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Neurociéncias

Editorial: Esclerose Lateral Amiotrofica (ELA

A Esclerose Lateral Amiotréfica (ELA), conhecida Fianca como Doengie Charcot, e nos Estai
Unidos da América como Doenca de Lou Gehrig (emémagem ao famoso jogador de beis
americano) € uma das doencas raras que tem desafiadea da salde para o0 seu entendime
tratamento.

A ELA compartilha vérias caractetitas com outras doencas raras: ndo existem ddumbodusos qu
estabelecam sua prevaléncia (nimero de pacieh@%000 pessoas) exatas; seu diagndstico defi
exige um envolvimento multidisciplinar intenso eiouo.

Sendo uma doencga de dificilednostico e rara, a industria farmacéutica ndoiderss esta doenca
rentabilidade para o desenvolvimento e comercigdiaale novos medicamentos.

Talvez, isto explique que desde a sua descri¢c&@natipor Charcot, em 1874, tdo pouco tenha
desenvolvido em medicamentos. Somente em 1994, ritraaose que algum medicamento pod
alterar a historia natural da doenca. O Riluzollicemento antiglutamatérgico, que diminui o proo
de excitoxicidade do neurénio motor, possibilitopmlongamento @ vida daqueles com ELA «
alguns meses. Esta foi uma descoberta importards, ainda insuficiente. A doenga permane
progredir. A fraqgueza muscular, generalizada, ocoatiavangando com aparecimento das mul
dificuldades: para movimentar-se; comunicar-senetiitar-se; respirar.

O inconformismo com esta evolucéo, estimulou emgaapo de profissionais brasileiros o desej
fundar uma associacao para o combate a ELA.

Assim, em 1998, foi fundada a ABRELA, com sede &m Baulo.

Desde entdo, estassociacdo tem desenvolvido reunides periddicas poofissionais da saulc
pacientes, familiares e cuidadores com varios wbjet informacgdo; orientacdo; intercAmbio
conhecimento e experiéncia; identificacdo da pén@a da doenca no Brasil; estimu acesso
medicamentos e recursos para melhoria de qualidadeda; estimulo & autoridades da Saude
criacdo de mecanismos de protegdo e desenvolvirdenteedicamentos ou equipamentos, mesmc
as doencas 6rfas.

O V Simpdsio de ELA, ocorrido e e 20/05/2006 foi muito frutifero. Ele contounta presenca
200 congressistas, incluinde- profissionais da area de salde, das mais divpesdes do pa
pacientes, familiares e cuidadores.

Esta jornada possibilitou um maior engajamentotipolipara o conhecimento da doenca, alét
termos a certeza que conhecemos um pouco maieiteesla etiopatogenia, da fisiopatologia,
manifestacdes clinicas e, sobretudo, com maiordige e respeito.

Esta jornada permitiu, ainda, mantemos a esparpaga um futuro melhor e mais rapido, para i
possivel cura. A terapia génica e a cétubaco, hd um tempo sé esperanca, ja estdo sentlr
realidade. A histéria de cada paciente estimulardete nés o sentimento do desafio, o desafio zim
0 hoje mais facil, mais produtivo, mais digno.

Acary Souza Bulle Olivei
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REUNIAO PRE-CONGRESSO
(18/05/06 — quinta-feira)
18:00 — 20:00h — Discussdo de cunho cientifico — 3’ estudo epidemiolégico de ELA

(caracteristicas clinicas)
20:00h — Jantar de confraternizacéo

(19/05/06 — sexta-feira)
Mestre de Cerimbnia: Sr. Rodrigo Castanheira

9:00h-9:30h — ABERTURA: Dr. Alberto A Gabbai, Dr. Acary SB Oliveira, Deput. Célia Le&o,
Sr. Afonso C Pucci, Ft.Ms. Abrado AJ Quadros, Dra. Helga CA Silva.

Mddulo 1 — EPIDEMIOLOGIA

9:00 — 10:00h — Epidemiologia Mundial da ELA: AtualizacGes

9:15 — 9:30h — ELA no mundo — Ft. Roberto Dias Batista Pereira

9:30 — 9:45h — Histdrico da ELA no Brasil — Ft. Ms. Abrahdo A.J. Quadros

a) o inicio; b) anos 90

9:45 — 10:45h — Atualidades — Experiéncia nos principais centros do pais:
UNIFESP - Dr. Marco Antonio Chiéia

Santa Casa — Maria Elizabeth Ferraz Ballalai

HC Ribeirdo Preto — Dr. Wilson Marques

RS — Dr. Varlo Domenico Marrone

RN — Dr. Mario Emilio T. Dourado

RJ — Dr. Claudio Heitor Tvares Gress

MG — Dr. Facundo Burgos Ruiz Jr.

