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Roteiro da palestra

1) Visão geral da Esclerose Lateral Amiotrófica;

2) Epidemiologia, etiologia e fisiopatologia da ELA;

3) Sintomas e sinais clínicos da ELA;

4) Diagnóstico da ELA;

5) Tratamento da ELA (específico/medicamentoso);

6) Equipe multidisciplinar e cuidados de suporte;



Histórico da Esclerose Lateral Amiotrófica

• 1859 e 1870: Definições de Atrofia Muscular Espinhal foram 

adicionadas a literatura; 

• 1874: Jean-Martin Charcot série histórica de palestras de 20 casos 

clínicos e 5 autopsias -"de la sclérose laterale amiotrófica" (esclerose 

lateral amiotrófica ou ELA);

• 1941: morte de Lou Gehrig, de 37 anos nos EUA - doença de Lou 

Gehrig;

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

• 1970: ENMG como diagnóstico para ELA;
OLIVEIRA; PEREIRA; 2009



Definição de Doenças Neuromusculares (DNM)

DNM: qualquer doença que afete o neurônio motor (superior e/ou 
inferior): 

• Esclerose Lateral Primária (2% dos casos);
• Atrofia Muscular Progressiva (5% dos casos);

• Paralisia Bulbar Progressiva (20% desenvolverão ELA);
• Esclerose Lateral Amiotrófica (forma mais frequente). 

OLIVEIRA; PEREIRA; 2009



Esclerose Lateral Amiotrófica - ELA

A esclerose lateral amiotrófica (ELA) é uma doença 

neurodegenerativa, fatal caracterizada por uma degeneração 

progressiva dos neurônios motores superiores e inferiores levando 

à paralisia dos membros, disfagia, disartria e insuficiência 

respiratória.

CHIO et al., 2009.



Epidemiologia
INCIDÊNCIA: 

• 1,75 a 3 por 100.000 
pessoas/ano. 

• Pode chegar: 4 a 8 por 
100.00 pessoas/ano, na 
faixa etária de 45 a 75 
anos.  

• No Brasil: 0,4 por 
100.00/ano.

PREVALÊNCIA:

• 10 a 12 por 100.000 na 
Europa; 

• No Brasil: 0,9 a 1,5 por 
100.00.  

• Pode haver diferenças 
geográficas 

significativas. 

MASRORI; VAN DAMME, 2020; JÚNIOR, 2020. 



Etiologia
•Combinação de fatores genéticos, fatores ambientais e 

disfunções relacionadas ao envelhecimento; 

FATORES GENÉTICOS:

•C9orf72

•SOD1
•TARDBP
•FUS
•TBK1

* 15 % de todos os pacientes.

FATORES DE RISCO:
•Tabagismo;
•IMC;
•Exercício físico;
•Exposições 
ocupacionais/ambientais a 
metais;
•b-Metilamino-L-alanina;
•TCE
•Infecções virais. 
** Relação causal não 
estabelecida. 

MASRORI; VAN DAMME, 2020.



FATORES GENÉTICOS:

•C9orf72 (30 -50%)
•SOD1 (20%) 
•TARDBP (3%)
•FUS (5%)
•TBK1 (1%)

90 -95% 
dos casos

5 - 10% 
dos casos

MASRORI; VAN DAMME, 2020; JÚNIOR, 2020. 



Fisiopatologia da ELA

• Perda de conexão neuromuscular;
• Morte axonal;
• Morte celular de NMS e NMI;
• Astrocitose na medula espinhal, 

tronco encefálico e córtex motor 
(consequência).

OLIVEIRA; PEREIRA; 2009



Fonte: Neurologia Clínica – 8ª Ed (2014)



Sintomas e sinais clínicos da ELA

• Fraqueza muscular progressiva;
• Atrofia muscular e fasciculações;
• Cãibras musculares;
• Lentidão de movimentos com rigidez muscular;
• Fraqueza muscular de início focal e se espalha para regiões 

adjacentes. 

MASRORI; VAN DAMME, 2020. 



ELA Espinhal

SWINNEN; ROBBERECHT, 2014; MASRORI; VAN DAMME, 2020. 

• Fraqueza assimétrica nos membros;
• Achados de lesão em NMS e NMI;
• Em MMSS (músculos tenares): síndrome da 

mão dividida;
• Em MMII (músculo tibial anterior): 

dificuldade de dorsiflexão.



ELA Bulbar

SWINNEN; ROBBERECHT, 2014; MASRORI; VAN DAMME, 2020. 

