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O Presidente do Senado Federal,

Senador Rodrigo Pacheco,

convida para a Sessao Especial destinada a celebrar e dar visibilidade
ao Dia Mundial de Conscientizacao e Dia Nacional de Luta contra
a Esclerose Lateral Amiotrofica (ELA), a realizar-se em
21 de junho de 2023, quarta-feira, as 9 horas,

no Plenario do Senado Federal.

Requerente: Traje: Confirmacdes:
Senador Romario Passeio Completo Site: senado.leg.br/eventos
Uniforme correspondente E-mail: eventos@senado.leg.br

\@/ﬂ tele-educacao

21/6 — Dia Mundial de Conscientizacdo e Dia Nacional de Luta Contra

a Esclerose Lateral Amiotrofica ( Lei n? 13.471/2017 )
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Apresentacao do palestrante

Daniela Angri

- Graduada em Fisioterapia pela Universidade Federal de Santa Maria (UFSM);
- Especialista em Urgéncia, Emergéncia e Intensivismo na modalidade
Residéncia Multiprofissional pelo Hospital Santa Cruz (Santa Cruz do Sul-RS);
- Pos graduada em Saude do Idoso pela Universidade Federal de Sao Paulo
(UNIFESP);

- Mestranda no Programa de Pds Graduacao em Fisioterapia na Universidade do
Estado de Santa Catarina (PPGFT- UDESC);

- Presidente da Arela/SC (Gestdao 2022-2024).
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Roteiro da palestra

1) Visao geral da Esclerose Lateral Amiotrofica;
2) Epidemiologia, etiologia e fisiopatologia da ELA;
3) Sintomas e sinais clinicos da ELA;

4) Diagnostico da ELA;

5) Tratamento da ELA (especifico/medicamentoso);
6) Equipe multidisciplinar e cuidados de suporte;
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Historico da Esclerose Lateral Amiotrofica

1859 e 1870: Definicdes de Atrofia Muscular Espinhal foram
adicionadas a literatura;

e 1874: Jean-Martin Charcot série historica de palestras de 20 casos

clinicos e 5 autopsias -"de la sclérose laterale amiotrdfica" (esclerose
lateral amiotrofica ou ELA);
* 1941: morte de Lou Gehrig, de 37 anos nos EUA - doenca de Lou
Gehrig;

* 1950: descoberta de novas formas de DNM/ELA: familiar;

e 1970: ENMG como diagnostico para ELA;

OLIVEIRA; PEREIRA; 2009
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Definicao de Doencas Neuromusculares (DNM)

DNM: qualquer doenca que afete o neurénio motor (superior e/ou
inferior):

e Esclerose Lateral Primaria (2% dos casos);
e Atrofia Muscular Progressiva (5% dos casos);
e Paralisia Bulbar Progressiva (20% desenvolverao ELA);
e Esclerose Lateral Amiotrofica (forma mais frequente).
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Esclerose Lateral Amiotrofica - ELA

A esclerose lateral amiotrofica (ELA) € uma doenca
neurodegenerativa, fatal caracterizada por uma degeneracao
progressiva dos neurbnios motores superiores e inferiores levando
a paralisia dos membros, disfagia, disartria e insuficiéncia
respiratoria.

CHIO et al., 2009.
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Epidemiologia
INCIDENCIA: R PREVALENCIA:
* 1,75 a 3 por 100.000 « 10 a 12 por 100.000 na
pessoas/ano.

Europa;

 Pode chegar: 4 a 8 por
100.00 pessoas/ano, na
faixa etaria de 45 a 75 M

ENCIA
anos. Cexistentes

* No Brasil: 0,9 a 1,5 por
100.00.

* Pode haver diferencas
geograficas

3 O 2
saioa & significativas.

&
k MASRORI; VAN DAMME, 2020; JUNIOR, 2020.