SJRP — Dra. Maria da Penha Ananias Morita

Modulo 2 — ASPECTOS CLINICOS
10:45 — 11:00h — Quando penso em ELA? — Dr.Wilson Marques

11:00 — 11:15h - Fasciculacédo é ELA? Como realizo o diagndstico — Dra. Luciana M. Alves

11:15 — 11:30h — Eletroneuromiografia - Dr. Mario Emilio T. Dourado

11:30 — 11:45h — Exames Marcadores — Dr. Antonio Rocha

11:45 — 12:00h — Principais diagnosticos diferenciais — Dr. Marco Antonio Chiéia

12:00 — 12:15h — Pode ser ELA: digo X nédo digo - Dr. Acary SB Oliveira, Dr. Carlo D.
Marrone

12:15 — 12:30h — Participacdo com a platéia
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Modulo 3— ETIOPATOGENIA

14:00 —14:20h — Causa Unica? Ou vérias causas? — Dra. Helga Crisitna A. da Silva

14:20 — 14:40h - Aspectos genéticos — Dra. Monize Lazar
14:40 — 15:00h - O meio ambiente e ELA - Dr. Anthony Wong

Mddulo 4 — TERAPEUTICA

5:00 — 15:20h — O que é um ensaio clinico? — Dr. Isac de Castro
15:20 — 15:40h - Modelos animais — Dra. Mariz Vainzof

15:40 — 16:00h - Drogas em Estudo — Dr. Marco Antonio Chiéia

16:00 — 16:20h - Drogas de maior potencial de uso — Dr. Carlo Domenico Marrone

16:20 — 16:40h - Tratamento atual: o que usamos? Como usamos? Desde quando
introduzimos? — Dr. Acary S.B. Oliveira
16:40 — 17:30h — Platéia

(20/05/06 — sabado)
Mddulo 5 — TERAPIA E REABILITACAO

08:30 — 08:45h — Servico Social — Orientacéo e disponibilizacdo de recursos — Recursos

utilizados? — Elica Fernandes

08:45 — 09:00h — Justica ou injustica — Dra. Silvana Alves Scarance

09:00 — 09:15h - Respirar, sempre — Ft. Ms. Maria Clareane Berto Hayashi

09:15 — 09:30h — Eu mexo — Fisioterapia — Ft. Martina Duran

09:30 — 09:45h — Eu mexo — Terapia Ocupacional — T.O. Adriana Klein

09:45 — 10:00h — Eu falo — Fga. Ms. Adriana Leico Oda

10:00 — 10:15h — Estou nutrido — Nut. Ms. Patricia Stanich

10:15 — 10:30h — Assisténcia Domiciliar Integrada — Publico X Privada — Enf.Ms. Ana Paula
Guarnieri

10:30 — 10:45h — Eu sinto, penso e existo — Psicol. Vania de Castro

Assisténcia Integrada: paciente — cuidador — terape  uta — voluntério

10:45 — 11:00h — Verde Vida — Ft. Paulo Ramos — Presidente

11:00 — 11:15h — Medicina Tradicional Chinesa — Dra. Gislaine C Abe — Coordenadora do
curso Verde Vida Saude

11:15 — 11:30h — Psicologia — Profa. Dra. Ligia Masagao Vitali

11:30 — 11:45h - Arte Psic. — Dra. Gracinda Rodrigues Tsukimoto

11:45 — 12:30h — Oficinas Externas:
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Corpo Mole — Nilcéia Noli do Amaral e Noeme Alves Barreto
Ocio Indtil — Renata Souza Teles e Leonilda Cardoso Santana
Ocio Gostoso — Dilson Nunes Machado e Josiane Lopes

Projeto Tutor — Psic. Ms. Antonio Geraldo A. Filho e Psic. Ana Luiza F. Steiner

Modulo 6 — NOVIDADE

14:00 — 14:30h — Terapia Génica — Dr. Miguel Mitne Neto

14:30 — 15:00h — Célula-Tronco — Dr. Luiz Eugenio de Mello

15:00 — 15:30h — Terapia Nova: tentar sempre X esperar € bom — Dr. Julio Voltarelli e Dr.
Gabriel Wolf Oselka

15:30 — 16:30h — O que tem de novo no pedaco? Representantes de Associagdes:

Brasil Parkinson — Sr. Samuel Grossman — Presidente

ABRELA — Abrah&o Augusto J. Quadros — Presidente

ABDIM — Dra. Ana Lucia Langer — Diretora Clinica

ABRASSPP - Luiz Baggio — Presidente

16:30 — 17:30h — Representantes Politicos

Assembléia Legislativa de S&o Paulo — Deputada Célia Ledo

Secretaria Municipal da Saude - Dra. Maria Cristina Cury

Secretaria Estadual da Saude — Dr. Roberto Barradas Barata

Secretaria Especial da Pessoa com Deficiéncia e Mobilidade Reduzida - Srta. Mara Gabrilli