• Cerca de 20% iniciará com sintomas 
bulbares;

• Acometimento de musculatura cervical e 
bulbar; 

• Disartria, disfagia, flacidez ou espasticidade 
da língua, bem como sua fasciculação;

• Pior prognóstico em relação a ELA espinhal;
• 1/3 dos pacientes: labilidade emocional 

(efeito pseudobulbar).



ELA Respiratória

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

• Cerca de 3% dos casos;
• Acometimento do diafragma;
• Sintomas: dispneia aos esforços, dispnéia ao 

repouso e ortopneia, evoluindo 
precocemente para falência respiratória.



Variantes fenotípicas



• Tempo médio do início dos sintomas até o 
diagnóstico: de 10 a 13 meses; 

• Baseia-se em: 
- Histórico médico; 
- Exame físico (diagnóstico clínico);
- Eletroneuromiografia de agulha (Critérios de 

Awaji- Shima/El scorial revisado);
- Neuroimagem (diagnóstico diferencial);

Diagnóstico

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



As principais manifestações de NMI e NMS são: 

• Disfunção de NMS: fraqueza, reflexos tendíneos vivos, 
presença de reflexos anormais (sinal de Babinski e outros).

• Disfunção de NMI:  fraqueza, fasciculações, atrofia, atonia.

• Disfunção dos neurônios motores do tronco cerebral: 
disfagia, disartria.

Diagnóstico clínico

SWINNEN; ROBBERECHT, 2014; MASRORI; VAN DAMME, 2020. 



• O exame em geral é feito em 4 a 6 regiões do 
corpo 
(bulbar/cranial/cervical/torácica/lombosacra/líng
ua);

• Os achados são: potenciais de fibrilação, ondas 
agudas, potenciais de fasciculação em músculos 
relaxados  e alterações neurogênicas crônicas na 
contração. 

Diagnóstico pela ENMG

SWINNEN; ROBBERECHT, 2014; MASRORI; VAN DAMME, 2020. 



1)  ELA clinicamente definida (típica): evidência 
clínica ou eletrofisiológica de NMS + NMI em 3 
regiões

2) ELA clinicamente provável: evidência clínica ou 
eletrofisiológica de NMS + NMI em 2 regiões

3) ELA clinicamente possível: evidência clínica ou 
eletrofisiológica de NMS + NMI em 1 região

Diagnóstico pela ENMG – Critérios de Awaji (2008)

BROOKS ER et al., 2000.



Diagnóstico diferencial



ATENÇÃO

Quando houver a suspeita de algum acometimento clínico 
sugestivo de ELA, deve-se encaminhar o paciente ao 

profissional Neurologista para investigação. 



Tratamento

1)  Tratamento específico;

2) Tratamento medicamentoso sintomático;

3) Tratamento não medicamentoso (equipe 
multidisciplinar).



Tratamento específico

• Riluzol (50mg): único tratamento específico registrado pela 
ANVISA até o momento;

• Componente especializado de assistência farmacêutica –CEAF;
• Esquema administração: 1 comprimido a cada 12hs; 
• Tempo de tratamento: de acordo com a tolerância do paciente;
• Benefícios esperados: Leve melhora de sintomas bulbares e da 

função dos membros; aumento da sobrevida (2 a 3 meses).

Protocolo Clínico e Diretrizes Terapêuticas da Esclerose Lateral Amiotrófica, 2021.



Tratamento medicamentoso sintomático

• Fasciculações;
• Espasticidade;
• Sialorréia;
• Laringoespasmo;
• Saliva espessa/secreção brônquica;
• Dor;
• Labilidade emocional;

Protocolo Clínico e Diretrizes Terapêuticas da Esclerose Lateral Amiotrófica, 2021.

• Constipação;
• Depressão;
• Insônia;
• Ansiedade;
• Frequência/ 

Urgência 
urinária;

• Saúde bucal.



Tratamento não medicamentoso

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

Protocolo Clínico e Diretrizes Terapêuticas da Esclerose Lateral Amiotrófica, 2021.



Tratamento – SUPORTE VENTILATÓRIO

Jackson C, 2017/ Site:abrela.org.br/ Site:procuradaela.org.br/Gregory SA, 2007/Benditt JO,2008.



Tratamento – SUPORTE VENTILATÓRIO

 Lo Coco A, 2006/ Miller RG, 2009.



