o individuo
acumular, maior a probabilidade de um possivel desenvolvimento da patologia. (ALENCAR et al.,
2017; BRASIL, 2019).

E sabido que o diagnostico precoce da esclerose lateral amiotrofica é muito dificilde ser feito,
uma vez que essa doenca assemelha-se a diversas outras doencas de cunho neurologico. Nos dias atuais
o diagnodstico da esclerose lateral amiotréfica o médico neurologista se pauta em uma recomendagado
internacional denominada Critérios de El Escorial, baseando-se em fatores como: Historico clinico de
fraqueza progressiva; Exames neurologicos com provas de fraqueza e perda de forga, atrofia muscular,
fasciculagdes, reflexos vivos ou exaltados e sensibilidade preservada; Exame de Eletroneuromiografia
(membros superiores, inferiores, das costas e cabeca); Exame de ressonancia da coluna dorsal e do
encéfalo. Além disso, podem ser solicitados outros exames, como: Exames de sangue e urina; Puncao
lombar, com intuito de excluir doengasinflamatoérias, infeccdes e infiltragdes neoplasicas; Bidpsia

muscular, raramente utilizada.(LIMA, 2016)
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2.3 COMPLICACOES E SINTOMAS

Os primeiros sintomas de Esclerose Lateral Amiotrofica sdo dificeis de identificardevido a
variagdo da manifestacdo de sintomas em cada pessoa. Os sintomas se iniciam com uma simples dor
muscular ou fraqueza muscular localizada bilateralmente nos membros superiores ou inferiores.
(NEVARES, 2018; RUBIN, 2019).

Devido os sintomas serem tao despretensiosos, como uma simples tropegada no tapete ou uma
dificuldade de escrever, poucas pessoas os identificam. Os sintomas iniciassdo, dificuldade para deglutir
e respirar, gagueira, mudanga na voz, (uma fala mais lentaque o normal), em razao da degeneragao dos
feixes piramidais (responsaveis pelos movimentos iniciais) causando paresia espastica e a reducao da
velocidade da conducdo nervosa, resultando também na insuficiéncia respiratoria, disartria ou disfasia,
labilidadeemocional (conhecido como um choro patolégico devido ao aumento do reflexo mandibular),
problemas com a coordenagao motora que ocasionalmente acabadificultando tarefas simples de seu dia
a dia, fraqueza proximal e fraqueza distal,dificuldade para subir escadas (fraqueza proximal) devido a
degeneracdo dos neurdénios motores lombares, tremores, cdimbras e espasmos musculares, perda de
sensibilidade notato, dificuldade de manter a cabega erguida e perda de peso. (NEVARES, 2018;
RUBIN,2019).

Consequentemente com o avanco da doenga, as seguintes complicagdes podem ocorrer de
formas isoladas ou somadas como, aspiracao de comida ou liquidos, insuficiéncia pulmonar, escaras,
pneumonia e incapacidade de engolir, falar ou respirar. Portanto as maiores complicagdes desta doenga
estdo associadas a degeneragdo das células medula, causando atrofias musculares, parecia flacida e
diminuic¢do ou auséncia de reflexos, pois fazem parte do sistema nervoso. A ELA também pode causar
a paralisiabulbar progressiva, que ¢ uma doenca degenerativa dos neuronios motores, acometendo os

nervos cranianos de forma progressiva afetando os nervos faciais. (NEVARES, 2018;RUBIN, 2019).

2.4 FORMAS DE TRATAMENTO

O tratamento para a Esclerose Lateral Amiotrofica (ELA) tem como objetivo retardar a
velocidade de progressao da doenca aumentando o periodo de sobrevida e o conforto do paciente. Por
se tratar de uma doenca degenerativa incuravel e até entdo idiopatica, a ELA ainda ndo possui um
tratamento especifico. No Brasil, o unico farmacoregistrado pela Agéncia Nacional de Vigilancia
Sanitaria (ANVISA) ¢ o Riluzol. Estudosapontam que o farmaco pode agir como um neuroprotetor,
atuando na diminui¢do da liberagdo de glutamato, resultando no retardamento da morte neuronal,
proporcionando uma sobrevida maior ao paciente. Desse modo, faz-se necessario o uso mais imediato
possivel apos o diagndstico da ELA. A administragdo total diaria do farmaco ¢ de 100mg,dividida em
duas doses de 50 mg cada. O Riluzol é fornecido pelo Sistema Unico de Saude (SUS) aos portadores

