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RESUMO

A Esclerose Lateral Amiotrofica (ELA) é uma doenca neurodegenerativa caracterizada pela
deplecéo progressiva dos neur6nios motores superiores e inferiores. Nestes anos, modifica¢oes
profundas no atendimento e tratamento para o doente de ELA ocorreram, além do
reconhecimento que a mesma néo afeta somente a pessoa com a doenga, mas causa um profundo
impacto na familia e, especialmente, naquela pessoa mais proxima do paciente que,
frequentemente torna-se o seu cuidador. O objetivo do presente estudo foi definir o que é ELA
tracando um breve relato epidemioldgico da doenca no mundo e no Brasil, descrevendo seu
quadro clinico e etiolégico, assim como seu diagnéstico e tratamento, buscando avaliar a
qualidade de vida do doente e identificar os cuidados que devem ser realizados com o doente
pelos profissionais da salde. Para o alcance do objetivo geral e os especificos, optamos pelo
método da revisdo de literatura. O levantamento bibliografico foi realizado pela Internet, no
banco de dados Lilacs (Literatura Latino-Americana em Ciéncias de Saude) e na base de dados
BDENF (Base de Dados Bibliograficos Especializada na Area de Enfermagem do Brasil),
consideradas as principais da area da salde brasileira. Determinar quais sdo os fatores que
causam impacto na vida dos individuos com ELA pode auxiliar na tomada de decis6es e na
elaboragdo de planejamentos e de intervencgdes, tratamento e servigos. Intervencdes
especificamente desenhadas para aumentar a efetividade da relacéo entre pacientes e cuidadores
podem melhorar o bem-estar psicolégico de ambas as partes.
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1 INTRODUCAO

A ELA - Esclerose Lateral Amiotréficasempre foi conhecida como uma doenga “rara”,
entretanto, mundialmente chama a atencdo pelo nimero crescente de novos casos, mesmo
isolados. Sendo assim, estima-se que a incidéncia mundial esteja em um crescente como um
todo.

Passados 132 anos da descri¢do do quadro clinico da Esclerose Lateral Amiotrofica -
(ELA) por Jean-Martin Charcot infelizmente a historia natural desta enfermidade n&o se
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modificou. E a degeneracdo dos neurdnios motores, cerebral e espinhal, responsavel pelos
principais sinais e sintomas da doenga, que leva a perda progressiva da funcédo e ao 6bito, em
média, cinco anos apos o diagnostico (DOURADO JUNIOR, 2006).

O interesse pelo tema se deu diante uma situacdo vivenciada pelos autores sobre a
doenca. Nestes anos, modificacdes profundas no atendimento e tratamento para aquele que tem
ELA ocorreram, além do reconhecimento que a ELA n&o afeta somente a pessoa com a doenca,
mas causa um profundo impacto na familia e, especialmente, naquela pessoa mais préxima do
paciente que, frequentemente torna-se o seu cuidador. Observado que aquele que desenvolve
ELA ndo deve caminhar so.

O objetivo do presente estudo foi definir o que é ELA tracando um breve relato
epidemioldgico da doenca no mundo e no Brasil, descrever seu quadro clinico e etioldgico,
assim como seu diagnostico e tratamento, buscando avaliar a qualidade de vida do doente e
identificar os cuidados que devem ser realizados com o portador de ELA pelos profissionais da
saude.

2 METODO

Para o alcance do objetivo geral e os especificos, optamos pelo método da revisdo de
literatura. A revisao de literatura é imprescindivel para a elaboracdo de um trabalho cientifico.
O pesquisador deve acreditar na sua importancia para a qualidade da pesquisa e que tudo é
aproveitavel para os relatorios posteriores.

Para Echer (2001), na elaboracédo do trabalho cientifico € necessario ter uma ideia clara
do problema a ser resolvido e, para que ocorra esta clareza, a revisao de literatura é fundamental.

Trentini e Paim (1999. p.68) afirmam que “a selegdo criteriosa de uma revisao de
literatura pertinente ao problema significa familiarizar-se com textos e, por eles, reconhecer 0s

autores e o que eles estudaram anteriormente sobre o assunto a ser estudado”.