Dindmica Saude e Equilibrio — Prof. Dr. Jou El Jia

REALIZACAO:
ABRELA - Associacao Brasileira de Esclerose Lateral Amiotrofica
UNIFESP/EPM/HSP — Universidade Federal de Sao Paulo/Escola Paulista de Medicina/Hospital Sdo
Paulo
ABN — Academia Brasileira de Neurologia
PATROCINIO: SANOFI-AVENTIS Ltda.
PRO FORMULA
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ALESP — Assembléia Legislativa de Sdo Paulo
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Epidemiologia: ELA no Mundo

Epidemiology: ALS in World

Roberto Dias Batista Pereira

Vice-Presidente da Associacdo Brasileira de Esstet@teral Amiotréfica — ABRELA. Mestrando em Cii@sc
da Saude pela Escola Paulista de Medicina / Undamts Federal de Sdo Paulo — UNIFESP.

Acredita-se que a incidéncia da Esclerose Lateral Amiotr(ficA) seja a mesma em
todo o mundo, contudo, ndo ha um estudo comparativo bem conduzido da ELA entre
populacdes diferentes, grupos étnicos ou area geografica definidalafoEaropa e da
Ameérica do Norte. No mundo a prevaléncia (nUmero de casos existenies) - 8 casos por
100.000 habitantes, e tem uma incidéncia por ano (numero de novos casos) de 2/100.000.
Entretanto, estudos isolados mostram que existem variacdes. Algehetss regidbes no
mundo chamam a aten¢do quanto a taxa de incidéncia por seremewveds,etomo na ilha
de Guam, em Nova Guiné ocidental, e na peninsula de Kii no Japéao.

Nos Estados Unidos a epidemiologia € bem conhecida devido ao grande numero de
trabalhos cientificos realizados. Sabe-se que 5.000 novos casos sdo idatpwsom 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 anas apomai
diagndstico. Em torno de 20% vivem 5 anos ou mais, e até 10 % sobreviveohenéi anos.

A maioria encontra-se entre 40 e 70 anos. Acomete geralmentehoraisns do que
mulheres, embora, trabalhos mais recentes mostram que ambos osst&x@endo afetados
de forma semelhante.

Relatos do aumento no numero de casos de ELA em mulheres podem estar
relacionados a melhor identificacdo da populacdo com estudos jadeslia efeitos de uma
exposicdo ambiental recente n&o identificada, e/ou mudancas no esiiia,d@zendo com
que estas sejam expostas a potenciais toxicos, associando mstotecaom os homens
(fumo, exposi¢cdes ocupacionais).

Referente aos paises europeus foi realizado uma pesquisa a quasdteeionados
26 estudos europeus e 28 nao-europeus, apresentando uma incidéncia de ELA dariando
1,7(Italia) a 2,4 (Finlandia média) por 100.000/ano na Europa e de 0,31 (China) a 1,98
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(Estbnia) por 100.000/ano fora da Europa. Outros paises e regides com dstdds no

mundo (Tabela 1).

Tabela 1. Paises paises e regides com estudos de ELA.

Re g |6 es Incidéncia | Prevaléncia.l A.no )
(por 100.000 habitantes)por 100.000 habitantes) Publicacéo

Guam 3,9 2004
Libia 3,4 2005
Austrélia 2,9 2005
Irlanda 2,8 4,7 1999
Japéo * 2,5 11,34 wakayama 2005
Finlandia 2,4 2006
EUA * 2,0 3-8 2004
Canada * 2,0 6,7 2005
Estonia 1,9 2006
Noruega 19 2005
Inglaterra 1,7 2001
Italia * 1,7 4,03 2005
Brasil 15 1998
Franca * 1,5 2000
Grécia 1,3 2005
Polbnia 0,8 2005
Chile 0,5 2005
México 0,4 2005
China 0,3 2006

* Média da incidéncia dos trabalhos realizados ais.p

Nos EUA dois trabalhos de incidéncia e trés em mortalidade sugenerisco maior
para ELA entre brancos quando comparados aos brancos latino-americanesa#o-
americanos, entretanto, 0,61 maior em negros do que em brancos, 2,08 nesparas e
asiaticos em relagdo a outros brancos.

Outros fatores chamam a atencdo, como a exposicdo ao choque aieeco,
atividade fisica extenuante, soldados que serviram na primeira gleef®olfo, e jogadores

de futebol profissional (soccer).
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Um estudo recente realizado na Irlanda discutindo a relacdo dzdth/m atividade
fisica extenuante, identificou nas maratonas na cidade de Dublin (1980r28G2pnistas
irrandeses com diagnostico de ELA. Num total de 59.604 maratonistas, 14a3 er
irlandeses, destes 661 eram acometidos com ELA, diagnosticado®saines de 1993 —
2002. Esse trabalho, ainda em continuidade, representa o primeiro estudadodidgisona
fim de determinar o risco de ELA entre um largo “cohort” de individelmglvidos em
exercicios vigorosos nao-profissionais.

