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1 INTRODUCAO

A esclerose lateral amiotrofica (ELA) é uma
doenca do neuronio motor (DNM) e uma das
principais doengas neurodegenerativas ao lado
das doencas de Parkinson e Alzheimer. Sua inci-
déncia na populagao é heterogénea e varia de
0,73 a 1,89 casos por 100.000 pessoas ao ano
no sul da Asia e no norte da Europa, respecti-
vamente (1) (PMID: 27185810) (2,3). A idade
é o fator preditivo mais importante para a sua
ocorréncia, sendo mais prevalente nos pacien-
tes entre 55 e 75 anos de idade (4). Trata-se de
uma doenga progressiva que envolve a degene-
racao do sistema motor em varios niveis: bul-
bar, cervical, toracico e lombar (5).

A DNM é um termo genérico, frequen-
temente utilizado para incluir doengas que
comprometem a fung¢ao dos neurdnios moto-
res: neurdénios motores superiores (NMS) ou
primeiro neurdnio (células de Betz), os quais
estdo localizados na area motora no cérebro
(giro pré-central); neurénios motores inferio-
res (NMI), ou segundo neurOnio, que estdo
localizados no tronco cerebral e na porgao an-
terior da medula espinhal (5).

Os NMS regulam a atividade dos NMI, atra-
vés do envio de mensagens quimicas (neuro-
transmissores). A ativacdo dos NMI permite a
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contragao dos musculos voluntarios do corpo.
Os NMI no tronco cerebral ativam musculos
da face, boca, garganta e lingua. Os NMI na
medula espinhal ativam todos os outros mus-
culos voluntarios do corpo, tais como aqueles
dos membros (superiores e inferiores), tronco,
pescoco, bem como do diafragma (6). Acredi-
ta-se que, por ocasido do primeiro sintoma
de ELA, mais de 80% dos neurdnios motores
ja tenham sido perdidos (7). Mais de 90% dos
casos sao esporadicos e a maior parte dos ca-
sos familiares apresenta heranga autossomica
dominante, com varios genes e mutacgdes ja
identificados (8,9). A sobrevida média da ELA
é de 3 a5 anos. Na auséncia da ventilagao me-
canica prolongada, a porcentagem de sobrevi-
ventes em 10 anos é de 8% a 16% (10), poden-
do chegar a 15 anos ou mais com a ajuda do
suporte ventilatorio (11).

O quadro clinico da ELA reflete a perda
de neurbnios motores localizados no cértex
(NMS) e nucleos do tronco encefalico ou cor-
no anterior da medula cervical toracica e lom-
bossacra (NMI).

O Quadro 1 traz os principais achados clini-
cos relacionados a perda de neurbnios moto-
res superiores e inferiores nessas regides.

Quadro 1 - Achados clinicos relacionados a perda de NMS e NMI (12)

Neurdnio motor superior (NMS)

Incontinéncia emocional (choro e riso incontrolaveis)
Disartria espastica
Bulbar Disfagia (especialmente fase oral)
Hiperreflexia (masseter, orbicular da boca, refluxo nauseoso
exacerbado)

Hiperreflexia tendinosa
Espasticidade
Sinal de Babinsky
Redugdo da agilidade

Espinhal

Neuronio motor inferior (NMI)

Disartria flacida
Disfagia
Atrofia e fasciculagdes da lingua

Fraqueza
Atrofia muscular
Fasciculagdes
Caimbras
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Além dos sinais e sintomas diretamente
causados pela perda neuronal, os pacientes
apresentam uma série de achados clinicos in-
diretamente relacionados a doencga, como al-
teracdes psicoldgicas e do sono, constipacao,
sialorreia, espessamento de secre¢des muco-
sas, sintomas de hipoventilacao cronica e dor.
A disfuncao sensitiva (perda de sensibilidade)
é incompativel com o diagndstico de ELA, a
ndo ser que faca parte de um disturbio subja-
cente. Apesar de exames cognitivos detalha-
dos poderem mostrar anormalidades em até
50% dos pacientes, quadros de deméncia pro-
priamente dita sao incomuns. Quando ocorre,

tendem a ser semelhante a deméncia fronto-
temporal (13).

A identificacdo de fatores de risco e da do-
enca em seu estagio inicial e o encaminha-
mento agil e adequado para o atendimento
especializado dao a Atenc¢do Basica um carater
essencial para um melhor resultado terapéuti-
co e progndstico dos casos.

Este Protocolo visa a estabelecer os crité-
rios diagndsticos e terapéuticos da esclerose
lateral amiotréfica. A metodologia de busca e
avaliacdo das evidéncias estdao detalhadas no
Apéndice.

2 CLASSIFICACAO ESTATISTICA
INTERNACIONAL DE DOENCAS E
PROBLEMAS RELACIONADOS A SAUDE

(CID-10)

(G12.2 | Doenga do neurénio motor
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3 DIAGNOSTICO

3.1 Clinico

O diagndstico da ELA é evidente nos pacien-
tes com longa evolucdao da doenca e sinais e
sintomas generalizados. O diagndstico precoce
da doenga, quando o paciente tem apenas sin-
tomas focais em uma ou duas regides (bulbar,
membro superior, tronco ou membro inferior),
pode ser dificil e dependera da presenca de si-
nais em outras regioes afetadas e de varias in-
vestigacdes seriadas (14,15). O tempo médio
do inicio dos sintomas até a confirmacao diag-
nostica é de aproximadamente 10 a 13 meses
(16). O diagndstico da ELA é feito com base na
presenca de sinais de acometimento do NMl e
NMS concomitantes em diferentes regides. Os
critérios de El Escorial revisados classificam os
diagndsticos em varias categorias (17):

ELA DEFINITIVA
e Sinais de NMS e NMI em trés regides (bul-
bar, cervical, toracica ou lombossacral).

ELA PROVAVEL

e Sinais de NMS e NMI em duas regides
(bulbar, cervical, toracica ou lombossa-
cral) com algum sinal de NMS rostral aos
sinais de NMI.

ELA PROVAVEL COM SUPORTE LABORATORIAL

e Sinais de NMS e NMS em uma regidao ou
sinais de NMS, em uma ou mais regides,
associados a evidéncia de desnervagao
aguda na eletroneuromiografia (ENMG)
em dois ou mais segmentos.

ELA POSSIVEL
¢ Sinais de NMS e NMI em uma regiao so-
mente.

ELA SUSPEITA

¢ Sinais de NMI em uma ou mais regides
(bulbar, cervical, toracica ou lombossacral).

e Sinais de NMS em uma ou mais regides
(bulbar, cervical, toracica ou lombossacral).

e Em todas as modalidades deve haver evi-
déncia de progressao da doenca e ausén-
cia de sinais sensitivos (a ndo ser que faca
parte de um disturbio subjacente).

3.2 Exames complementares

Deverao ser realizados exames comple-
mentares para auxiliar no diagndstico da ELA
e na exclusdao de outras doencas sistémicas
gue possam mimetiza-la. Para o correto diag-
ndstico, todo o paciente com suspeita de ELA
deve possuir os seguintes exames comple-
mentares com resultados compativeis com
essa doenca (18):

e ENMG de quatro membros com presen-
¢a de desnervagao em mais de um seg-
mento e neurocondugao motora e sensi-
tiva normais (exceto quando houver uma
polineuropatia associada);

e hemograma completo, ureia, creatinina,
aminotransferases/transaminases (ALT/
TGP e AST/TGO) séricas e tempo de pro-
trombina devem estar dentro da norma-
lidade.

Além, podem, em casos especiais e a cri-
tério do médico assistente, ser solicitados os
respectivos exames:

e Ressonancia magnética (RM) de encéfa-
lo e juncdo cranio-cervical, que nao deve
mostrar lesao estrutural que expliquem
os sintomas;

e proteina C-reativa e eletroforese de pro-
teinas séricas, cujo resultado deve estar
dentro da normalidade.
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3.3 Diagndstico diferencial

Nos estagios iniciais da doenga, em que podem haver sinais minimos de disfuncao dos NMS
e NMI, a ELA pode ser confundida com uma série de outras doencas ou condicdes, reclamando
diagndsticos diferenciais (Quadro 2) (19).