Uma ampla revisdo bibliografica acerca do tema de pesquisa colabora para se efetivar
a contento, a tarefa de delimitacdo da unidade de leitura, isto é definir exatamente o
que dentro do tema escolhido optamos por pesquisar, também, auxilia o pesquisador
na captacdo de fontes de idéias para novas investigacdes, a orientacdo em relacdo ao
que ja é conhecido, a percepcao de temas e problemas pouco pesquisados e a perceber
0 momento em que a situagdo problema esta esclarecida (ECHER, 2001, p.6 e 7).

O levantamento bibliografico foi realizado pela Internet, no banco de dados Lilacs
(Literatura Latino-Americana em Ciéncias de Saude) e na base de dados BDENF (Base de
Dados Bibliograficos Especializada na Area de Enfermagem do Brasil), consideradas as

principais da area da salde brasileira.
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Os critérios utilizados para a sele¢cdo da amostra foram: artigos publicados em
periodicos nacionais e internacionais; artigos que abordem a temaética sobre esclerose lateral
amiotrodfica; periddicos indexados nos bancos de dados Lilacs e BDENF; artigos publicados em

todos os periodos, independentes do método de pesquisa utilizados.

3 RESULTADOS E DISCUSSAO

3.1 Relatos epidemiologicos da ELA no mundo e no Brasil

Segundo Pereira (2006) ha evidencias que a incidéncia da ELA seja a mesma em todo
0 mundo, porém, ndo ha um estudo comparativo bem conduzido da doenca entre varias
populacgdes, grupos étnicos ou area geografica definida fora da Europa e da América do Norte.

No mundo a prevaléncia é de 3 - 8 casos por 100.000 habitantes, e tem uma incidéncia
por ano de 2/100.000. Estudos isolados mostram que existem variages. Algumas regides
especificas no mundo chamam a atencdo quanto a taxa de incidéncia por ser mais elevada, como
na ilhade Guam, em Nova Guiné ocidental, e na peninsula de Kii no Japdo (PEREIRA, 2006).

Para 0 mesmo autor:

Nos Estados Unidos a epidemiologia é bem conhecida devido ao grande nidmero de
trabalhos cientificos realizados. Sabe-se que 5.000 novos casos sdo diagnosticados
com ELA a cada ano, correspondendo, aproximadamente, a 13 novos casos por dia,
incidéncia de 2/100.00. A metade de todos os pacientes afetados vivem pelo menos 3
anos ou mais apo6s o diagndstico. Em torno de 20% vivem 5 anos ou mais, e até 10 %
sobrevivem mais de 10 anos. A maioria encontra-se entre 40 e 70 anos. Acomete
geralmente mais homens do que mulheres, embora, trabalhos mais recentes mostram
que ambos o0s sexos estéo sendo afetados de forma semelhante (PEREIRA, 2006, p.9).

Na Europa, esses indices podem ser vistos em uma pesquisa que selecionou 26 estudos
europeus e 28 ndo-europeus, chegando a conclusdo de que havia uma incidéncia de ELA
variando de 1,7 (Italia) a 2,4 (Finlandia média) por 100.000/ano na Europa e de 0,31 (China) a
1,98 (Estbnia) por 100.000/ano fora da Europa. Outros paises e regides com estudos de ELA
no Mundo (PEREIRA, 2006).