* No Brasil: 0,4 por
100.00/ano.
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Etiologia

Combinacao de fatores genéticos, fatores ambientais e
disfuncdes relacionadas ao envelhecimento;
FATORES DE RISCO:

b |

FATORES GENETICOS: *Tabagismo;

*C90rf72 *IMC; o

son1 eposisges

*TARDBP abnd _ _

FUS ocupacionais/ambientais a
metais;

e *b-Metilamino-L-alanina;
*TCE

* 15 % de todos os pacientes. SitareBeswirais

** Relacao causal nao
estabelecida.
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Tipos de ELA
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‘ _ \ FATORES GENETICOS:

90-95% 5-10%
dos casos | dos casos

g

"ELA esporadica =ELA familiar
B aasss———

*C90rf72 (30 -50%)
*SOD1 (20%)
*TARDBP (3%)
*FUS (5%)

*TBK1 (1%)

MASRORI; VAN DAMME, 2020; JUNIOR, 2020.
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Fisiopatologia da ELA

Esclerosis Lateral Amiotrofica (ALS)

Células
Nerviosasl

 Perda de conexao neuromuscular;

 Morte axonal;

 Morte celular de NMS e NMI;

. e Astrocitose na medula espinhal,
Nerviosa tronco encefalico e cortex motor

Afectada

| \ 7 8 (consequéncia).

Musculo

— Musculo
Perdido

OLIVEIRA; PEREIRA; 2009
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Neuronio
motor
inferior

-—

Cortex motor

Capsula interna

Tronco cerebral

Medula espinal

——

p—

Interneurdnio

Célula do corno
anterior

Nervo periférico

Placa terminal
motora
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Sintomas e sinais clinicos da ELA
-

e Fraqueza muscular progressiva; Q ( .
e Atrofia muscular e fasciculacoes; Ll

e Ciibras musculares;
e |Lentiddao de movimentos com rigidez muscular;

 Fraqueza muscular de inicio focal e se espalha para regioes
adjacentes.

MASRORI; VAN DAMME, 2020.
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ELA Espinhal

Fragueza assimétrica nos membros;
Achados de lesao em NMS e NMI;
Em MMSS (musculos tenares): sindrome da
mao dividida;

e Em MMII (musculo tibial anterior):
dificuldade de dorsiflexao.

SWINNEN; ROBBERECHT, 2014; MASRORI; VAN DAMME, 2020.
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ELA Bulbar
e Cerca de 20% iniciara com sintomas
bulbares;
e Acometimento de musculatura cervical e
bulbar;

e Disartria, disfagia, flacidez ou espasticidade
da lingua, bem como sua fasciculacao;

e Pior prognostico em relacao a ELA espinhal,;

e 1/3 dos pacientes: labilidade emocional
(efeito pseudobulbar).
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ELA Respiratoria

e Cerca de 3% dos casos;

e Acometimento do diafragma;

e Sintomas: dispneia aos esforcos, dispnéia ao
repouso e ortopneia, evoluindo |
precocemente para faléncia respiratoria. ~

SWINNEN; ROBBERECHT, 2014; NIEDERMEYER; MURN; CHOI, 2019; MASRORI; VAN DAMME, 2020.
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Sinais de Acometimento do —

Neurénio Motor Superior Caracteristicas

Cognitivas

Variante comportamental

~« Afasia progressiva ndo

« Hiperreflexia
« Espasticidade
« Sinal de Babinski

« Lentificacdo dos S
movimentos . .
« Deméncia semantica
:-{’
Sinais de Acometimento do &P Medula

Neurdnio Motor Inferior

« Hiporreflexia

* Fraqueza
« Atrofia muscular
» Fasciculagdo Variantes Fenotipicas
« ELA espinhal
« ELA bulbar
« ELA respiratéria
e Flail Arm Syndrome
« Flail Leg Syndrome

Sindrome de Mills

FONTE: Modificada de Servier Medical Art (SERVIER MEDICAL ART, 2020), contetdo licenciado por
Creative Commons 3.0 Unported License.
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e Tempo médio do inicio dos sintomas até o
diagnostico: de 10 a 13 meses;

e Baseia-se em:

- Historico médico;

- Exame fisico (diagndstico clinico);

- Eletroneuromiografia de agulha (Critérios de
Awaji- Shima/El scorial revisado);

- Neuroimagem (diagnostico diferencial);

SWINNEN; ROBBERECHT, 2014; NIEDERMEYER; MURN; CHOI, 2019; MASRORI; VAN DAMME, 2020.
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SWINNEN; ROBBERECHT, 2014; MASRORI; VAN DAMME, 2020.