Quadro 2 — Diagndstico diferencial da ELA

Bulbar Espinhal

Adrenomieloneuropatia

Ataxia espino-cerebelar

Deficiéncia de hexosaminidase A
Deficiéncia de vitamina B12 ou cobre
Doenga cerebrovascular

Esclerose multipla

Hipertireoidismo

Infecgdo por HIV, HTLYV, Sifilis
Irradiagdo do sistema nervoso central
Latirismo

Malformacgao de Arnold-Chiari
Mielopatia (compressiva, pds-radiagdo, inflamatdria, tumoral)
Paraparesia espastica hereditaria

Doencga cerebrovascular
Esclerose multipla
Irradiagdo do sistema
nervoso central

Neurdnio motor superior

Hipertireoidismo

Hiperparatireoidismo

Intoxicagdo por metais pesados

Deficiéncia de hexosaminidase A

Fasciculagdes benignas

Atrofia monomélica

Atrofia muscular espinhal

Neuropatia motora multifocal com bloqueio de condugdo
Polineuropatia inflamatdria desmielinizante cronica
Miopatia inflamatoria

Doenga de Pompe

Miastenia gravis
Seringobulbia

Neurénio motor inferior - L .
Distrofia 6culo-faringea

4 CRITERIOS DE INCLUSAO

Serdo incluidos neste Protocolo os pacientes que apresentarem os critérios diagndsticos para
ELA definitiva, ELA provavel ou ELA provavel com suporte laboratorial, avaliados por médico es-
pecialista em neurologia e com laudo médico detalhado. Também serdo incluidos os pacientes
gue apresentarem ELA suspeita pelos critérios de El Escorial revisados e se incluam entre os Casos
Especiais (ver o item 6).

5 CRITERIOS DE EXCLUSAO

Serao excluidos deste Protocolo os pacientes que apresentarem uma das seguintes condicdes:
ELA possivel ou suspeita pelos critérios de El Escorial que ndao se enquadram nos Casos Especiais
(vide item 6).
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6 CASOS ESPECIAIS

Quando o paciente tiver um familiar de pri-
meiro grau afetado pela ELA, o exame genéti-
co focado nas alteragdes mais prevalentes na
populacdo brasileira é indicado, bem como o
aconselhamento genético (18,20).

Pacientes com doengas do neurdnio motor
e ELA suspeita pelos critérios de El Escorial re-
visados— atrofia muscular progressiva (AMP),
esclerose lateral primaria (ELP), paralisia bul-
bar progressiva (PBP) e atrofia muscular bul-
boespinhal (doenca de Kennedy) — também
devem ser tratados, visto que podem se be-
neficiar do tratamento especifico com riluzol
e demais medidas terapéuticas preconizadas
neste Protocolo (21).

6.1 Atrofia muscular progressiva (AMP)

A AMP, doenga pura do NMI, é incomum,
representando cerca de 5% a 10% dos casos
de DNM. Manifesta-se clinicamente com fra-
queza, atrofia e fasciculagdes, geralmente de
inicio nos membros superiores, envolvendo,
progressivamente, membros inferiores e re-
gidao bulbar. Inexistem indicios de liberagao pi-
ramidal. Os reflexos profundos sdo abolidos. O
principal diagndstico diferencial deve ser feito
com neuropatia motora pura. Os dois grupos
de doencgas sao dificeis de se distinguir sob cri-
térios puramente clinicos ou até de ENMG. A
Unica forma de distingdao é no post mortem,
pela demonstracdo da perda de células do cor-
no anterior da medula (21).

6.2 Esclerose lateral primaria (ELP)

A ELP, doenca pura do NMS, caracteriza-se
por surto insidioso, de evolucao lenta, sem his-
toria ou evidéncia de acometimento de qual-
quer outra parte do sistema nervoso exceto
os tratos cortico-bulbar e coértico-espinhal.

Inexiste evidéncia, pelo menos nas etapas ini-
ciais da doenca, de acometimento, tanto cli-
nico quanto eletroneuromiografico, do NMI.
Clinicamente manifesta-se com quadriparesia
espastica, reflexos tendineos profundos exal-
tados, sinal de Babinski bilateral, disartria es-
pastica e labilidade emocional (quadro pseu-
dobulbar) (21).

6.3 Paralisia bulbar progressiva (PBP)

A PBP, relacionada a acometimento dos
neuronios do tronco cerebral, caracteriza-
-se por comprometimento predominante da
musculatura de inervagao bulbar, com ou sem
lesao do NMS. Disartria e disfagia sao os sin-
tomas predominantes, acompanhando-se de
fraqueza, atrofia e fasciculacdes de lingua.
Comprometimento moderado da musculatura
do pescoco pode ser encontrado. Associada-
mente, sinais de acometimento do NMS ou la-
bilidade emocional sdo frequentes (21).

6.4 Atrofia muscular bulboespinhal (doenga
de Kennedy)

Os principais aspectos que diferenciam a
doenca de Kennedy da ELA sdo a quase exclusi-
vidade da ocorréncia entre homens, a progres-
sao lenta dos sintomas e a auséncia de sinais
do NMS. A proeminéncia de fasciculacdes em
musculatura bulbar e sinais de insensibilidade
androgénica promove ginecomastia, resistén-
cia a insulina, diabete melito e doencas da ti-
reoide. O fendmeno conhecido como ativacao
aleatéria do cromossomo X torna possivel o
achado de mulheres heterozigotas oligossin-
tomaticas. Cerca de 1 entre 25 pacientes ini-
cialmente diagnosticados como ELA pode ter
a doenca de Kennedy (21).
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7 TRATAMENTO

7.1 Tratamento nao medicamentoso

Entre todas as condutas terapéuticas nao
medicamentosas, o suporte ventilatério nao
invasivo, nas suas vdrias modalidades, é a
gue mais aumenta a sobrevida e a qualidade
de vida do paciente com ELA, sendo inclusive
possivelmente superior ao uso de riluzol (22).
Outra pratica com beneficios provaveis no au-
mento da sobrevida e da qualidade de vida é o
treinamento muscular inspiratério (23). Exer-
cicios fisicos de leve intensidade parecem ser
benéficos e ndo prejudiciais como se acredi-
tava anteriormente (24). Inexistem evidéncias
suficientes para a recomendacdao do uso de
equipamentos com interfaces cérebro-com-
putador (25) ou estimulacdo magnética trans-
craniana repetitiva (26) que possam atenuar
0s sinais e sintomas motores da doenca. Da
mesma forma, a suplementacdao de creatina
parece ndo auxiliar os pacientes com ELA (27).

7.1.1 Suporte ventilatorio

A principal causa de morte por ELA é a in-
suficiéncia respiratéria (28). A fraqgueza mus-
cular acomete a musculatura respiratoria,
tendo como consequéncia a ventilagdao ina-
dequada dos pulmdes (hipoventilacdo), que
causa aumento dos niveis de didxido de car-
bono (PaCO,) no sangue, caracterizando a
hipercapnia. Esta fraqueza leva a uma respi-
racdo cada vez mais superficial e rapida com
sintomas cronicos de hipoventilacdao alveolar.
Os sinais de hipoventilagdao ocorrem durante
o sono REM, e em uma fase mais avancada da
doenca manifestam-se no periodo diurno. A
fragueza da musculatura expiratéria combina-
da com inadequadas insuflacdes dos pulmdes
impede a eficacia da tosse e limpeza de vias
aéreas, alterando a resisténcia das vias aéreas

e aumentando o risco de desenvolvimento de
atelectasias e pneumonia. A fraqueza da mus-
culatura bulbar (musculatura de orofaringe e
laringe) pode afetar a habilidade da fala, de-
gluticdo e limpeza de secrecdes de vias aére-
as aumentando a possibilidade de aspiragdes
e, consequentemente, quadros de infeccdes
respiratérias. Ha evidéncia de que o percen-
tual da capacidade vital lenta se correlaciona
moderadamente com progressao funcional
da doenca medida pela ALS Functional Rating
Scale: r de Pearson = 0,55 (p =0,0001) (29).