De acordo com Quadros (2006), no Brasil a ELA ainda é pouco conhecida, mesmo ap6s
97 anos da primeira descri¢do da doenga em nosso pais. O autor explica que ha trés momentos
da historia da ELA no Brasil:

1) Os primeiros estudos - de 1909 até 1935: € caracterizado por estudos de casos
clinicos, que proporcionaram as primeiras contribui¢fes para o entendimento da manifestacdo

da ELA em nosso meio;
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2) Estudos epidemioldgicos — de 1983 até 2002: Os estudos epidemioldgicos aparecem
na literatura médica nacional somente a partir da década de 1980. Até o momento atual foram
realizados seis estudos epidemioldgicos regionais e um estudo nacional; e,

3) Atuacdo da Associacao Brasileira de Esclerose Lateral Amiotrofica— ABRELA: Em
1998, Acary Souza Bulle Oliveira, neurologista e responsavel pelo Setor de Investigacdo de
Doengas Neuromusculares da Universidade Federal de Sdo Paulo — Escola Paulista de Medicina
(UNIFESP-EPM), idealizou implantar no Brasil um modelo de suporte ao paciente com
ELA/DNM, ja existente nos Estados Unidos. Essa ideia mobilizou um grupo de neurologistas
que reunidos deram o primeiro passo para a criacdo da ABRELA: iniciativapioneira de
mobilizar a sociedade civil, cientifica e politica da importancia de conhecer adoenca, sua
manifestacdo na populacdo brasileira e a necessidade de usar todos 0s recursos disponiveis de
efeito comprovado para o tratamento (QUADROQOS, 2006).

De acordo com Bettini et al. (2011) os dados de incidéncia e de mortalidade para a
populagcdo sul-americana foram obtidos no Brasil e na Argentina, calculando-se que a
incidéncia seja de seis por 100.000. E provavel que o aumento de incidéncia em rela¢do aos
dados globais seja em razdo de o estudo ter sido realizado em um centro de referéncia no
tratamento de doencas do motoneurdnio naquele pais.

No Brasil, foram observadas taxas de mortalidade de 0,9/100.000 no Rio de Janeiro e
entre 0,44 e 0,76/100.000 em Sao Paulo, abaixo das taxas encontradas em estudos conduzidos
em outros paises (MATOS et al. 2011).

Por outro lado, um estudo realizado em ambito nacional observou que as caracteristicas
epidemioldgicas da doenca sdo semelhantes aquelas descritas em estudos internacionais
(DIETRICH-NETO et al. 2000).

3.2 0 que é ELA, sua etiologia e seu quadro clinico

A esclerose lateral amiotréfica (ELA) foi primeiramente descrita por Charcot em 1869
e tornou-se bastante conhecida como doenca de Lou Gehrig's devido ao jogador americano de
baseball que faleceu com a doenga em 1941. A Esclerose Lateral Amiotrofica (ELA) é uma
doenca neurodegenerativa progressiva associada a degeneracdo de ambos 0s neurbnios
motores, inferiores e superiores (POZZA et al., 2006; RDUNOVIC, MITSUMOTO, LEIGH,
2007; ANEQUINI, 2010).

O termo"Amiotréfica” refere-se a atrofia das fibras musculares da qual resulta a

parestesias dos musculosafetados associada a fasciculagdes. "Esclerose Lateral™ reporta-se a
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alteracdo degenerativado trato cortico-espinhal anterior e lateral e, como consequéncia, 0S
neurdnios dessas areas degeneram e séo substituidos por glicose (SILANI, 2011).

Corroborando com os autores acima citados ABRELA (2013,p.3) afirma que:

ELA, também conhecida como Doenca de Lou Gehrig, é uma doenca neurolégica que
causa paralisia progressiva em praticamente todos os musculos esqueléticos,
comprometendo a motricidade dos membros, a fala, a degluticdo e até mesmo, a
respiracdo, é de natureza fatal. Os pacientes frequentemente vivem de 3 a cinco anos
apés o inicio dos sintomas. Ndo ha, em geral, qualquer comprometimento da
consciéncia e da inteligéncia.

Velde, Dion, Rouleau (2011) explica que a maioria dos casos de ELA é de causa
desconhecida (90%). No entanto, cerca de 10% dos casos sdo herdados geneticamente devido
a mutacGes no gene que codifica superoxido dismutase 1 (SOD1).

Para Braga (2009, p.32):

A maioria das doencas neurodegenerativas no ser humano, incluindo a Doenga de
Alzheimer, Doenga de Parkinson e a ELA, demonstram uma patologia axonal
incluindo acimulo anormal de proteinas e agregados. Estas patologias evidenciam a
lesdo axonal como parte do processo patogénico e, em particular a disfuncdo no
transporte de metabolitos através do axonio.