Em relac@o aos veteranos da guerra do Golfo, o risco relativo derderELA é de
1,5 vezes maior que nos homens que ndo serviram. O aumento na mortaliéde fde
observado entre os homens que serviram 0 exército ou a guarda nacknal 54),
marinha (RR = 1.87), forca aérea (RR = 1.54), e guarda costeira=(RR4); nenhum
aumento no risco foi encontrado nos homens que serviram o corpo de fuzikerens,
embora houvesse somente 13.670 homens neste grupo. Os niumeros mostraram que 281.874
homens que serviram as forcas armadas dos EUA, 217 morreram dedehggrado a 63
dos 126.414 que nédo serviram.

Quanto aos jogadores de futebol profissional na Italia, 18 casos comfdehm
identificados dentre 7.000 jogadores. Cientistas sugerem diversasagdas, nenhuma delas
com certeza. Talvez a ELA esteja relacionada ao exeré&saio pesado, e conseqientemente
nao relacionado particularmente ao futebol, ou talvez envolvendo o traumggbrem
cabecear a bola, ou a repeticdo dos traumas que envolvem os membiaresnfeejam os
fatores relacionados. As drogas terapéuticas ilegais ou fapgeen também estar envolvidas,

e € possivel que as toxinas ambientais como os fertilizantes berlmsidas usados nos
campos de futebol tenham a sua influéncia.

A mortalidade mundial da ELA ainda ndo esta bem definida, todavia, paodstsear
0s principais dados encontrados na literatura.

Nos EUA as taxas totais da mortalidade de Doenca do Neurdnio Momvi)(
aumentaram de 1.25 para 1.82/100.000, representando um aumento de 46% durante o periodo
de 30 anos (1969-1998). As taxas entre as mulheres aumentaram 60% e roontinua
aumentando. As taxas entre homens cresceram 35% durante esse pesiddwasAde
mortalidade entre afro-americanos e hispanicos foi aproximadab@tenais baixas do que
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as taxas entre brancos nao-hispanico. As taxas de mortalidade dadbdisivi de 2.22 (1.89 a
2.55) no noroeste, e 1.57 (1.44 a 1.71) no sudeste.

Ja na Franca foram analisados 9.005 mortes de ELA entre os anos del 2888 /As
taxas totais de mortalidade eram 1.45/100.000 para homens e 0.90/100.000 para.rRalheres
encontrado um aumento substancial na mortalidade de ELA sobre o terfgp@sagjustadas
(por 100.000) no periodo de 1968 a 1971 eram 1.11 para homens e 0.63 para mulheres. No
periodo 1979 a 1982, correspondem respectivamente entre 1.92 e 1.12. O aumento foi
principalmente em pacientes abaixo de 55 anos de idade e afetadasongpante em
mulheres identificadas nos primeiros anos (1968 a 1978). Nos anos negiteseldd um
aumento similar em ambos 0s sexos.

Estudos na Noruega mostram que a mortalidade anual de ELA dobrou estudm e
elevando-se de 1.38 a 2.54 por 100.000 habitantes no fim do estudo. Esta mortalidade
aumentou na populacdo acima de 60 anos de idade, com um pico no grupo de id&@fezentr
84 anos. O aumento era maior nas mulheres do que nos homens, e a mélagiEosexos foi
de 1.32. Os autores relataram que ha um aumento na mortalidade de ENdruega.
Embora o aumento da mortalidade seja restrito a populacdo com 65 anasspistm ndo
pode ser explicado somente por um aumento da idade da populagédo em geral.

A ELA sempre foi conhecida como uma doencga “rara”, entretanto, mumaitdm
chama a atencdo pelo numero crescente de novos casos, mesmo isoladimsasSien,

estima-se que a incidéncia mundial esteja em um crescente como um todo.
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Historia da Esclerose Lateral Amiotrofica no Brasil

History of Amyotrophic Lateral Sclerosis in Brazil

Abrahdo Augusto Juviniano Quadros

Fisioterapeuta, Mestre em Ciéncias da Saude peieetdidade Federal de S&do Paulo — Escola Paulista d
Medicina. Presidente da ABRELA — Associacéo Brasilde esclerose Lateral Amiotréfica

A esclerose lateral amiotréfica ainda é pouco conhecida no Bnasimo apés 97 anos
da primeira descricdo da doenca em nosso pais. Embora sendo consme@dana doenca
rara a ELA ndo afeta somente a pessoa com a doenca. Ela cagendenimpacto social e
econdmico na familia e na comunidade.