7.1.1.1 Empilhamento de ar

A terapia de hiperinsuflagdo manual é um
método para a prevengdo ou tratamento das
microatelectasias ou atelectasias, proporcio-
nando melhora da complacéncia pulmonar,
da caixa toracica e auxiliando no aumento do
fluxo da tosse. Quando os pacientes perdem
a capacidade espontanea para insuflar os pul-
maoes até a capacidade maxima, é necessaria
assisténcia. Estudos recomendam iniciar a te-
rapia com empilhamento de ar o mais precoce
possivel, antes da capacidade vital atingir 70%
do previsto (30).

Para pacientes com comprometimento da
musculatura bulbar foi demonstrada a im-
portancia de realizar a insuflacdao passiva dos
pulmdes por meio de reanimador manual,
mesmo que tenham comprometimento grave
da funcdo gldtica e da musculatura de inerva-
¢do bulbar. Os pacientes com capacidade vital
baixa sdo os que mais obtém beneficios com
a técnica de insuflagdo, com um aumento sig-
nificativo do volume corrente. O exercicio de
empilhamento de ar melhora a efetividade da
tosse, aumenta a intensidade da voz, melhora
ou aumenta a complacéncia pulmonar e evita
as microatelectasias (30).
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7.1.1.2 Ventilagdo mecdnica ndo invasiva

A reducdo da forca muscular inspiratdria,
que resulta em ventilacdao alveolar ineficaz, e
a fragueza dos musculos expiratérios, que leva
a uma remocao ineficaz de secreg¢des, sao cau-
sas de insuficiéncia respiratéria cronica, que é
potencialmente fatal. Os beneficios da ventila-
¢do mecanica (VM) sdo: a resolucdo dos sinais
e sintomas de hipoventilagdo noturna (ma
qgualidade do sono, cefaleia matinal, hipersso-
noléncia diurna, fadiga, ortopneia), a melhora
das trocas gasosas, o aumento do fluxo de ar,
a melhora ou manutencao da complacéncia
pulmonar, a reduc¢ao dos quadros de infec¢cdes
respiratérias, o aumento da sobrevida e a me-
Ihora da qualidade de vida (28).

As diretrizes atuais da Academia Americana
de Neurologia sugerem iniciar suporte ventila-
tério em situacdes de capacidade vital abaixo
de 50% do previsto (31). A American Thoracic
Society recomenda que sejam seguidos os se-
guintes critérios: sintomas de hipoventilacao,
hipercapnia (>45 mmHg), dessaturacdo de oxi-
génio no periodo noturno com indices meno-
res que 88% por 5 minutos consecutivos, pres-
sdo inspiratéria maxima (Plmax) menor que 60
cmH20 e capacidade vital forcada (CVF) menor
que 50% do predito (32).

Na pratica clinica, os sinais e sintomas de
hipoventilagdao alveolar sao soberanos para a
indicacdo da ventilacao.

Recomenda-se inicialmente a ventilagao
noturna por meio de ventiladores pressoricos
de dois niveis de pressao e frequéncia respi-
ratdria, conhecidos como suporte ventilatério.
Com a evoluc¢ao da doenga, os pacientes pas-
sam a fazer uso da ventilagdo em alguns perio-
dos diurnos. Os equipamentos disponiveis no
mercado tém a classificacdo de uso e aprova-
¢ao da ANVISA de acordo com o dependéncia
ventilatéria e nimero de horas de uso (33).

Um aspecto a ser considerado é que em
situacdes de intercorréncia, como interven-
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¢Oes cirurgicas, gastrostomia endoscopica e
outros, os pacientes com DNM/ELA que este-
jam intubados ndao necessariamente devem
ser traqueostomizados. Ha a possibilidade de
manter os pacientes em ventilagdo mecanica
nao invasiva desde que sejam submetidos ao
protocolo de extubacdo (34).

7.1.1.3 Ventilagéo mecdnica invasiva

Os pacientes com DNM/ELA, principalmen-
te os com comprometimento da musculatura
de inervacao bulbar, com quadro de modera-
do a grave, podem apresentar sialorreia ex-
cessiva, disfagia grave com broncoaspiracao
e consequentes infec¢cdes pulmonares de re-
peticao. Nestes casos, ha indicagao de tra-
gueostomia que vai prolongar a sobrevida do
paciente e melhorar a qualidade de sua vida.
Ventilacdo mecanica invasiva por meio de tra-
gueostomia deve, obrigatoriamente, ser feita
utilizando traqueostomia com cuff de alto vo-
lume e baixa pressao, supra cuff e endocanula.
Esta medida é fundamental para a seguranca
do paciente no domicilio, uma vez que a canu-
la plastica sem endocanula pode ocasionar au-
mento silencioso da resisténcia, insuficiéncia
respiratoria e até morte. Recomenda-se que a
ventilagdo invasiva seja feita exclusivamente
por meio de ventiladores classificados como
de suporte a vida (18).

7.1.1.4 Remocgdo das Secre¢oes

As secregdes bronquicas associam-se ao
desenvolvimento de insuficiéncia respirato-
ria aguda, especialmente em pacientes com
DNM/ELA. S3o responsdveis por quadros
emergenciais, muitas vezes seguido de in-
tubagcao e, posteriormente, traqueostomia,
processos que podem ser evitados ou poster-
gados, se as secregdes forem controladas ade-
guadamente (18).
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Para auxiliar na eliminacdao da secrecdo é
necessario fazer inalagao com soro fisiolégico
a 0,9% de 2 a 3 vezes ao dia com o objetivo
de fluidificacao das secrecdes. Apds a fluidifi-
cacao, é preciso remover a secre¢ao, por meio
de medidas de higiene brénquica, evitando,
assim, quadros de infeccdo pulmonar (18).

7.1.2 Suporte nutricional

As alteragdes nutricionais e a deficiente in-
gestdo alimentar desenvolvem-se com a pro-
gressao da ELA, tendo como consequéncias
perda de peso e alteracao da composicao cor-
poral. As causas da deplecdao nutricional sao
multiplas e incluem a ingestdao inadequada
de nutrientes, principalmente pelo quadro de
disfagia, inapeténcia, dificuldade de alimen-
tar-se, depressao e hipermetabolismo (18).

A piora do estado nutricional tem implica-
cOes diretas no tempo de evolu¢ao da doenca.
Ha evidéncias que associam a perda de peso,
reducdo do indice de massa corporal (IMC) e
de massa muscular com a menor sobrevida
em pacientes com ELA. Em estudo recente,
postulou-se que a diminuicdao de 10% do peso
corporal aumentaria em 45% o risco de morte
nessa populacdo35. Para o IMC, a reducdo de
1 kg/m2 estaria associado a um aumento de
20% desse risco (36).

O quadro de disfagia é inerente a piora do
estado nutricional e ao aumento do risco de
desidratagao nessa populagdao. Em 17% a 30%
dos pacientes com ELA os musculos bulbares
sdao os primeiramente afetados; além disso,
com a progressao da doenga, a maior parte
dos pacientes desenvolve os sintomas bulba-
res que resultam em disfagia progressiva com
dificuldade na ingestdao de alimentos e liqui-
dos (37-39).

A orientagdo nutricional por profissional
habilitado, portanto, deve ser precoce, com
adaptagdes apropriadas na dieta, objetivando-
-se aumentar a gordura corporal e a gordura

subcutanea e manter a hidratagao e o habito
intestinal adequados. Diante do desenvolvi-
mento da ELA, a via oral torna-se ineficiente
para suprir as necessidades nutricionais com
indicios clinicos de aspiracdao e necessidade
de modificacdo de consisténcia. Logo, uma via
alternativa de alimentagao pode ser conside-
rada (18).