Tratamento – SUPORTE VENTILATÓRIO

Sarmento A, 2017/ Site: procuradaela.org.br/ Site: abrela.org.br



Tratamento – SUPORTE VENTILATÓRIO

Riviere M, 1998/Hayashi H, 2003/Radunovic A, 2017/Miller RG, 1999/American Thoracic Society, 2002/Ministério da Saúde, 2019/Bach JR, 2010



Tratamento – SUPORTE VENTILATÓRIO

Secretaria do Estado da Saúde/SC, 2019



Tratamento – SUPORTE VENTILATÓRIO

Andersen PM, 2012/ PCDT- Ministério da Saúde, 2020/ Rocha JA, 2007/ Site: abrela.org.br/ Site: procuradaela.org.br



Tratamento – SUPORTE VENTILATÓRIO

Andersen PM, 2012



Tratamento – SUPORTE VENTILATÓRIO

Site: abrela.org.br



Tratamento – SUPORTE NUTRICIONAL

• As alterações nutricionais e a deficiente ingestão alimentar 
desenvolvem-se com a progressão da ELA; 

• Causas são múltiplas: ingestão inadequada de nutrientes, 
principalmente pelo quadro de disfagia, inapetência, dificuldade de 
alimentar-se, depressão e hipermetabolismo.

• Diminuição de 10% do peso corporal aumentaria em 45% o risco de 
morte nessa população. 

Protocolo Clínico e Diretrizes Terapêuticas da Esclerose Lateral Amiotrófica, 2021.



Tratamento – SUPORTE NUTRICIONAL

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

- Aumento gordura subcutânea;

- Manter adequada hidratação;

- Preservar hábitos intestinais regulares;

- Ajuste de dieta juntamente com o profissional Fonoaudiólogo.

Protocolo Clínico e Diretrizes Terapêuticas da Esclerose Lateral Amiotrófica, 2021.



Tratamento – SUPORTE NUTRICIONAL
• Gastrostomia endoscópica percutânea (GEP):

- Proporcionar nutrição adequada;
- Manutenção do peso;
- Administração de líquidos e medicamentos;
- Maior sobrevida e qualidade de vida.

• Critérios de indicação: 
- Avaliação nutricional;
- Queda de 10% do peso corporal nos últimos três meses;
- Presença de disfagia moderada;
- Avaliação da função respiratória (CVF 50%).

Protocolo Clínico e Diretrizes Terapêuticas da Esclerose Lateral Amiotrófica, 2021.



Tratamento – SUPORTE DE MOBILIDADE E ACESSIBILIDADE

• Otimização das funções motoras;
• Minimizar e/ou prevenir: contraturas, deformidades, dores 

articulares, lesões por pressão e quedas;
• Maximizar a funcionalidade, mobilidade, força muscular e 

autonomia; 
• Exercícios que não geram fadiga ao paciente; 
• Prescrição de órteses e dispositivos de locomoção: Tabela de 

Procedimentos, Medicamentos, Órteses, Próteses e Materiais 
Especiais (OPME) do SUS.

Protocolo Clínico e Diretrizes Terapêuticas da Esclerose Lateral Amiotrófica, 2021.



Tratamento – SUPORTE DE COMUNICAÇÃO

•  Atuação do Fonoaudiólogo é necessária desde o 
início do tratamento;

• Objetivo: promoção de cuidados que auxiliem o 
paciente a se adaptar a cada etapa de 
progressão da doença;

• Disfagia, disartria e disfonia; 
• Comunicação suplementar e alternativa 

(Fonoaudiólogo e Terapeuta Ocupacional).

Protocolo Clínico e Diretrizes Terapêuticas da Esclerose Lateral Amiotrófica, 2021.

Fonte: Mundo Maior Editora



Tratamento – SUPORTE PSICOLÓGICO

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

• O apoio emocional têm a possibilidade de evitar 
manifestações psicossomáticas; 

• Suporte psicológico ao paciente com ELA, para a 
sua família, cuidador e equipe de saúde; 
encarregada pelo atendimento e acompanhamento 
do paciente. 

Protocolo Clínico e Diretrizes Terapêuticas da Esclerose Lateral Amiotrófica, 2021.



Tratamento – ATENDIMENTO DOMICILIAR

• Atendimento domiciliar: melhorar a qualidade 
de vida, sobrevida, independência e autonomia 
e dar conforto psicológico a pessoa com ELA.

• Opção terapêutica de menor custo e com 
melhores resultados quando comparado à 
internação domiciliar. 

Protocolo Clínico e Diretrizes Terapêuticas da Esclerose Lateral Amiotrófica, 2021.



LEMBRAR dos princípios básicos do cuidado:

✔ Paciente bem informado;
✔ Respeito à autonomia;

✔ Disponibilizar equipe multidisciplinar;
✔ Atenção ao tempo apropriado para decisões especiais;

✔ Manutenção da esperança. 

Protocolo Clínico e Diretrizes Terapêuticas da Esclerose Lateral Amiotrófica, 2021.
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Perguntas e respostas