Diagnostico clinico
As principais manifestacdoes de NMI e NMS sao:

* Disfuncao de NMS: fraqueza, reflexos tendineos vivos,
presenca de reflexos anormais (sinal de Babinski e outros).

* Disfuncao de NMI: fraqueza, fasciculacdes, atrofia, atonia.

Dorsiflexdo

* Disfun¢ao dos neuronios motores do tronco cerebral:
disfagia, disartria.
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Diagndstico pela ENMG

* O exame em geral é feito em 4 a 6 regides do
corpo
(bulbar/cranial/cervical/toracica/lombosacra/ling
ua);

e Os achados sao: potenciais de fibrilacao, ondas
agudas, potenciais de fasciculacao em musculos
relaxados e alteracdes neurogénicas cronicas na
contracao.

SWINNEN; ROBBERECHT, 2014; MASRORI; VAN DAMME, 2020
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Diagnadstico pela ENMG — Critérios de Awaji (2008)

1) ELA clinicamente definida (tipica): evidéncia
clinica ou eletrofisiolégica de NMS + NMIl em 3
regioes

2) ELA clinicamente provavel: evidéncia clinica ou
eletrofisiolégica de NMS + NMI em 2 regides

3) ELA clinicamente possivel: evidéncia clinica ou
eletrofisiolégica de NMS + NMI em 1 regiao

L a0 BROOKS R et al., 2000,
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: PRINCIPAIS EXAMES AUXILIARES PARA O
DIAGNOSTICOS DIFERENCIAIS DIAGNOSTICO
Miopatia inflamatéria CK
Miopatia distal CK, biopsia
Distrofia mioténica Expansao de trinucleotideos CGC
Doenca de Charcot Marie Tooth tipo 2 Genética
quirradiculoneuropatia desmielinizante inflamatoria Liquido cefalorraquidiano, ENMG
cronica
Mononeurite multipla Glicose, VHS, FAN
Polirradiculopatia infecciosa Lyme, HIV
Neuropatia motora toxica Metal pesado
Deficiéncia de hexosaminidase Hexosaminidase
Neuropatia motora multifocal Anti-GM1, ENMG
Neuropatia motora paraproteinémica Imunoeletroforese
Neoplasia (linfoma) Mielograma
Siringomielia RNM de coluna
Neurofibromatose central RNM de cranio
Esclerose multipla RNM de cranio
Mielopatia espondilotica RNM de coluna
Paraparesia espastica pelo HTLV-1 HTLV-1
Deficiéncia de vitamina B12 Dosagem de vitamina B12 sérica
Mielopatia hipertiréide TSH
Mielopatia hiperparatiréide ICalcio, Fosforo, PTH
Encefalomielopatia paraneoplasica Anti-Hu
Miopatia inflamatéria CK, bidpsia
Miastenia grave anti-RAch
ISindrome de Lambert-Eaton ENMG
[Tumor de foramen magno RNM cranio
Esclerose multipla RNM cranio
Neuronopatia bulboespinhal Expanséo de trinucleotideo CAG
Mielopatia espondilética RNM coluna
Desordens vasculares RNM cerebral

FONTE: ELMAN, L. B.; MCCLUSKEY, L., 2016.
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ATENCAO

Quando houver a suspeita de algum acometimento clinico
sugestivo de ELA, deve-se encaminhar o paciente ao
profissional Neurologista para investigacao.
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Tratamento

1) Tratamento especifico;

2) Tratamento medicamentoso sintomatico;

3) Tratamento nao medicamentoso (equipe
multidisciplinar). DIRETRAZES TERAPETICAS

DA ESCLEROSE LATERAL
AMIOTROFICA

v
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Tratamento especifico

* Riluzol (50mg): unico tratamento especifico registrado pela
ANVISA até o momento;

e Componente especializado de assisténcia farmacéutica —CEAF;

* Esquema administragao: 1 comprimido a cada 12hs;

* Tempo de tratamento: de acordo com a tolerancia do paciente;

* Beneficios esperados: Leve melhora de sintomas bulbares e da riluzole
funcao dos membros; aumento da sobrevida (2 a 3 meses).