Pozza (2007); Piemonte (2001) afirma que os brancos sdao mais afetados que 0s negros.
Em um estudo realizado pela Abrela e pelo laboratorio Aventis em 1998, foram catalogados
540 pacientes com ELA, sendo 58,5% homens; 5,9% dos pacientes tinham historia familiar. A
idade média de aparecimento dos primeiros sintomas foi 52 anos. Estima-se, em nosso meio,
uma incidéncia de 1,5 casos/100.000 pessoas, ou seja, 2.500 pacientes por ano.

A etiologia para a ELA néo é totalmente esclarecida. Os trabalhos epidemioldgicos e,
sobretudo os experimentos com modelos animais tém permitido concluir que a doenca
relaciona-se com a presenca de algum fator genético e a sua expressdo clinica estaria
relacionada com a exposi¢do deste individuo, marcado geneticamente, a algum fator, ou fatores,
que funcionariam como gatilho para o desencadeamento do processo de degeneracdo do
motoneurénio (ABRELA, 2013).

O mesmo autor afirma que dentre os gatilnos destacam-se: processo inflamatorio;
exposicao a agentes toxicos (enddgenos — do proprio individuo; ou exdgenos — produtos do
meio ambiente, por exemplo, exposi¢do a neurotoxina BMAA); atividade fisica.

Segundo a ABRELA (2013, p.22-24) existemtrés tipos de ELA. A ELA esporadica,a
ELA familiar e a ELA com mutagéo no gene VAPB (ELA tipo 8). Vejamos cada uma delas:

e ELA esporadica— haindicios que ndo seja uma doenca e sim uma sindrome decorrente

de uma variedade de diversos insultos no Sistema Nervoso Central (SNC), levando a
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uma idéntica ou quase idéntica via final patogénica comum, onde uma lesdo inicial
desencadeia cascatas de eventos autossustentaveis, capazes de levar a morte seletiva de
populacdes neuronais susceptiveis. A disseminacdo e amplificacdo da lesdo inicial
ocorrem quando a morte de um motoneurénio libera grandes quantidades de dxido
nitrico, radicais livres, glutamato, calcio e metais livres, lesivos para as células vizinhas.
Acredita-se que o processo causal inicia-se no NMI, pela sua perda predominante e pela
presenca de inclusdes ubiquitinadas. Mas, alguns autores sugerem que o processo causal
inicia-se no NMS. Um Unico NMS inerva varios NMI, justificando-se desta forma um
maior comprometimento de NMI. Quando h& comprometimento bulbar, este é
frequentemente associado com envolvimento abdominal e toraxico, além de maior

comprometimento tenar do que hipotenar.

e ELA Familiar - Ao redor de 5% a 10% de todos os casos de ELA pertencem a este
tipo. Apesar de assemelhar-se a ELA esporadica, esta forma tem uma causa genética. A
média de idade do inicio é de 10 a 15 anos mais cedo do que para a ELA esporéadica e,
ainda, pode ter um inicio juvenil ou adulto jovem. Aproximadamente cerca de 10% dos
pacientes com a forma adulta da ELA familiar sofrem de uma mutacdo no gene da
enzima de cobre/zinco superéxido desmutase (SOD1) no cromossomo 21.
Normalmente, a SOD realiza a desmutac¢éo do radical livre ion superdxido (O2) em agua
oxigenada (H202) e oxigénio molecular (O2). Acredita-se que a diminuicdo da
atividade da SOD leva ao acimulodo ion superdxido, que liga-se entdo ao éxido nitrico
(NO) paraformar os radicais livres perdxidonitrila (ONOO-) e hidroxila (OH-). O
acumulo de radicais livres é altamente lesivo para a célula, poisprovoca peroxidagdo das
membranas e modificacdo de proteinas, culminando com a morte do motoneurénio. J&
foram catalogadasmais de 100 mutacdes na SOD1, praticamente todas herdadas sobuma
forma de heranga autossémica dominante. A substituicdo devalina por alanina na
posicdo 4 (A4V) é a forma mais comum desmutacdo SOD1. Outras mutacdes tém sido
descritas em outros genes: 9934;9921-22; 2933; 15915-22.