7.1.2.1 Via alternativa de alimentagdo: Gas-
trostomia endoscopica percutdnea (GEP)

A GEP representa uma opg¢ao no tratamen-
to sintomadtico proporcionando nutricdo ade-
qguada e contribui para a manutencao do peso
corporal. Além disso, é uma alternativa para
a administracdao de liquidos e medicamen-
tos, permitindo ainda a nutricdao por via oral,
guando possivel. A GEP ja se revelou superior
a gastrostomia radioldgica percutanea quan-
to a complicag¢des relacionadas a insercao da
sonda de gastrostomia, sendo a modalidade
de escolha (40).

Segundo o Consenso Europeu para o trata-
mento de doencas neuroldgicas, a GEP deve
ser discutida em estagio inicial da doenca, em
intervalos regulares a medida que a ELA pro-
gride e de acordo com a evoluc¢ao da seguran-
ca e eficacia da degluticdo (41). A deteccao de
disfagia, longa duragao das refei¢des, perda de
peso, funcao respiratéria deficiente, risco de
asfixia e desejo dos pacientes devem orientar
a decisao de indicacao da gastrostomia (42).

Os critérios de indicacao GEP consideram o
monitoramento clinico baseado nos indicado-
res de avaliacao multidisciplinar, que incluem:
avaliacdo nutricional, enfatizando a queda de
10% do peso corporal nos ultimos trés meses,
presenca de disfagia moderada e avaliacao da
funcdo respiratéria, destacando a medida da
capacidade vital forcada (CVF) em torno de
50% do predito. A indicacdao do procedimen-
to deve acontecer na presenga de um ou mais
critérios associados (43). A medida de CVF se-




[12}

ria a varidvel de escolha para o éxito do proce-
dimento, pois, na presenca de valores inferio-
res a 50% do predito, existem riscos de hipodxia
durante o procedimento (44-46).

Durante a realizacdo da GEP, sobretudo nos
pacientes com paralisia bulbar progressiva, re-
comenda-se o uso concomitante de VNI, ob-
jetivando-se maior seguranga, uma vez que a
sedacdo pode ocasionar apneia e fraqueza em
regido orofaringea, favorecendo a intubacao
traqueal e consequente traqueostomia. Ha
evidéncia de que o uso de ventilagdo mecani-
ca nado invasiva usada antes, durante e depois
a GEP pode reduzir taxas de complicacdes res-
piratdrias em pacientes com ELA (47).

Um estudo de coorte, prospectivo, longi-
tudinal e multicéntrico com 330 doentes de
ELA avaliou a mortalidade em 30 dias apds a
gastrostomia por trés técnicas diferentes (gru-
pos): endoscdpica percutanea, insercao ra-
dioldgica e por via oral guiada por exame de
imagem. Os autores encontraram que a gas-
trostomia evitou a perda de peso na metade
dos pacientes e levou ao ganho de peso em
25% dos analisados. Os trés grupos apresenta-
ram mortalidade similar de aproximadamente
3%, ndao havendo diferenga estatisticamente
significativa entre eles (48).

A sobrevida também parece ser afetada
com a indicagao tardia da gastrostomia. Os
pacientes com perda de peso maior de 5 kg,
no momento da insercao da GEP, apresenta-
ram sobrevida de 15,3 meses quando com-
parada com 21,5 meses do grupo com perda
menor do peso corporal (49). A qualidade de
vida dos pacientes é outro ponto de destaque:
a alimentacgao assistida por GEP demonstrou
estabilizar ou aumentar o peso corporal, au-
mentar a sobrevida e melhorar a qualidade de
vida (42,49-52)
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7.1.3 Suporte de mobilidade e acessibilidade

A fisioterapia motora tem o objetivo de
otimizar as funcGes motoras do paciente, mi-
nimizando ou mesmo prevenindo as contra-
turas, deformidades, dores articulares e en-
curtamentos musculares, pressao por longos
tempos em decubitos, compressdes nervosas
e mesmo quedas, a0 maximar a forca mus-
cular, a mobilidade, a funcionalidade e a au-
tonomia para as atividades de vida diaria do
paciente (18).

Complicagbes secunddrias a imobilidade,
como constipacao intestinal, edema, atelecta-
sias, dores localizadas ou generalizadas, tam-
bém sdo possiveis de ser amenizadas com o
tratamento. Por isso, a cada etapa, é impor-
tante que avaliagdes sejam realizadas para
adequar a conduta terapéutica (18).

E importante que seja feita a correta pres-
cricdo de exercicios, sejam eles movimentos
ativos, ativo-assistidos ou passivos, sem gerar
fadiga no paciente. Deve ser ainda aplicado
um programa de conservagao de energia, em
meio a rotina do paciente, pois exercicios ex-
cessivos e com carga podem levar a fadiga e a
maior progressao da doenga, com aumento da
degeneracdo neuronal, segundo estudos. Por
este motivo, ndo sao recomendados exercicios
com qualquer tipo de resisténcia ou mesmo
uso de estimulacao elétrica funcional (18).

Além dos exercicios, outras medidas que au-
xiliam o paciente: uso de ergonomia para me-
Ihoria de funcgdes, avaliacdo de acessibilidade
e possibilidades de deslocamento, avaliacao
das atividades de vida diaria e treinamento de
novos meios de realiza-las, entre outros (18).

Outro recurso bastante utilizado s3o as
orteses, dispositivos que tém por objetivo
apoiar, auxiliar e proteger o sistema locomo-
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tor. Podem ser utilizadas para imobilizacao,
mobilizacdo, correcao, alivio e estabilizagdo
de uma parte do corpo. Desta forma, é pos-
sivel utilizar a 6rtese para corrigir a postura
e 0 movimento, ou mesmo devolver fun¢des
perdidas, dentro da proposta de trabalho de
Reabilitacdo Neurofuncional (18).

Em Neurologia, as orteses podem ser uti-
lizadas para compensar as fung¢des do corpo
perdidas e sao prescritas por um fisiotera-
peuta, terapeuta ocupacional ou médico ap6s
avaliacao detalhada da funcionalidade, forga
muscular e flexibilidade do paciente. O tempo
e a forma de uso dependem do tipo de doenca
e do quadro clinico de cada paciente (18).

Durante a progressao da doenca, havendo
piora da funcao de marcha e equilibrio, o pa-
ciente com ELA pode necessitar da prescricao
e adaptacdo de cadeiras de rodas para garan-
tir-lhe melhora postural, prevencdo de quedas
e maior autonomia, com ganhos de desloca-
mento (18).

No Brasil, desde 1993 o Sistema Unico de
Saude (SUS) dd acesso a drtese AFO (ankle foot
orthesis) a todos os cidadaos que dela precisa-
rem. E, em 2013, incluiu-se cadeira de rodas e
adaptacdo postural em cadeiras de rodas, na
Tabela de Procedimentos, Medicamentos, Or-
teses, Proteses e Materiais Especiais (OPME)
do SUS.

7.1.4 Suporte de comunicagao

Sabendo-se que, no decorrer da doenca, dis-
fagia, hipersialorreia, disfonia, disartria e larin-
goespasmo sao muito frequentes, a atuagao do
fonoaudioldgico é necessaria desde o inicio do
tratamento. Objetiva-se a promoc¢ado de cuida-
dos que auxiliem o paciente a se adaptar a cada
etapa de progressao da doenca (53).

A fraqueza dos musculos orofaciais e larin-
geos, em conjunto com a alteragao de respira-
¢do, pode fazer com que o paciente com ELA
apresente reducdo da inteligibilidade e com-

preensibilidade da sua produgao fonoarticula-
toria, pela presenca de um quadro de disartria
combinado ou ndo com um quadro de disfo-
nia. Tais alteracdes ocorrem em 80% a 95%
dos pacientes com ELA, em algum momento
durante a progressao da doenca (54).

Na medida em que esta producao se torna
mais deficitaria, os interlocutores passam a ter
mais dificuldade em compreender a mensa-
gem e a tendéncia do paciente é a de se isolar,
por falta de comunica¢dao. Ha um declinio da
fala natural e a consequente necessidade de
indicacao de um recurso de Comunicagao Su-
plementar e Alternativa (CSA) (55).