Protocolo Clinico e Diretrizes Terapéuticas da Esclerose Lateral Amiotrofica, 2021.
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Tratamento medicamentoso sintomatico

* Fasciculacoes; * Constipacao;
* Espasticidade;  Depressao;
e Sialorréia; * |nsoOnia;
* Laringoespasmo; * Ansiedade;
» Saliva espessa/secrecao bronquica; ¢ Frequéncia/
* Dor; Urgéncia
 lLabilidade emocional; urinaria;

e Saude bucal.

Protocolo Clinico e Diretrizes Terapéuticas da Esclerose Lateral Amiotrofica, 2021.
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Tratamento nao medicamentoso

O suporte multidisciplinar especializado tem sido apontado
como um dos principais fatores de melhoria de qualidade de vida,
melhora de saude mental, funcionamento social e aumento da
sobrevida dos pacientes com diagnodstico de Esclerose Lateral

Amiotrofica.

Protocolo Clinico e Diretrizes Terapéuticas da Esclerose Lateral Amiotrofica, 2021.
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Tratamento — SUPORTE VENTILATORIO
ALTERAQ@ES VENTILATORIAS NA ELA

Fraqueza muscular Hipoventilagao cronica
respiratoria
Aumento dos niveis de ) Fraqueza de
CO2 sanguineo % ‘ muscular em VAS

Risco de atelectasias

Tosse ineficaz ¢
e pneumonias

Hipoventilagao Degeneracao do
inicialmente noturna nervo frénico

_ Jackson C, 2017/ Site:abrela.org.br/ Site:procuradaela.org.br/Gregory SA, 2007/Benditt JO,2008.
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Tratamento — SUPORTE VENTILATORIO

SINAIS DE HIPOVENTILAGCAO

DISPNEIA AOS ESFORCOS OU AO FALAR

APATIA - DOR DE CABECA MATINAL
ORTOPNEIA - TAQUIPNEIA

FALTA DE APETITE - PERDA DE PESO - BOCA

FRAGMENTACAO DO SONO - SONOLENCIA SECA
DIURNA

REDUCAO DA SATURACAO PERIFERICA DE

FADIGA DIURNA - FALTA CONCENTRAGCAO OXIGENIO ABAIXO DE 95%

USO MUSCULATURA ACESSORIA - MENOR
INCURSAO TORACICA -RESPIRACAO
PARADOXAL

DIFICULDADE NA EXPECTORAGAO DE
SECRECOES - TOSSE MATINAL FRACA
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Tratamento — SUPORTE VENTILATORIO

TRATAMENTO - AMBU*
« Air Staking/ Empilhamento de ar/ Capacidade

maxima de insuflacao;

e Inicio precoce : antes de 80% da CVF;

e 3x ao dia: 10 a 15 repeticoes;

e« Possibilita distribuicao de fluxo para VA periféricas
(microatelectasias); ATENCAO:

« Aumenta pressao intratoracica = tosse assistida; Vé'V“'adesegt"a“‘?a

« Aumenta forca de contracdao dos musculos ke i
expiratérios;

« Melhora complacéncia pulmonar e de caixa toracica.

_ Sarmento A, 2017/ Site: procuradaela.org.br/ Site: abrela.org.br
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Tratamento — SUPORTE VENTILATORIO

TRATAMENTO - VENTILACAO NAO INVASIVA

Reducao sinais e sintomas de hipoventilacao;
Melhora das trocas gasosas;

Aumento do fluxo de ar nos pulmaes;

Melhora e/ou manutencao da complacéncia pulmonar;

Reducao do quadro de infec¢des respiratorias;

Aumento da sobrevida;

Melhora da qualidade de vida;

_’Riviere M, 1998/Hayashi H, 2003/Radunovic A, 2017/Miller RG, 1999/American Thoracic Society, 2002/Ministério da Sadde, 2019/Bach JR, 2010
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Tratamento — SUPORTE VENTILATORIO