da doenca. No que confere o Protocolo Clinico e Diretrizes Terapé€uticas da Esclerose Lateral
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Amiotrofica, do Ministério da Satude. Art. 2° estabelecea obrigatoriedade da ciéncia do paciente, ou de
seu responsavel legal dos possiveis riscos e efeitos colaterais, provenientes do tratamento
medicamentoso da ELA (BRASIL, 2020;BOSSE et al.,2020)

De acordo com o seu estado clinico o paciente com ELA pode necessitar de uma assisténcia
integral e multidisciplinar além da medicina neurolédgica, que vise contribuir com a preservacao de sua
autonomia, qualidade de vida e posteriormente o alivio do seusofrimento. Como a perda da forca
muscular ¢ um sintoma comum, a fisioterapia se tornapeca-chave em todas as etapas da doenga, visto
que por meio de exercicios especificos contribuird com a otimizacao da fungdo muscular, motora e
respiratoria do paciente. A disfagia, anartria e disartria também afetam grande parte dos portadores da
ELA, tornandoessencial o acompanhamento do nutricionista e fonoaudiélogo, diminuindo os riscos de
aspiragdo traqueal e propiciando uma degluticdo mais segura e preservando a0 maximo acomunicagao
do paciente. Os prejuizos no autocuidado podem causar transtornos psiquicos aos pacientes, cuidadores
e familiares. Deste modo, indica-se 0 acompanhamento psicoldgico contando com profissionais como:
psicologos, psiquiatrase terapeutas ocupacionais. Como terapias paliativas que visam trazer conforto
durante a sobrevida do paciente, o Ministério da Satde oferta as Praticas Integrativas Complementares
(PICS), que contribuem para o seu bem-estar fisico e mental. Dentre elas destacam-se:
Aromaterapia, cromoterapia, homeopatia, acupuntura, floraistABRELA, 2020; BRASIL, 2019).

Em casos mais graves que evoluem para a internagao, o paciente perde a autonomia respiratoria
devido ao comprometimento da fung¢do dos musculos envolvidosna respiragdo, necessitando de suporte
mecanico, ou ventilacdo mecanica invasiva respiratoria (VMI) que devem ser realizadas com o seu
consenso. Além da VM ou VMI,0s pacientes que apresentarem disfagia grave podem necessitar da
dieta enteral ou parenteral (RODRIGUES et al.,2017; SANTOS et al.,2020). O namero de pesquisas
nacionais sobre o tratamento terapéutico especifico para a ELA comparado as internacionais apresenta
profunda disparidade, o que revela a defasagem no incentivo aspesquisas cientificas brasileiras.
Estudos relacionados a alta tecnologia como o uso do dispositivo Interface Cérebro Computador (ICC),

ainda sdo utopicos para a realidade brasileira (LEITE, 2021).

2.5 CUIDADOS REALIZADOS PELA ENFERMAGEM

Para proporcionar qualidade de vida ao paciente com ELA, ¢ necessaria uma acdoconjunta entre
a familia e o servico de saude. O papel do enfermeiro no cuidado vai alémde técnicas e procedimentos,
sendo muito importante a promog¢ao do conforto a esse paciente (ESCOBAR et al., 2016).

O objetivo do tratamento € controlar os sintomas e minimizar a progressdo da doenga. O
tratamento visa o uso de medidas paliativas, visto que, ainda ndo existe a possibilidade de cura e nem
como entardecer a progressao da doenca. Por ser uma doencarara e de dificil diagndstico, € necessario

um maior preparo da equipe de enfermagem para estabelecer os cuidados continuos e diretos para estes
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pacientes. O enfermeiro devedesenvolver através da SAE e do processo de enfermagem um plano de
cuidado individual e sistematizado que supra as necessidades de cada paciente, em cada fase de
comprometimento do agravo da doenca (ESCOBAR et al., 2016).