Esta indicacao deve ser feita pelo fonoaudi-
dlogo e a adaptacdo ao acesso ao dispositivo,
pelo terapeuta ocupacional. E importante que
seja feita uma avaliacdo clinica por uma equi-
pe especializada, a fim de que a indica¢cao do
recurso de comunicacgao seja individualizada e
mais assertiva as necessidades e as possibili-
dades motoras e cognitivas do paciente (56).

A indicacdo, a escolha e o sucesso da im-
plantacao do recurso de comunicacdao de-
pendem de uma série de fatores, tais como:
guadro clinico motor, a partir do qual é feita a
definigao do melhor dispositivo de acesso ao
equipamento/recurso de comunica¢do; usa-
bilidade; treino funcional da comunicacdo em
diferentes contextos; treinamento da familia e
cuidadores para uso do recurso; e, por fim, a
presenca de eventuais comprometimentos de
cognigdo e de linguagem, que comprometam
o sucesso desta terapéutica (57).

A perda da comunicagdo efetiva é conside-
rada um dos piores aspectos da doenca e pode
levar o paciente a apresentar dificuldades no
ambito psicoldgico, com repercussao no cam-
po emocional, laboral, social e familiar — com
consequente piora da sua qualidade de vida e,
inclusive, com reducdo da sua sobrevida (58).

Existe evidéncia que mais de 50% dos pa-
cientes com Doenca do Neurbnio Motor te-
nham alteragdes em sua fungao cognitiva,
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variando desde uma alteracdo leve até um
franco quadro de deméncia frontotemporal.
Tais alteracbes tém uma grande implicacdo
na comunicagao, no comportamento, no cui-
dado, nas tomadas de decisdes, na sinaliza-
¢do dos sintomas, na adesdo e na aceitacao
dos cuidados e das condutas clinicas definidas
pela equipe (59).

Por este motivo, a indicagdao de uma avalia-
cdo e terapia fonoaudioldgica, desde os pri-
meiros sintomas bulbares, é essencial, seja em
ambito terapéutico ambulatorial ou domici-
liar; uma vez que o fonoaudidlogo reconhecera
eventuais alteragdes de cognicdo e linguagem
e também disponibilizara ao paciente técnicas
que melhorem a sua producao fonoarticulaté-
ria, garantindo a ele que se mantenha comuni-
cativo em seu meio, apesar da dificuldade ou
mesmo da auséncia de fala (60).

7.1.5 Suporte multidisciplinar

Alguns estudos comprovaram que ha
maior sobrevida de pessoas com ELA tratadas
por uma equipe especializada quando com-
paradas com os pacientes tratados por uma
equipe geral de reabilitacdao ndao especializa-
da na drea (61).

Isto se deve ao fato de a equipe especiali-
zada compreender e promover a necessaria
integragao entre todas as areas, mantendo o
paciente, de forma ativa, no centro de todas
as decisodes. Portanto, o suporte multidiscipli-
nar especializado tem sido apontado como um
dos principais fatores de melhoria de qualida-
de de vida, melhora de saude mental, funcio-
namento social e aumento da sobrevida dos
pacientes com diagndstico de Esclerose Late-
ral Amiotréfica. Este acompanhamento pode
se dar no ambito ambulatorial, na rede de
atendimento de reabilitacdo oferecido pelo
SUS, ou em ambiente hospitalar, durante uma
eventual internagao do paciente, ou ainda em
ambiente domiciliar, no ambito do Programa
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de Atendimento Domiciliar do SUS “Melhor
em Casa” (62).

Terapia de dignidade, uma forma de psicote-
rapia breve, parece reduzir sintomas de depres-
sao e ansiedade tanto em pacientes com DNM
assim como na sua familia e cuidadores (63).

A combinagdo de todas as intervengdes
terapéuticas ndo medicamentosas propostas
pela equipe multidisciplinar especializada, so-
madas ao tratamento medicamentoso, permi-
tem uma visao do tratamento como um todo,
integrado, o que, por sua vez, possibilita pro-
mover a alta hospitalar do paciente e melhorar
a sua habilidade para realizar as atividades de
vida diaria, garantindo-lhe maior autonomia,
funcionalidade e qualidade de vida, além de
aumentar a sua sobrevida.

As emoc0Oes vividas se ndao forem faladas,
ou seja, se nado sairem pela boca, sairdo pelo
corpo, manifestando-se como sintomas ou
manifestacdes psicossomaticas. Antes que
isso venha acontecer, o apoio emocional tem
a possibilidade de evita-los. Essa é uma das ra-
z0es de psicologos fazerem parte de uma equi-
pe multiprofissional, dando suporte psicologi-
co ndo so ao paciente com ELA, mas também
para a sua familia, cuidador e para a propria
equipe de saude encarregada pelo atendi-
mento e acompanhamento do paciente (64).
A depressao tem uma correlagao direta com
a mortalidade de pacientes com ELA. Quanto
mais grave, menor a sobrevida (65).

7.1.6 Atendimento domiciliar

Com a progressao da doenca e a diminui-
¢ao da funcdo motora, a mobilidade e os au-
tocuidados bdsicos tornar-se-ao progressi-
vamente mais dificeis para o paciente. Eles,
eventualmente, ficardo incapazes de trabalhar,
exigirdo maior auxilio para as atividades tanto
fora quanto dentro de casa, e perderdo a suain-
dependéncia. Neste ponto, o auxilio dado pelo
atendimento domiciliar torna-se uma opc¢ao
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terapéutica, especialmente por propiciar um
custo menor e com melhores resultados quan-
do comparado as interna¢des hospitalares. A
missao do atendimento domiciliar deve ser a
melhora da qualidade de vida, sobrevida, inde-
pendéncia e autonomia e conforto psicoldgico.

7.2 Tratamento especifico

Vérias terapias modificadoras da doenca
tém sido testadas em ensaios clinicos (66-85),
mas apenas um medicamento — o riluzol —
comprovou-se eficaz, além de ser o uUnico tra-
tamento especifico registrado pela ANVISA até
o0 momento (86-88).

Bensimon et al. (89) publicaram o primeiro
estudo duplo-cego randomizado avaliando o
papel do riluzol no tratamento da ELA. Apds
573 dias, 58% dos pacientes do grupo placebo
estavam vivos, em contraste com 74% do gru-
po riluzol. O subgrupo mais beneficiado apre-
sentava doenca em nivel bulbar na fase inicial,
com um aumento de sobrevida de aproxi-
madamente 2-3 meses. Um estudo publica-
do dois anos mais tarde, envolvendo centros
americanos e um numero maior de pacientes,
confirmou esses achados (90). Especula-se a
respeito dos efeitos neuroprotetores do rilu-
zol, porém, mais estudos sdo necessarios para
definir o carater preventivo do farmaco (91).

Sao contraindicagdes ao uso de riluzol neste
PCDT:

e Insuficiéncia renal ou hepatica;

e outra doenga grave ou incapacitante, in-

curavel ou potencialmente fatal;

e outras formas de doencas do corno ante-

rior medular;

e demeéncia, disturbios visuais, autondomi-

cos, esfincterianos;

e gravidez ou amamentagao;

e ventilagdo assistida;

e hipersensibilidade ao medicamento.

A terapia celular ainda ndao possui compro-
vacao de eficacia, tendo apenas quatro ensaios
clinicos sobre o tema em andamento (92). O
litio j& se provou ineficaz na reducdo de pro-
gressao de ELA, segundo resultado de revisao
sistematica (93), embora possa haver resposta
diferenciada favorecendo pacientes com ELA
gendtipo UNC13A, segundo andlises de sub-
grupo de trés ECR (94). Visto que essa hipotese
ainda nao foi devidamente testada em estudo
clinico randomizado, este PCDT nao preconiza
o uso de litio para tratamento de ELA ou DNM.

Uma revisdo sistematica da Cochrane que
estudou o uso de moduladores GABA (e.g.,
gabapentina e baclofeno) concluiu que esses
ndo sdo eficazes para reducdo da progressao
da doenca (95).