e ELA com mutacgéo no gene VAPB (ELA tipo 8) - Descrita no Brasil, caracteriza-se
clinicamente por inicio dos sintomasentre 25-40 anos, com progressao variavel.Mutacéo
no gene da vesicula associada a membrana da proteinaassociada a proteina B (VAPB),

mapeada na regido 20q 13.31,tem sido implicada como fator causal.
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Para Rdunovic, Mitsumoto, Leigh (2007) apesar de Esclerose Lateral Amiotrofica e suas
variantes serem facilmente reconhecidos porneurologistas, cerca de 10% dos pacientes séo mal
diagnosticados e atrasos no diagnostico sdo comuns. Belsh e Schiffman (1996) encontraram
erros de diagndstico no inicio da doenga em 27% dos pacientes e concluiram que supostamente,
o diagnostico torna-se mais preciso com o evoluir dos sinaiscaracteristicos que a doenca
apresenta.

Os trés principais critérios selecionados por Charcot para caracterizar a ELA foram
afraqueza motora de progresséo rapida, sem uma clara relacdo com a atrofia; uma permanente
contratura; o desencadear de dor muscular espontanea devido a tracdo ou pressdo. Charcot
reconheceu um padrao tipico: a doenca surgia na mdo, com proeminente contratura nas pernas
e, geralmente com envolvimento bulbar. Ele estabeleceu uma relacdo entre neurénios motorese
atrofia muscular, e entre o trato lateral da medula e a contratura (LINDEN JUNIOR, 2012).

Segundo Silva (2006) ha formas de doenca do neurbnio motor que afetam
primariamente os neurdniosmotores inferiores (atrofia muscular espinal - AME) ou os
neurdnios motores superiores(esclerose lateral primaria - ELP) e que apresentam etiopatogenias
especificas. No caso daAME, por exemplo, ocorre mutacdo no gene da sobrevivéncia do
neurdnio motor (SMN).

De acordo com Venturin (p.54, 2012):

Uma vez tendo em mente que as caracteristicas clinicas estdo relacionadas com o nivel
de acometimento neurolégico, pacientes com paralisia bulbar — quando ha morte de
neurbnios motores inferiores do bulbo — poderdo apresentar disfagia, disartria,
fraqueza facial e da lingua, que apresenta fasciculacdes. Ja a paralisia pseudo-bulbar
— quando hé perda de neurénios motores superiores — se caracteriza por um estado de
labilidade emocional, relacionado ao choro ou riso patolégico.

Para Boille e Velde (2006) o quadro clinico da ELA caracteriza-se pela presenca de
sinais deacometimento do neurdnio superior e inferior, associando o quadro de paresia, atrofia
e fasciculagdes, hiperreflexia, espasticidade, cdibras e sinal de Babinsky.

O autor reforca ainda que ocomprometimento bulbar caracteriza-se por disfonia,
disfagia, com paresia da musculatura de lingua, atrofia e fascicula¢fes, associados a sintomas
como labilidade emocional e depressdo, provenientes do acometimento do neurdnio motor
superior; alem do envolvimento da musculatura respiratéria cursando com distarbio ventilatorio
restritivo grave. Na maioria dos casos, as funcGes cognitivas do paciente permanecem

completamente intactas, a despeito do efeito devastador que ocorre no corpo (BURST, 2000).

3.3 Diagnostico, tratamento e qualidade de vida do portador de ELA
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De acordo com Brooks, et.al., (2000) o diagnéstico de ELA é baseado na historia clinica
do doente, no exame fisico, nas manifestacGes clinicas e confirmado por exames
complementares de diagnostico. Porém, pode ser dificil, dada a variabilidade de manifestacdes
clinicas e auséncia de um unico teste especifico para a confirmacao.