Esta abordagem apresenta trés momentos da a histéria da ELAasib By Os
primeiros estudos - de 1909 até 1935, 2) Estudos epidemiologicos — de 1983 atg 3002 e

Atuacado da Associacao Brasileira de Esclerose Lateral AmiotrofiBREAA.

1 - Os Primeiros Estudos — 1909 a 1935

Este periodo é caracterizado por estudos de casos clinicos, que proparctiasa
primeiras contribuicbes para o entendimento da manifestacdo da raLAogso meio. Os
estudos se concentraram nos Estados do Rio de Janeiro, Rio Grande d&&suPaulo,
conforme mostrado na tabela 1.

A primeira descricdo da esclerose lateral amiotrofica nsilBraube ao Dr. Cypriano
de Souza Freitas, professor de anatomia e fisiologia patolégi€acdédade de Medicina do
Rio de Janeiro. Conhecedor na época de quatro casos de ELA. Escolhgugsaatar no IV
Congresso Médico Latino Americano na cidade do Rio de Janeiro emo ab@g®,
observacdes e comentarios sobre um caso de ELA e em novembro do megubli@ou no
Brazil-Médico com o titulo “Sobre um caso de esclerose laterglotrophica”, um caso
clinico definido por ele como assas interessante, pela:

1) Raridade da afeccédo entre ngs;
2) Idade de inicio dos sintomas;
3) Dificuldade de formular, desde o comeco, um diagndstico preciso, agsuims

fendbmenos de uma forma frustra, bem diversa da forma classica.
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Tratava-se de paciente do sexo masculino, branco, 73 anos de idade esecteates
hereditarios dignos de referéncia. Trabalhava em especulacoegifiasmgcpraticava atividade
fisica sendo definido como “bom andador”.

Comecou a sentir ligeiro enfraquecimento da méao direita, sobretudo dos. de
fraqueza evoluiu gradualmente acompanhada de atrofia dos musculos da méo.

Examinado quatro meses apOs 0 inicio dos sintomas, apresentava paresia
acentuada do membro superior direito. Atrofia muitissimo acentuadagi@o rtenar e
acentuada na regido hipotenar e dos interésseos. Apresentava tanafiermatmusculatura
do antebraco, braco e cintura escapular, fasciculagéo nas regidiesias, leve espasticidade
e movimentos espasmaodicos nas maos. A musculatura do membro supetmr diréace,
pescoco, tronco, e membros inferiores estava integra e com forca normal.

O reflexo estava vivo no membro afetado e normal nos outros segmentos.
sensibilidade estava normal em todo o corpo. Os sentidos intactogéimteli perfeita, sem
dificuldade para comer e digerir e funcao esfincteriana normal.

Reavaliado, trés meses mais tarde, apresentava atrofia nosasldxuhdo esquerda
com presenca de fasciculagdo, sensibilidade normal e reflexsg onastravam vivos tanto
nos membros superiores como os patelares, mas sem sinal de Babinski.

Referiu que as vezes tinha embarago na prondncia das palavras. Aocagxasentava
0S movimentos de labios e lingua perfeitos, véu do palato simétriexorédringeo normal,
porém o reflexo masseterino estava vivo.

Um més mais tarde, sofreu um forte ataque de gripe e ficoradogmor muitos dias.
Apbés a recuperagdo da gripe, apresentava agravamento dos sintomdsA,daom
aparecimento de atrofia nos musculos do tronco e paresia nos memerasesf reflexos
patelares exaltados (maior a direta), continuando a auséncia ddesBabinski. Apareceram
também dificuldade para deglutir, fasciculagdo de lingua, impodsitdi de assobiar,
insuficiéncia respiratéria e acessos de sufocacao, sobretudo a noite.

O periodo de avaliacao foi de oito meses, de janeiro a agosto de 190%. gxpisira
avaliacao clinica, o Dr. Cypriano confirma o diagnostico de ELA ca®gainte comentario:
“A vista da amiotrofia e da insignificancia dos fenbmenos espéstigie exigem procurados,
poder-se-ia supor que nos achavamos diante de um caso de atrofia nusdigar Aran-

Duchenne. Mas, atendendo que a paresia ndo guardava relacdo com & ,asalieetudo,
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tendo em conta a vivacidade dos reflexos, fiz o diagnéstico de Maliestzharcot, de tipo
amyotrophico”.

A partir da descricdo do Dr. Cypriano Freitas, varios casos foegistrados na
literatura médica nacional que contribuiram para o conhecimento déestagio da ELA em
NOSSO meio.