7.2.1 Farmaco
e Riluzol: comprimidos de 50 mg.
7.2.2 Esquema de administragao
e 01 comprimido de 50 mg, por via oral,
a cada 12 horas, 1 hora antes ou 2 horas
apos as refeigdes.
7.2.3 Tempo de tratamento
e O tempo de tratamento n3ao pode ser
pré-determinado e depende da tolera-
bilidade do paciente ao medicamento.
7.2.4 Beneficios esperados (66)
e Leve melhora de sintomas bulbares e da

funcdo dos membros;
e aumento da sobrevida.
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7.3 Tratamento medicamentoso sintomatico

Na auséncia de um tratamento curativo,
as intervengdes sintomaticas e cuidados de
suporte permanecem a pedra angular do cui-
dado ao paciente com ELA. Todos os esfor¢os
devem ser feitos para melhorar-lhe a qualida-
de de vida e auxilid-lo a manter a autonomia
durante todo o tempo possivel. Nos estagios
iniciais da ELA, o foco se concentra na maxi-
mizag¢ao da fun¢ao, promovendo a indepen-
déncia e tratando os sintomas que se apresen-
tem. Com a progressao da doenca, o cuidador
também deve receber atencao e tratamento.
O envolvimento de equipe multidisciplinar e a
adocdo de cuidados paliativos o mais preco-
cemente possivel sdo cruciais para se alcancar
esses objetivos, melhorando os cuidados ge-
rais, bem como aumentando a sobrevida do
paciente.

Numa doenga progressiva e devastadora
como a ELA, devem-se seguir os principios
basicos do cuidado: paciente bem informado,
respeito a autonomia, disponibilizar equipe
multidisciplinar, atencao ao tempo apropriado
para decisOes especiais e manutengao da es-
peranga.

O estadiamento clinico da doenca torna-se
importante nas tomadas de decisdes, inclusive
quanto ao tratamento. Uma forma pratica de
realiza-la é utilizando o estadiamento do King’s
College (96). Como a doenca se inicia focal,
numa determinada regidao, e depois progride,
pode-se estadiar segundo as regides acometi-
das (Quadro 3). Existe uma correlagdo entre a
progressao da doenca e a escala, podendo ser
calculado o tempo do inicio até chegar a cada
estagio. Por exemplo, o uso de sonda para ali-
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mentagado ocorreu apos 27,3 meses e a ventila-
¢do ndo invasiva apds 30,3 meses (97). A escala
também possibilita estimar a qualidade de vida
dos pacientes a medida que ela declina com
progressao da doenca. Por fim, a escala oferece
a possibilidade de estimar o custo real da doen-
¢a, que aumenta com a progressao da doenga.

Quadro 3 - Escala de estadiamento do King’s
College (96)

Estagio Definicao
. . Uma regido funcionalmente acometida
Estagio 1 . S
(sintoma inicial).
Estagio 2 Duas regiGes funcionalmente acometidas.
Estagio 3 Trés regides funcionalmente acometidas.
L . Qualquer dos estagios acima mais:
O necessidade de gastrostomia (4A);
ventilagdo ndo invasiva (4B).
Estagio 5 Morte.

O atendimento multidisciplinar especializa-
do prolonga a sobrevida de 7 a 24 meses (98-
100). Esse modelo de atendimento, tendo no
centro o paciente e suafamilia, integra médicos
(neurologista, pneumologista e gastroentero-
logista) enfermeiros, nutricionistas, fisiotera-
peutas, terapeutas ocupacionais, psicélogos,
fonoaudidlogos, assistentes sociais, com agao
antecipatodria e proativa, para obter os melho-
res cuidados. No Quadro 4 encontram-se 0s
medicamentos e outras medidas terapéuticas,
conforme as situagdes apresentadas pelos pa-
cientes, sem medicamentos ou intervencdes
nao registrados pela ANVISA. Deve-se ressal-
tar que, para o alivio da dispneia, ha notdria
escassez de evidéncias que suportem o uso de
benzodiazepinicos conforme concluiu revisdo
sistematica da Cochrane (101).
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Quadro 4 — Medicamentos e outras medidas terapéuticas, conforme as situagdes apresentadas pelos pacientes

Situagao

FasciculagGes

Espasticidade
(vide o PCDT de
espasticidade102)

Sialorreia

Laringoespasmo

Saliva espessa/
secregdo bronquica

Dor

Labilidade emocional

Medicamentos
12 linha

Carbamazepina 100-200 mg 2x Clonazepam 0,5 a 2 mg/

dia, VO.

Amitriptilina 25 a 75 mg/dia,
VO ou

Nortriptilina 10 a 100 mg/dia,
VO.

Ranitidina 150 mg 2x/dia, VO
Metoclopramida solugao oral
4 mg/mL, 50 gotas, VO.

Dipirona, paracetamol ou
ibuprofeno.

Antidepressivos triciclicos:
Amitriptilina 25-75 mg/dia, VO
ou Nortriptilina 10-100 mg/
dia, VO.

ISRS:

Fluoxetina 10-30 mg/dia, VO.

Medicamentos 22

linha

dia, VO.

Diazepam (5- 10 mg/dia).

Butilbrometo de

escopolamina 10 mg 6/6h,

VO.

Cloridrato de propranolol

10mg 2xdia/VO.
Nebulizar com solugao

salina e ipratrépio 0,25
mg/mL, 40 gotas 3 a 4x

dia.

Paracetamol + codeina.

Morfina.

Outros tratamentos

Fisioterapia e hidroterapia em piscina
aquecida (32 a 34 °C).

Aspiragoes.

Mudanca rapida da parte superior do
corpo (sentado), respiragdo através do
nariz, engolir repetidamente e respirando
lentamente, com expiragao pela boca.

Umidificar o ar. Aumentar a ingesta de
liquidos (incluindo, sucos de mamao ou

abacaxi) e reduzir cafeina, leite ou alcool).

Técnicas de empilhamento de ar.

Massagem; calor local; movimentos
passivos; mudancga de decubito. TENS.
Cama hospitalar.

Comentarios

Ocorre na fase inicial da doenga e raramente incomoda. Nao
ha necessidade de tratamento, na maioria das vezes.

Efeitos adversos dos medicamentos: fadiga e nausea.

EA associado a anticolinérgico: sedagdo, obstipacao, fadiga,
impoténcia, retengdo urinaria, visdo turva, taquicardia,
hipotensdo ortostatica e tontura. Contraindicagdes: glaucoma,
hipertrofia benigna da préstata ou disturbios cardiacos de
condugdo.

Ocorre por fechamento subito das cordas vocais resultando
em apneia, é curta duragdo e é seguido de panico.
Precipitantes: contato de liquido (saliva) na laringe, fumo,
alcool, refluxo gastrico, alimentos picantes.

A saliva espessa pode ser indicador de desidratagao.

Multiplas causas (rigidez articular; pressdo cutanea em Unica
area; neuropdtica; cdibras).

EA dos ISRS: disfungdo sexual, acatisia, disturbio do sono e
ansiedade.

Continua
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Medicamentos

Situagao .
12 linha

Constipagao Lactulose 15 a 30ml/dia, VO.

Amitriptilina 25-75 mg/dia, VO
ou Nortriptilina 10-100 mg/

Depressao dia, VO ou
Fluoxetina 10-30 mg/dia, VO.
. Amitriptilina 12,5 a 75 mg/
Insénia dia, VO.
Diazepam 2,5 a 10 mg 12/12
Ansiedade h, VO.
Fadigal03 -

Amitriptilina 12,5-75 mg/dia,

Frequéncia/urgéncia VO.

urinaria.

Digliconato de clorexidina
0,12% solucgdo bucal 12/12h,
nos pacientes em ventilagdo
invasiva (traqueostomizados).

Saude bucal

Medicamentos 22
linha

Supositorio retal de
glicerol 72mg.

Enema de glicerol 120 mg/
mL solugdo retal.

Clonazepam 0,5-2mg, a
noite, VO.

Outros tratamentos

Hidratagdo. Dieta rica em fibras, frutas,
vegetais.

(por exemplo, mamao, tamarindo, laranja,
ameixa, manga, folhas em geral). Remogao
manual caso impactagdo fecal (fecaloma).

Suporte psicolégico para o paciente e
sua familia. Praticas integrativas como a
meditagdo, massoterapia, por exemplo.