Os critérios estabelecidos pela Federagdo Mundial de Neurologia (WFN — World
Federation of Neurology), conhecidos como “El Escorial” ¢ “El Escorial Revisado” (Brooks
1994; Brooks et al. 2000), inicialmente utilizados em pesquisa, hoje contribuem para o
diagnostico.

Apesar desses avancos, a ELA em seus estagios iniciais estd relacionada com uma
grande variedade de sinais e sintomas, dificultando o diagnoéstico, que pode levar até 12 meses
para ser estabelecido (SHOOK e PIORO, 2009).

De acordo com Ross (1998), a revisdo do diagnostico é obrigat6ria no caso de ndo haver
evidéncia de progressdo da doenca ou se o paciente desenvolver sintomas atipicos. O
diagnostico da ELA ¢é subdividido, segundo o “revised el escorial criteria” em: definitiva,
provavel, provavel suportado porlaboratdrio e possivel, conforme descrito:

e ELA definitiva: Sinais do 1° e do 2° neur6nio em trés regides do corpo;

e ELA familiar definitiva: Sinais do 1° e do 2° neur6nio em uma regido do corpo mais
identificacdo (com suporte laboratorial) da mutacdo do gene associado com a ELA,;

e ELA provavel: Sinais do 1° e do 2° neurdnio em duas regides do corpo (com sinais do
1° neurdnios rostrais aos sinais do 2° neurdnio;

e ELA provavel (suportado por laboratério): Sinais do 1° e do 2° neur6nio em uma regiao
do corpo mais evidéncia electromiografica de desinervagdo recente em duas ou mais
regides; e

e Possivel ELA: Sinais do 1° e do 2° neurdnio em uma regiao do corpo.

Segundo Mitchell e Borasio (2007) como ndo ha tratamentos disponiveis que
modifiquem definitivamente o curso da doenca, o diagnostico precoce da ELA ndo tem sido
considerado imperativo, entretanto, serd cada vez mais importante diagnosticar a doenca
precocemente, face as muitas tentativas para o desenvolvimento de tratamentos mais eficazes

Corroborando com a ideia dos autores acima citados, Fuglsang-Frederiksen et al.,
(2008) afirmam que o curso progressivo e fatal da ELA enfatiza a importancia de um correto e
rapido diagnostico. Entretanto, esse diagnostico pode ser dificil de ser obtido frente aos poucos

sinais e sintomas e as outras possibilidades diagnosticas.
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Vérias estratégias modificadoras da doenca tém sido testadas em ensaios clinicos 15-
32, mas apenas um medicamento (riluzol) foi aprovado até agora (BEGHI et.al.; 2000; MILLER
et.al.; 2007).

De acordo com Marrone (2006, p. 52):

A patogénese da ELA ndo esta definida, tendo como principais possibilidades, a
excitotoxicidade glutamatérgica sobre os neurbnios motores, a disfuncéao
mitocondrial, o estresse oxidativo, a agregacao protéica, o déficit de transporte axonal,
aliado a inflamacdo peri-neuronal, sinalizacdo aberrante de fatores de crescimento e,
provavelmente outras causas ainda ndo aventadas ou menos “votadas”. Portanto, com
inimeras hip6teses, a ciéncia neuroldgica ndo sabe, verdadeiramente, a(s) causa(s) da
ELA.

O mesmo autor afirma ainda que para uma adequada terapéutica, o conhecimento das
causas da enfermidade seria fundamental. Como visto acima, a etiologia ndo estd definida,
assim, esta sendo necessario lancar méo de algumas estratégias para tentar novas terapéuticas.
Entre estas estratégicas estd a inducdo de animais mutantes com caracteristicas clinicas
semelhantes as da ELA humana, em especial a deficiéncia da enzima superoxido dismutase |,
encontrada em uma forma de ELA familiar.