TRATAMENTO - VENTILAGCAO NAO INVASIVA

SECRETARIA DE ESTADO DASAUDE

3 N - . - .‘ 9 A wr ‘ . o, . B, - -
DIRETRIZES PARA Doencas Neuromusculares, Encefalopatias anoxicas perinatais e Doencas toricicas restritivas
OXIGEI_\OTERéPIA E Devem ser observados os seguintes critérios:
VENTILACAO 1. Presenca dos sintomas: sonoléncia excessiva diurna, fadiga, cefaléia, dispnéia ou disfuncio
DOMICILIAR cognitiva.

2. Gasomeftria arterial diuma com paCO2 > 45 mmHg: presen¢a de dessaturagdo nonuma com
oximetria mostrando Sa02 < 88% por mais de 5 min. (Critérios Fisiologicos)

A < Espiromeyri'a. com C :_npacindade Vital Forcada = 50% e ou Pressdo inspiratéria maxima < 60
s/)‘/ ,‘\ \’A’q' cmH20. (Critérios Funcionais)

4 | O paciente serd incluido quando houver o critérip de sintomas acima (1) acrescido de 1 critério
[isiologico (2) ou funcional (3).

VENTILACAO
DOMICILIAR

FLORIANOPOLIS - 2019
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Tratamento — SUPORTE VENTILATORIO

TRATAMENTO - CLEARENCE FARINGEO

R 4
-~
-
~
-~
N
7
~
-
N

As secrecoes bronquicas !
_ ¢ Vi - A saliva espessa pode ser
sao responsaveis por L : =
o indicador de desidratacao.

quadros emergenciais.

Inalacao com soro fisiologico a 0,9%

Lavagem nasal com solucao salina 0,9% Auxilio a tosse: manual ou mecanica

_ Andersen PM, 2012/ PCDT- Ministério da Saude, 2020/ Rocha JA, 2007/ Site: abrela.org.br/ Site: procuradaela.org.br
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Tratamento — SUPORTE VENTILATORIO

TRATAMENTO - TRAQUEOSTOMIA

Eséfago =
| -
: “_Tubo de
traqueostomia

—Traqueia

Comprometimento da musculatura de
inervacao bulbar;

Disfuncao bulbar moderada a grave;

Sialorréia excessiva prejudicando VNI;

Disfagia grave com broncoaspiracao;

Infecces respiratorias de repeticao;

Andersen PM, 2012
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Tratamento — SUPORTE VENTILATORIO

@ A @
OXlgen IO ‘Fraquezg mugcular =
hipercapnia e hipoxemia
sem
02 suplementado
L ] ~
Ve n 1- | I CI gd 0, = agrava hipoventilacao alveolar

E LA = deprime centro respiratorio
na

= piora dos gases sanguineos

~J
N AOI = desigualdade de ventilagao -
: perfusao

NUNCA deverao ser
02 = em quadros de
somente OXIGENADOS infecgdes, quando necessario,
e sim VENTILADOS associado a ventilacdo

- _k, - Site: abrela.org.br
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Tratamento — SUPORTE NUTRICIONAL

 As alteracdoes nutricionais e a deficiente ingestao alimentar
desenvolvem-se com a progressao da ELA;

e Causas sao multiplas: ingestao inadequada de nutrientes,

principalmente pelo quadro de disfagia, inapeténcia, dificuldade de
alimentar-se, depressao e hipermetabolismo.

* Diminuicao de 10% do peso corporal aumentaria em 45% o risco d
morte nessa populacao.

S— L Protocolo Clinico e Diretrizes Terapéuticas da Esclerose Lateral Amiotréfica, 2021.
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Tratamento — SUPORTE NUTRICIONAL

* Objetivos do tratamento nutricional:
- Aumento de gordura corporal;

- Aumento gordura subcutanea;

- Manter adequada hidratac¢ao;

- Preservar habitos intestinais regulares;

- Ajuste de dieta juntamente com o profissional Fonoaudidlogo.