Cama hospitalar. Colchdo pneumatico. VNI.

Psicoterapia. Praticas integrativas como a
meditagdo, massoterapia, por exemplo.

Fisioterapia motora.

Evitar cafeina e alcool.

Escovagdo dos dentes e lingua com
escova macia. Utilizar raspador de lingua,
especialmente na lingua saburrosa.
Substituir a escova a cada 3-4 meses.
Numa fase da doenca pode ser necessaria
utilizar adaptadores na escova (exemplo,
os engrossadores de cabo). Uso de fio
dental. Massagear as gengivas com

gaze umedecida em pacientes que nao
mastigam. Umidificar a boca durante o uso
de VNI.

Comentarios

Causas: mobilidade reduzida, redugdo da ingesta de liquidos/
alimentos, efeitos colaterais de medicamentos. EA da
lactulona: distensdo abdominal, diarreia, flatuléncia e nausea.

A escolha do antidepressivo sera segundo os sintomas
associados.

Comum. Causas: depressao, ansiedade, hipoventilagao
noturna, dificuldade de se mover na cama, dor.

Os benzodiazepinicos apresentam risco de agravar a
insuficiéncia respiratéria, provocar tolerancia e sintomas de
abstinéncia.

Descartar causas secundarias: insuficiéncia respiratoria,
desnutrigdo, anemia, efeitos adversos de medicamentos e
outras comorbidades.

N&do ocorre na fase inicial da doenga. Alguns pacientes
precisam urinar a cada 1-2 horas. Para pacientes com muita
fraqueza, transferi-lo ao banheiro frequentemente pode ser
dificil e demorado. Observar EA da oxibutinina e amitriptilina.

Motivos para manter a saude bucal: evitar ou reduzir mau
halito, doengas na gengiva e pneumonia; maximizar o prazer
associado a mastigar alimentos e beber liquidos;

ajudar a gerenciar a saliva.

Visitas regulares com o dentista.

Continua
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Conclusao

. - Medicamentos Medicamentos 22 L.
Situagao X X Outros tratamentos Comentarios
12 linha linha

Elevagdo das pernas (cadeira de rodas
. reclindvel com elevagdo das pernas acima . S s
Edema nos pés - - . cvag pern Evitar diuréticos. No edema assimétrico, pensar em TVP)
do nivel do coragdo e cama hospitalar).
Movimentacgdo passiva varias vezes ao dia.

Prevencio de TVP Fisioterapia, elevagao das ) ) N&o ha trabalhos que demonstrem beneficios com uso de

pernas e meias compressivas. anticoagulagdo para prevengdo de TVP.
Morfina (2,5 a 5,0 mg a cada
4h) e clorpromazina para
Tratamento da fase dispneia. Considerar, com a familia, internamento
final de vida em ELA Midazolam para ansiedade. hospitalar ou ndo.
Analgésicos para dor.
Oxigénio para hypoxemia.

Fonte: Autoria propria.
VO: por via oral. ISRS: inibidores seletivos da recaptagdo da serotonina. EA: efeitos adversos. AINE: anti-inflamatdrio ndo esteroidal. TENS: estimulagdo elétrica nervosa transcutanea. VNI: ventilagdo noturna ndo invasiva. TVP: trombose venosa profunda.




|20F MINISTERIO DA SAUDE

3 MONITORAMENTO

O acompanhamento em longo prazo deve- placebo conforme resultado de meta-analise
rd ser realizado por neurologista (104,105). Os de ECR: 78,3% (IS-95%: 74,3% a 82,0%) (106).
seguintes exames devem ser realizados: he-

mograma, plaquetas e enzimas hepaticas an- 8.1 Critérios para suspensao do tratamento
tes de se iniciar o tratamento, no primeiro, no
segundo, nos 39, 62, 92 e 122 meses e, apos, e Quando a dosagem de aminotransfe-
quando indicado(s). rase/transaminase estiver cinco vezes
Os pacientes devem ser reavaliados a cada 3 acima do limite superior da normalida-
ou 4 meses ou conforme orienta¢cao médica. O de (107);
riluzol deve ser administrado até que o pacien- e Quando ocorrer citotopenia: leucdcitos
te ndo mais o tolere ou o0 momento em que totais abaixo de 3.000/mm?, neutrdfilos
necessitar de uso de ventilagdo mecanica (86). abaixo de 1.500/mm?3, plaquetas abaixo
Cabe salientar que o efeito nocebo é frequen- de 100.000/mm?3 ou hemoglobina infe-
te nos pacientes com DNM, haja vista a eleva- riora 10 g/dL (107).

da incidéncia de efeitos adversos nos grupos

9 REGULACAO/CONTROLE/AVALIACAO
PELO GESTOR

Devem ser observados os critérios de inclusao e exclusao de pacientes neste Protocolo, a du-
racdo e a monitorizacdo do tratamento, bem como a verificacdo periddica das doses prescritas e
dispensadas, da adequac¢ao de uso do medicamento e do acompanhamento pds-tratamento.

Verificar na Relacdo Nacional de Medicamentos Essenciais (RENAME) vigente em qual compo-
nente da Assisténcia Farmacéutica se encontram os medicamento preconizados neste Protocolo.

Devido as peculiaridades da doenca, pacientes com ELA devem ter uma carteirinha pessoal
contendo informacdes relevantes quanto aos cuidados que devem ser oferecidos em procedi-
mentos em Salas de Emergéncia ou em procedimentos cirurgicos. Bloqueadores neuromusculares
despolarizantes, como halotano e succinilcolina, sdo contra-indicados em pacientes com ELA por
causa do risco de liberacdo intensa de potassio (108).
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1) Escopo e finalidade do Protocolo

A revisdo do Protocolo Clinico e Diretrizes Terapéuticas (PCDT) da Esclerose Lateral Amiotréfica
iniciou-se com a reunido presencial para delimitacdo do escopo. O objetivo desta reuniao foi a
discussao sobre a atualizacao do referido PCDT.

Uma reunido presencial para revisao do escopo do Protocolo Clinico e Diretrizes Terapéuticas
(PCDT) foi conduzida e contou com a presenca de oito membros do Grupo Elaborador, sendo trés
dos quais especialistas e representantes da sociedade médica e trés metodologistas, e quatro re-
presentantes do Comité Gestor.

A dindmica da reunido realizada em 21/03/2019 foi conduzida com base no PCDT vigente (Por-
tarian21.151/SAS/MS, de 12 de novembro de 2015) e na estrutura de PCDT definida pela Portaria
n°® 375/SAS/MS, de 10 de novembro de 2009. Cada se¢do do PCDT foi discutida entre o Grupo Ela-
borador com o objetivo de revisar as condutas clinicas e identificar as tecnologias que poderiam
ser consideradas no Protocolo.

Como nao foram elencadas novas questdes de pesquisa para a revisao do PCDT, a relatoria do
texto foi distribuida entre os médicos especialistas. Esses profissionais foram orientados a refe-
renciar as recomendagdes com base nos estudos pivotais, meta-analises e diretrizes atuais que
consolidam a pratica clinica e a atualizar os dados epidemiolégicos descritos no PCDT vigente.

2) Equipe de elaboragao e partes interessadas

Além dos representantes do Ministério da Saude do Departamento de Gestdo e Incorporacao
de Tecnologias em Saude do Ministério da Saude (DGITIS/SCTIE/MS), houve a participagdo na ela-
boracdo deste Protocolo de metodologistas do Hospital Alem&o Oswaldo Cruz (HAOC)/Proadi-SUS
e especialistas no tema.

Todos os participantes do Grupo Elaborador preencheram os respectivos formularios de De-
claracao de Conflitos de Interesse, que foram enviados ao Ministério da Saude, como parte dos
resultados do trabalho.

Avaliacdo da Subcomissao Técnica de Protocolos Clinicos e Diretrizes Terapéuticas

Foi apresentado a primeira versao do PCDT a reunidao da Subcomissdao Técnica de Protocolos
Clinicos e Diretrizes Terapéuticas da Conitec, realizado no més de junho de 2019, e, apds a analise
e realizagcdo dos ajustes e corre¢des apontadas, foi decidido por unanimidade pautar o tema na
reunidao na 872 Reunido Ordinaria da Conitec, agendada para 03 e 04 de junho de 2020.