Marrone (2006) afirma ainda que desta forma seja possivel realizar estudos pré-clinicos
na tentativa de desenvolver medicamentos com base nas teorias etioldgicas acima expostas, e
outra estratégia para encontrar o tratamento € a de, apos escolhido o mecanismo causador a ser
estudado, verifica-se no mercado se ja ha drogas existentes e licenciadas que se enquadre no
perfil de combate a possivel etiologia em estudo.

Quando se fala em ELA, ndo ha como deixar de pensar na qualidade de vida desses
pacientes. O conceito de qualidade de vida tem suscitado muitas pesquisas e sua utilizacdo tem
sido cada vez maior por parte dos profissionais de salde junto a pacientes com doencas
cronicas, degenerativas e terminais.

De acordo com a Organizacdo mundial de Satide (OMS), a Qualidade de Vida (QV)
pode ser definida como “a percepcao do individuo de sua posi¢ao de vida, no contexto da cultura
e sistemas que traduza valores nos quais vive e, em relacdo aos seus objetivos, expectativas,
padrdes e preocupagdes” (STEINER, 2008).

Para Mello et.al. (2009) em geral, os profissionais de salde partem do principio que
individuos com problemas de saude apresentam pior QV. Avaliar a QV no processo salde-
doenca € um fendmeno relativamente recente. Muitos trabalhos tém sido realizados

internacionalmente com este objetivo, demonstrando o crescente interesse pela avaliagdo da

QV.
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Na ELA, a rapida progressdo e a gravidade da fraqueza muscular afetam profundamente
0s sentimentos do paciente quanto a esperanca, a autoestima e a dignidade, além das atividades
pessoais como metas e permanéncia no trabalho. Em relacdo a funcao social do paciente, a
doenca afeta o papel social, a participacdo em atividades recreativas e de lazer, e também a
atividade sexual. A doenca, a perda de independéncia funcional e o estresse psicossocial
possuem papéis importantes na percep¢do do paciente sobre a sua satde ao logo da evolucéo
da doenca (Mello et.al., 2009).

Para este mesmo autor, determinar quais sdo os fatores que causam impacto na vida dos
individuos com ELA pode auxiliar na tomada de decisfes e na elaboracéo de planejamentos e
planos de intervencgéo, tratamento e servigos de forma a buscar uma melhor qualidade de vida

para este paciente.

3.4 ELA e o profissional da saude

Para Steiner (2008) a compreensdo do processo de adoecimento, também é necessaria,
pois amplia a analise dos profissionais de salde que cuidam diretamente destes pacientes
fragilizados e em estado de sofrimento.

O médico ainda é colocado no centro em relacdo a equipe de profissionais de salde, ao
paciente, tratamento e familiares (Rocco,1992; Jeammet,1982; Esslinger,2003).

Sancovski (2002) entende esta questdo analisando o estere6tipo do médico como sendo
aquele que atende a uma expectativa da sociedade a qual ele esta inserido, ou seja, ainda esta
fortemente relacionado como o profissional que retém o poder da cura, de salvar vidas e de
poder “driblar” a morte.

O contato com a doenga e com a morte faz do trabalho da equipe de salde uma tarefa
altamente produtora de ansiedade, podendo desencadear respostas defensivas por parte dos
profissionais e, assim, influenciar o tratamento do paciente. (Bleger, 1984).

O declinio das funcgdes bésicas para a realizacdo das funcdes diarias, a perda da
autonomia, as perdas sociais e afetivas, a dependéncia da familia, da “sorte” e dos profissionais
envolvidos em seu tratamento levam o paciente a um quadro de estresse emocional. (Jeammet
1982; Maciel 2000).

Corrobora com essa ideia Mello et.al. (2009) ao afirmar que € imperativo que se deve
prestar grande atencdo aos cuidadores de pacientes com ELA. Uma das principais razfes para
este argumento ¢ que o paciente e cuidador formam uma “unidade de cuidado”. Sua saude

psicoldgica ou estresse parecem apresentar grande concordancia. Em outras palavras, a saude,
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fisica e psicoldgica dos cuidadores pode melhorar ou ao menos manter a QV do paciente.