Em julho de 1913, Eduardo Monteiro, apresentou “um caso de esclerose lateral
amyotrophica” na Gazeta Clinica de Sao Paulo onde registra queoodiaiafeccdo se deu no
membro superior direito.

O Dr. Aloysio de Castro, professor de clinica médica da UniversidadRio de
Janeiro. Publicou, em 1914, o “Tractado de Semidtica Nervosa” que apresigericdo da
Esclerose Lateral Amyotréphica (Mal de Charcot).

Em 1915, o Dr. Gongalves Vianna escreveu suas observacdes “A respamocdso
de Mal de Charcot (Typo Mixto)”, na Revista dos Cursos da Faculdabledieina de Porto
Alegre.

O primeiro caso de ELA bulbar foi apresentado, em 1916, pelo Dr. Raulrddee
Silva em sua tese, aprovada com distingéo, intitulada “Mal de Ch@xdeespeito de Um
Caso de Inicio bulbar)” apresentada a Faculdade de Medicina de Regte/RS. Tratava-se
de Paciente do sexo masculino, 56 anos de idade, branco, europeu natural de Duppau
(Boemia), residente na cidade de Porto Alegre/RS, exercia isgaimfde Farmacéutico. Os
sintomas iniciaram com o sentir certa dificuldade em deglutalio®entos, em novembro de
1914.

Os Doutores Luiz Guedes e Ney Cabral apresentaram, em 1918, umCli@so de
Aspecto de E.L.A” em Porto Alegre/RS. Revista dos Cursos da Fdeuttka Medicina de
Porto Alegre.

Ainda do Rio Grande do Sul, em 1919, o Dr. Odino Lelio Pinés Duarte apreseatou s
tese sobre a dissertacdo de “Em torno de um caso de Esclei@se Amyotrophica (forma
paraplegica)” a Faculdade de Medicina de Porto Alegre/RS.

Em 1924, os Doutores C. Tretiakoff e Moacir F. Amorim publicaram ramcés no
jornal Memoérias do Hospicio Juquery — Sao Paulo, “Um cas de scléabSmle
amyotrophique pseudo-polynevritique, observée chez une alienée, atteintedbéteutase

intestinale” (Um caso de esclerose lateral amiotréfica pspalileeuritica, observado em uma
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alienada, portadora de tuberculose intestinal), em que apresentatndos e “autopsia e
exame histopatoldgico” do Sistema Nervoso Central.

O Dr. Gongalves Vianna, professor catedratico de anatomia e fisigdatplogica da
Faculdade de Medicina de Porto Alegre, publicou no livro Clinica Neucalogin 1925, “Em
térno de dois casos de esclerose lateral amyotrophica (Molesiihadeot)”. Trata-se de dois
estudos realizados na Faculdade de Medicina de Porto Alegre, em 1915,e0 primeiro
publicado na revista da faculdade e o segundo estudo realizado com alunasa@aruide
medicina, que resultou na tese de Raul Moreira da Silva.

Em 1926, o Dr. Carlos da Motta Rezende apresenta sua tese de ligreidog
Faculdade de Medicina do Rio de Janeiro, intitulada “Contribuicbes adoedt esclerose
lateral amyotrophica (Doenca de Charcot)”.

No més de outubro de 1927, o jornal Brazil-Médico publica o artigo dos Dolores
Espozel e Teixeira Mendes — “Sobre um caso de esclerosd Et®ratrophica de inicio
pseudo-polyneuritico” ocorrido na cidade do Rio de Janeiro. Os autores clam@mcao
para “a errdbnea nocao de que a doenca de Charcot é rara entre nos”.

Também em 1927, o Dr. Paulino W. Longo apresenta sua tese a Facult/tbaitea
de S&o Paulo, sob o titulo de “Contribui¢cdes ao estudo da esclercsealatgotrophica”’, em
gue registra oito casos, e discute a natureza infecciosa da BlA.importancia do estudo, a
Sociedade de Medicina e Cirurgia conferiu-lhe a medalha de ouro “Dr. Sergio.Meira”

Dois trabalhos foram publicados em 1929: O primeiro em fevereiro no varqui
Brasileiro de Medicina, “Doenca de Charcot” dos Doutores Waldomires R Aloizio
Marques. O segundo em agosto no Jornal Brasil-Medico, o relatério gaprésentado em,
junho do mesmo ano, no Congresso de Neurologia, Psiquiatria e Medicihanbegentenario
da Academia Nacional de Medicina, dos conceituados professores ddaBacdé Medicina
do Rio de Janeiro, Antonio Austregesilo e F. Esposel — “Contribuicbesdiiasiho Estudo de
Esclerose Lateral Amyotrophica” em que tecem comentarios soteologia, pathogenia e
physiologia pathologica”, sobre os trabalhos publicados no Brasil e ajamesquatro casos
clinicos. Afirmam em suas conclusdes: “1. A opinido de raridadectiEa@se amyotrophica no
Brasil desapareceu com o apuro diagnostico e a multiplicidade e gudlelsca respeito. 2.
Apezar dos autores classicos dizerem que ndo ha alteracfes iddidaes na E.L.A., as

contribuicdes brasileiras e americanas referem-nas, sobretudonre gseudo-polyneuritica.
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3. A anatomia pathologica revela varias lesdes que ultrapassayst@sias motores, 0 que
explica o facto acima referido. 4. A observacdo brasileira ndo apimereditariedade, o
elemento familiar, nem até agora determinou o agente causal da doenca.”