Protocolo Clinico e Diretrizes Terapéuticas da Esclerose Lateral Amiotrofica, 2021.
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Tratamento — SUPORTE NUTRICIONAL

 Gastrostomia endoscdpica percutanea (GEP):
- Proporcionar nutricao adequada;
- Manutencao do peso;
- Administracao de liquidos e medicamentos;
- Maior sobrevida e qualidade de vida.

e Critérios de indicacgao:
- Avaliacao nutricional,
- Queda de 10% do peso corporal nos ultimos trés meses;
- Presenca de disfagia moderada;
- Avaliacao da funcao respiratoria (CVF 50%).

— Protocolo Clinico e Diretrizes Terapéuticas da Esclerose Lateral Amiotroéfica, 2021.
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Tratamento — SUPORTE DE MOBILIDADE E ACESSIBILIDADE

* Otimizacao das fun¢des motoras;

e Minimizar e/ou prevenir: contraturas, deformidades, dores
articulares, lesdes por pressao e quedas;

 Maximizar a funcionalidade, mobilidade, forca muscular e
autonomia;

* Exercicios que nao geram fadiga ao paciente;

* Prescricao de orteses e dispositivos de locomocao: Tabela de
Procedimentos, Medicamentos, Orteses, Proteses e Materiais
Especiais (OPME) do SUS.

_ Protocolo Clinico e Diretrizes Terapéuticas da Esclerose Lateral Amiotrofica, 2021.
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Tratamento — SUPORTE DE COMUNICACAO

e Atuacao do Fonoaudidlogo € necessaria desde o
inicio do tratamento;

* Objetivo: promocao de cuidados que auxiliem o
paciente a se adaptar a cada etapa de
progressao da doenca;

e Disfagia, disartria e disfonia;

e Comunicacao suplementar e alternativa N Fontes Mundo Maior Editors
(Fonoaudiologo e Terapeuta Ocupacional).

Protocolo Clinico e Diretrizes Terapéuticas da Esclerose Lateral Amiotrofica, 2021.
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Tratamento — SUPORTE PSICOLOGICO

 Terapia de dignidade, uma forma de psicoterapia
breve, parece reduzir sintomas de depressao e
ansiedade;

O apoio emocional tém a possibilidade de evitar
manifestacoes psicossomaticas;

e Suporte psicologico ao paciente com ELA, para a
sua familia, cuidador e equipe de saude;
encarregada pelo atendimento e acompanhamento
do paciente.

Protocolo Clinico e Diretrizes Terapéuticas da Esclerose Lateral Amiotrofica, 2021.
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Tratamento — ATENDIMENTO DOMICILIAR

* Atendimento domiciliar: melhorar a qualidade
de vida, sobrevida, independéncia e autonomia

e dar conforto psicoldgico a pessoa com ELA. ATEN(,;AO
PRIMARIA
* Opcao terapéutica de menor custo e com A SAUDE

melhores resultados quando comparado a
internacao domiciliar.

MelhoremCasa

A SEGURANCA DO HOSPITAL NO
CONFORTO DO SEU LAR

Protocolo Clinico e Diretrizes Terapéuticas da Esclerose Lateral Amiotroéfica, 2021.
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LEMBRAR dos principios basicos do cuidado:

v/ Paciente bem informado;
¢ Respeito a autonomia;
¢/ Disponibilizar equipe multidisciplinar;
v/ Atencdo ao tempo apropriado para decisdoes especiais;
¢ Manutencdo da esperanca.

Protocolo Clinico e Diretrizes Terapéuticas da Esclerose Lateral Amiotroéfica, 2021.
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“Conheca todas as
teorias, domine
todas as técnicas,
ﬁ mas ao tocar uma
alma humana seja
apenas outra alma
humana.”

Carl G. Jung

publicado por: ® FilosofiaHoje.com
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Vivo com a
perspectiva de
uma morte

precoce ha 49 i 1 AF
anos. Nao tenho 2\ @arela.sc
medo de morrer, _‘ “ ‘ danielangri@hotmail.com
mas também nao w2

tenho pressa.
Stephen Hawking
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Perguntas e respostas