Infelizmente, o preco do cuidar em longo prazo de pacientes dependentes promove
uma diminuicdo profunda da QV e da salde dos cuidadores. Neste contexto,
intervencdes especificamente designadas para aumentar a efetividade da comunicagéo
entre pacientes e cuidadores podem melhorar o bem-estar psicol6gico de ambas as
partes, ajudando os pacientes a serem mais conscientes das necessidades de seus
cuidadores, e os cuidadores a se tornarem mais aptos a aceitar seu dispendioso, porém
indispensavel papel (MELLO et.al., p.14, 2009).

Assim sendo, a doenca € revestida de significados e sentimentos préprios e Unicos de
cada individuo, os quais interferem e determinam seu curso e vaointerferir de modo significante
na tomada de decisdes, na adesdo ao tratamento podendo facilitar ou dificultar o processo

terapéutico. (Romano, 1999).

4 CONCLUSAO

A Esclerose Lateral Amiotrofica é uma doenca degenerativa progressiva do sistema
nervoso central caracterizada pela fraqueza nos musculos dos membros, do tronco e dos
musculos dependentes da inervagdo do tronco cerebral, por envolvimento quase seletivo do 1°
e 2° neurbnio motor com atrofia, espasticidade, perda de peso e por Gltimo a insuficiéncia
respiratoria. Apresenta uma incidéncia aproximada de 2 - 4 novos casos para cada 100.000
habitantes por ano, e em média estes pacientes tém uma sobrevida de 3 a 5 anos.

A etiologia da doenca é multifatorial, assim, tratamentos efetivos ndo sdo, até o
momento, conhecidos. Atualmente, recomenda-se que os pacientes com ELA sejam tratados
com equipe multidisciplinar. Embora ELA e suas variantes sejam reconhecidas por
neurologistas, cerca de 10% dos pacientes sdo mal diagnosticados, e a demora para a
confirmacdo diagndéstica ndo € incomum.

Diagnostico precoce, informacdo do diagndstico com honestidade e sensibilidade,
envolvimento do paciente e sua familia, e um plano de atencédo terapéutica positivo sao pré-
requisitos essenciais para um melhor resultado clinico e fim terapéutico.

O stress dadoenca sobre os pacientes, familiares e cuidadores é drasticamente elevado
com o acrescimoassociado da incapacidade e necessidade de cuidados de saude constantes e
interminaveis. Para muitos doentes com ELA, os cuidados preenchem uma lacuna fundamental,
pois tém a premissa de coordenar a prestacdo de cuidados com base numa criteriosa avaliacdo

de necessidades.
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AMYOTROPHIC LATERAL SCLEROSIS (ALS) AND HEALTHCARE
PROFESSIONAL ATTENTION FOR A GOOD LIFE QUALITY: LITERATURE
REVIEW

ABSTRACT

Amyotrophic Lateral Sclerosis (ALS) is a neurodegenerative disease characterized by upper
and lower motor neurons progressive depletion. Lately, it has occurred profound changes on
care and treatment of ALS disease, besides the concerning about the disease that does not only
affects ill people but also causes a deep impact on their families and specially on people closer
to them, who use to be the caregivers. The present paper aims to define ALS with a brief
epidemiological disease report worldwide and in Brazil, describing its etiological and clinical
picture, as well as its diagnosis and treatment, looking for evaluate ill people’s life quality and
identify care they need to receive from healthcare professionals. To achieve the general and
specific goal, we chose the literature review method. The bibliographic search was carried out
by the Internet, using Lilacs (Latin America and the Caribbean Literature on Health and
Science) and BDENF (Information source composed of bibliographic references from the
Brazilian technical and scientific literature in the Nursing) databases; they are considered the
best ones in health sphere in Brazil. Determining which factors can cause impact on ALS
individual’s life might help decision making, treatment and intervention treatment and services
tailoring. Particular planned interventions to increase relationship affection between patients
and caregivers may improve psychological welfare for both sides.

Key-words: Amyotrophic Lateral Sclerosis. Healthcare Professional. Life Quality.
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