Em 1930, o Prof. Dr. Antonio de Moraes Austregesilo (Austragesilo Fiflpoesenta
sua tese de livre docéncia a congregacdo da Faculdade de Medicikia de Janeiro,
intitulada “Alteracdes da sensibilidade na doenca de Charcot” ondseafareseis casos
clinicos, desses, quatro casos ja publicados, em 1929.

No ano de 1935, é publicada a segunda edi¢ao do livro Semiética Nervosaedsd?rof
Aloysio de Castro. A ELA é apresentada de forma ilustrada natmaSiémiotica das Atrofias

Musculares - Amyotrophias Deuteropathias.

Tabela 1 — ContribuicBes brasileiras ao estudo da ELA — nimero de casos por Estado de 1909 a 1935.

Rio de Janeiro Sao Paulo Rio Grande do Sul
Ano casos casos casos
1909 01
1913 01
1915 01
1916 01
1918 01
1919 01
1924 01
1925 01 02
1927 04 08
1929 04
1930
Total 10 10 06

2 — Estudos Epidemiolégicos

Os estudos epidemioldgicos aparecem na literatura médica naoomahte a partir da
década de 1980. Até o momento atual foram realizados seis estudos@pgleos regionais
e um estudo nacional, conforme apresentamos a seguir.

a) Estudos Epidemiologicos Regionais:

1 — O primeiro estudo - Aspectos epidemioldgicos da esclerosal lateiotrofica na
cidade do Rio de Janeiro, foi realizado em 1983, pelo Dr. José MauroLBnaz e
colaboradores. O estudo foi baseado nos dados de morbidade e mortalidadautio diest
Neurologia Deolindo Couto (INDC/UFRJ), correspondentes a um periodo de 16l868sa
1977) de 136 pacientes com ELA. 92 homens (67.6%) e 44 mulheres (32.2%) ude2dka
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A média de Idade foi de 48,38 anos, sendo que 51,14% tinham idade menor que 50 anos. A
maioria eram brancos (63,97%), seguidos de 20,58% de pardos e 15,44% de negros.

O Coeficiente de Mortalidade 1965 — 1974 (10 anos), variou de 0,3 — 0,9/100,000.

Os sintomas iniciais comegaram nos membros superiores em 50,73%idatepanos
membros inferiores em 34,55% e, disartia e disfagia em 14,70%. Aasf@timicas do inicio

da doenca sdo mostradas na tabela 2.

Tabela 2 — Formas clinicas de 136 pacientes com ELA no Instituto Deolindo Couto no periodo de

1963 a 1977.
Formas Clinicas No Homens (%) Mulheres (%)
Espinhal 106 75 (55,14) 31 (22.79)
Bulbar 20 11 (8,08) 9 (6.61)
Pseudo-Polineuritica 10 6 (4,41) 4 (2.94)
TOTAL 136 92 44

Os demais estudos sdo mencionados pela ordem do ano de publicacéo, séo eles:

2 — Realizado no Rio de Janeiro - RJ em 1991, abrangendo um periodo de 7 anos (1979
— 1986), por Gomes M. M. — Envelhecimento e o aumento das doencas amiotréficas
Epidemiologia das doencas (crbnicas) das células do corno anterior da medula.

3 — Realizado em S&o Paulo - SP em 1998, abrangendo um periodo de 6 anos (1991 —
1997), por Moraes L, Goldbaum M, Silva HCA, Callegaro D. — Taxa de mumléde
esclerose lateral amiotréfica na cidade de S&o Paulo.

4 — Realizado em Fortaleza — CE em 1999, abrangendo um periodo de 9 anos (1980 —
1999), por Castro-Costa CM, Oria RB, Machado-Filho JA et al. — ELAligenélinica de 78
casos de Fortaleza (nordeste do Brasil).

5 — Realizado em Salvador — BA em 2000, abragendo um periodo de 2 anos (1997 —
1999), por Antébnio de Souza Andrade e colaboradores — Perfil clinico do paoiente
esclerose lateral amiotréfica na Bahia — Brasil.