Um cuidado humanizado ocorre no momento em que o enfermeiro tem a capacidade de
compreender as necessidades e complexidades do paciente, desenvolvendohabilidades de comunicagao
com o mesmo, seja ela verbal ou ndo-verbal (ESCOBAR etal., 2016).

Entre os procedimentos ¢ utilizado aspiracao oral e/ou orotraqueal, para diminui¢ao das chances
de broncoaspiracdo e complicagdes respiratorias; fisioterapia respiratoria associada aos demais
cuidados. Promocdo de ambientes livres de barreiras para prevengdo de quedas; prevencao de
complicagdes; acompanhamento nutricional e ofertar apoio psicossocial. Técnicas como leitura, uso de
musica e mudanga de dectbito também devem ser utilizadas, pois promovem conforto e bem-estar ao
paciente(ESCOBAR et al., 2016).

O enfermeiro deve monitorar o aparecimento de novos sintomas, estar sempre atento as
condi¢des emocionais do paciente, para que o encaminhamento a outrosprofissionais seja antecipado
(OMENA et al., 2019).

Além dos cuidados para o bem-estar fisico e emocional do paciente, o enfermeiroestabelece
cuidados que incluem a familia também, fornecer todas as informagdes sobre a doenga, as opgdes
relacionadas ao tratamento, e qual a mais indicada dentro das suas possibilidades, informar sobre os
recursos sociais disponiveis, dar apoio emocional, manter uma comunicagao efetiva, além de prepara-
los para a morte em tempo habil. E importante também educar os profissionais técnicos que irio prestar
atendimento ao paciente, implantando todas as recomendacdes da equipe multidisciplinar (OMENA et
al., 2019).

O enfermeiro deve compreender cada pessoa envolvida e explicar as consequéncias das
decisdes que serdo tomadas ao longo do tempo. Para o paciente que oscuidados sdo em Home Care, as
visitas da Enfermagem devem ser regulares, para o acompanhamento adequado de medicacdes, os
cuidados com a pele e com o trato gastrointestinal, o controle das dores, e o fornecimento do relatorio
com a evolugdo dos sintomas para os médicos (OMENA et al., 2019).

Deste modo, os cuidados da equipe de enfermagem e de uma equipe multiprofissional ¢
essencial em todo o processo da doenca, visto que promove momentossatisfatorios e qualidade de vida

ao paciente com ELA. (ESCOBAR et al., 2016).

3 CONSIDERACOES FINAIS
Com base na literatura pesquisada, torna-se possivel compreender que em um aspecto inicial os
principais sintomas da ELA desabrocham a partir da fraqueza muscular,que pode ser apresentada de

maneira isolada ou associada a outros sinais.
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A sintomatologia da ELA ¢ apresentada de maneira heterogénea podendo ser confundida com
outras disfung¢des neuroldgicas, resultando na demora do diagndstico. Além disto, elucida-se que por
se tratar de uma doenga neurodegenerativa progressiva ascomplicagdes do quadro do paciente sdo
esperadas e variadas, demandando uma equipe multidisciplinar que trabalhe no controle especifico
destes agravos, visto que a patologia em si ¢ irreversivel. No ambito da reabilitacao, o designio ¢
preservar a autonomia do paciente e o proporcionar conforto concernentes as suas manifestacdes
clinicas.

Cabe aos profissionais envolvidos o devido atendimento competente, que vise fornecer ao
paciente uma sobrevida com a maior qualidade possivel, unindo o seu bem- estar fisico, mental e social.
Para mais, o estudo também revela a necessidade de um maiorinvestimento em politicas publicas e nas
pesquisas brasileiras relacionadas a ELA, que até o presente momento ¢ fatal. Portanto, a ELA é uma
doenca devastadora fisicamente epsicologicamente para o paciente e familiares que o rodeiam,

caracterizando a necessidade de uma assisténcia especializada e intersetorial.
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