Consulta publica

A Consulta Publica n? 72 do PCDT foi feita entre os dias 16/12/2019 a 16/01/2020. Foram re-
cebidas 593 contribui¢des no total e salienta-se que todas foram analisadas e feito o resumo da
analise das contribuicdes recebidas. O conteudo integral das contribuicdes se encontra disponi-
vel na pagina da CONITEC em: http://conitec.gov.br/images/Consultas/Relatorios/2019/Relato-
rio_PCDT_Esclerose_Lateral Amiotrofica.pdf .
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3) Busca da evidéncia e recomendagoes

Para auxiliar na atualizacao do PCDT, foram realizadas buscas na literatura nas bases de dados
Medline via Pubmed e Embase, limitando os resultados para revisdes sistematicas de ensaios
clinicos randomizados (ECR) e meta-analises de ECR, usando filtros validados da Cochrane Colla-
boration, publicados desde 31/08/2015, conforme o Quadro 1. Foram incluidos nove estudos con-
forme Figura 1.

Quadro 1 - Estratégia de busca

((ALS[AIl Fields] OR “amyotrophic lateral sclerosis”[MeSH Terms] OR (“amyotrophic lateral sclerosis”[MeSH
Terms] OR (“amyotrophic”[All Fields] AND “lateral”[All Fields] AND “sclerosis”[All Fields]) OR “amyotrophic lateral
sclerosis”[All Fields]) OR “motor neuron disease”[MeSH Terms] OR (“motor neuron disease”[MeSH Terms] OR
(“motor”[All Fields] AND “neuron”[All Fields] AND “disease”[All Fields]) OR “motor neuron disease”[All Fields]))
AND ((“therapy”[Subheading] OR “therapy”[All Fields] OR “treatment”[All Fields] OR “therapeutics”[MeSH Terms]
Medline via OR “therapeutics”[All Fields]) OR (“drug therapy”[Subheading] OR (“drug”[All Fields] AND “therapy”[All Fields]) OR
PubMed “drug therapy”[All Fields] OR “drug therapy”[MeSH Terms] OR (“drug”[All Fields] AND “therapy”[All Fields])) OR
(“therapy”[Subheading] OR “therapy”[All Fields] OR “therapeutics”[MeSH Terms] OR “therapeutics”[All Fields]) OR
(“therapeutics”[MeSH Terms] OR “therapeutics”[All Fields]) OR “therapeutics”[MeSH Terms])) AND (randomized
controlled trial[pt] OR controlled clinical trial[pt] OR randomized[tiab] OR placebo[tiab] OR “clinical trials as
topic”[MeSH Terms:noexp] OR randomly[tiab] OR trial[ti] NOT (“animals”[MeSH Terms] NOT “humans”[MeSH
Terms])) AND ((systematic[sb] OR Meta-Analysis[ptyp]) AND (“2015/08/31”[PDAT] : “3000/12/31”[PDAT]))

(‘crossover procedure’:de OR ‘double-blind procedure’:de OR ‘randomized controlled trial’:de OR ‘single-
blind procedure’:de OR random*:de,ab,ti OR factorial*:de,ab,ti OR crossover*:de,ab,ti OR ((cross NEXT/1
over*):de,ab,ti) OR placebo*:de,ab,ti OR ((doubl* NEAR/1 blind*):de,ab,ti) OR ((singl* NEAR/1 blind*):de,ab,ti)
OR assign*:de,ab,ti OR allocat*:de,ab,ti OR volunteer*:de,ab,ti) AND (‘amyotrophic lateral sclerosis’/exp OR
Embase ‘amyotrophic lateral sclerosis’ OR ‘motor neuron disease’/exp OR ‘motor neuron disease’) AND ((‘treatment’/
exp OR treatment OR ‘drug therapy’/exp OR ‘drug therapy’ OR ‘therapy’/exp OR ‘therapy’ OR ‘drug’/exp OR
drug) AND (‘therapy’/exp OR therapy) OR ‘therapy’/exp OR therapy OR ‘therapeutics’/exp OR therapeutics) AND
[31-8-2015]/sd AND ([systematic review]/lim OR [meta analysis]/lim) AND [embase]/lim NOT ([embase]/lim AND
[medline]/lim)

Fonte: Autoria propria.

Figura 1 — Fluxograma de sele¢ao dos estudos

Estudos identificados nas bases de Embase (n=29)
—_— . .
dados (n=53) Medline via Pubmed (n=24)
\ 4
] N&o estudaram ELA ou DNM (n=17)
Duplicadas (n=5 ) RevisGes narrativas ou editoriais (n=10)

N&o avaliaram desfechos clinicos de interesse (n=6)
N&o em RS nem meta-analise de ECR (n=4)

( Estudos excluidos (n=39) )—» Medicamento sem registro Anvisa (n=2)

( Estudos incluidos (n=9) )—> Referéncias (47,91-95,10,106,120)

Fonte: Autoria propria.




ANEXO

TERMO DE
ESCLARECIMENTO E
RESPONSABILIDADE -
TER RILUZOL



| 35 F PROTOCOLO CLINICO E DIRETRIZES TERAPEUTICAS DA ESCLEROSE LATERAL AMIOTROFICA

Eu, (nome do(a)
paciente), declaro ter sido informado(a) claramente sobre os beneficios, riscos, contraindicacdes
e principais efeitos adversos relacionados ao uso do medicamento riluzol, indicado para o
tratamento da esclerose lateral amiotrofica.

Os termos médicos me foram explicados e todas as minhas duvidas foram resolvidas pelo médico
(nome do médico que prescreve).

Assim declaro que:

Fui claramente informado(a) de que o medicamento que passo a receber pode trazer as seguintes

melhorias:

e |eve melhora de sintomas da doenga;

e aumento da sobrevida.

Fui também claramente informado(a) a respeito das seguintes contraindica¢des, potenciais efeitos

adversos e riscos:

e ndosesabeao certo os riscos do uso deste medicamento na gravidez, portanto, caso engravide,
devo avisar imediatamente ao meu médico;

e o0s efeitos adversos incluem fraqueza, sono, nduseas, vomitos, diarreia, dor na barriga,
formigamentos, alteracdao nas enzimas do figado, dor de cabeca, aumento dos batimentos do
coragao, diminuicao das células brancas (diminuicao das defesas) e vermelhas (anemia) do
sangue;

e contraindicado em pacientes com hipersensibilidade ao riluzol ou aos componentes da formula
e aqueles com problemas no figado.

Estou ciente de que este medicamento somente pode ser utilizado por mim, comprometendo-

me a devolvé-lo caso ndo queira ou ndo possa utiliza-lo ou se o tratamento for interrompido. Sei

também que continuarei a ser assistido, inclusive se desistir de usar o medicamento.

Autorizo o Ministério da Saude e as Secretarias de Saude a fazer uso de informacgdes relativas ao

meu tratamento, desde que assegurado o anonimato.

( )Sim () Nao

Local: Data:

Nome do paciente:

Cartdo Nacional do SUS:

Nome do responsavel legal:

Documento de identificagdo do responsavel legal:

Assinatura do paciente ou do responsavel legal

Médico responsavel: CRM: UF:

Assinatura e carimbo do médico
Data:

NOTA: Verificar na Relagdo Nacional de Medicamentos Essenciais (RENAME) vigente em qual componente da Assisténcia Farmacéutica se encontra o medicamento
preconizado neste Protocolo.




Conte-nos o que pensa sobre esta publicagao. Responda a pesquisa disponivel por meio do link:
https://ncv.microsoft.com/BazolU6zAn




B | 9|78i[ii[289[|5
88533%428935

(2855136 )

BIBLIOTECA VIRTUAL EM SAUDE DO
MINISTERIO DA SAUDE
BVSMS.SAUDE.GOV.BR

MINISTERIODA ~ Governo

u
Sus “w SAUDE Federal