6 — Realizado em Curitiba — PR em 2002, abrangendo um periodo de 14 anos (1977 —
2001), por Lineu César Werneck e colaboradores — Estudo clinico-epidenaotiEi226

casos de ELA.
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b) Estudo Epidemiolégico Nacional:

O Unico estudo epidemiolégico nacional foi realizado em 1998 por inicidava
ABRELA e Aventis Farma, com a participacdo dos principais cedgo®feréncia e de 168
neurologistas de varias regiées do pais.

Os autores deste trabalho foram: Flavia Dietrich-Neto, DagoBeaitegaro, Elza Dias
Tosta, Helga Almeida Silva, Maria Elizabeth Ferraz, José dM&waz Lima, Acary Souza
Bulle Oliveira.

O tema: Esclerose Lateral Amiotréfica no Brasil: registro nacional, 1998.

Foram incluidos no trabalho 443 pacientes de vérias regides do Beasih 859
homens (58,5%) e mulheres 184(41,5%), com uma taxa de 1.4/1. A média de ié2dentos
+13, e a mediana 52 anos de idade. A forma clinica inicial majaeinée encontrada no
estudo foi a espinhal. Apresentamos a tabela 3 com as formasaglimias demais
caracteristicas da maneira como aparece no artigo.

Os autores concluem que, as caracteristicas epidemiolégicasnga dée semelhantes
a dos estudos internacionais, exceto para a idade dos primeiros sifpaciantes brasileiros

Sao mais jovens).

Tabela 3 — Distribuicdo do sexo de acordo com as Formas Clinicas, tempo do primeiro $éntboma a
diagnostico, idade de inicio e sobreviventes.

Caracteristicas Homens  Mulheres Num. Total
Forma Clinica* N (%) N (%) N (%)
Bulbar 38 (15)** 44 (24)** 82 (18.5)
Apendicular 187 (73) 118 (65) 306 (69.1)
Generalizada 32 (12) 20 (11) 52 (11.7)

Tempo do primeiro sintoma até o
diagnéstico (meses):

Média £ SD) 17 (30) 20 (25) 18 (28)

Mediana 10 12 11

Maximo e minimo 0a332 0a210 0a332
Idade de inicio (anos)

Média ¢ SD) 50 (13) 54 (13) 52 (13)

Mediana 51 54 52
Sobreviventes

(23 pacientes) N =13 N =10

(meses)

Média £ SD) 49 (46) 33 (18) 42 (37)

Maximo e minimo 7 a 60 9al191 7al191

*Dados ignorados de 3 pacientes
** p< 0,05
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3 — Atuacao da Associagdo Brasileira de Esclerose Lateral AmiotroficdrEIMS

Em 1998, Acary Souza Bulle Oliveira, neurologista e responsavel péto Se
Investigacdo de Doencas Neuromusculares da Universidade Feder@b dRa8o — Escola
Paulista de Medicina (UNIFESP-EPM), idealizou implantar no Buasimodelo de suporte ao
paciente com ELA/DNM, ja existente nos Estados Unidos. Essanasdizou um grupo de
neurologistas que reunidos deram o primeiro passo para a criacaoRELABIniciativa
pioneira de mobilizar a sociedade civil, cientifica e politicaindportancia de conhecer a
doencga, sua manifestacdo na populacao brasileira e a necessidade tddassos recursos
disponiveis de efeito comprovado para o tratamento. A proposta era qURELARivesse
uma atuacéo em todo o territorio nacional de informacéao e orientacao.

Ainda em 1998, a ABRELA, participou do primeiro estudo epidemioldgico énasil
visando fazer conhecidas as caracteristicas da doenca no nosso deside eentdo tem
participado de todos os eventos que envolvem a esclerose lateral amiotrofica.

Em 2001, a ABRELA participou, pela primeira vez, do Simpdsio Internacaaal
ELA/DNM e, desde entédo, tem apresentado para a comunidade ciantéicecional varios
estudos realizados no Brasil, e tem publicado por meio da parceria &anofi-Aventis o
resumo do simpdsio internacional para divulgagédo no Brasil.

O primeiro Simpésio Brasileiro de ELA/DNM foi realizado pelBRELA em 2002,
com a participacéo dos Doutores José Mauro de Braz Lima, Ac&yuta Bulle, Mamede de
Carvalho, Helga Cristina Almeida da Silva e Wilsom Marques JUAOABRELA realiza
simpoésios, anualmente, visando mobilizar a comunidade cientifica e profissionaigdela sa

Hoje a ABRELA é membro da Alianga Internacional das AssociagédsLA/DNM e
da Associacao Internacional de ELA/DNM, e esta em fase desikpale suas atividades, com
a criacdo das ARELAS (Associacao Regional de ELA) — AREISA(Rssociacdo Regional de
ELA do Estado do Rio Grande do Sul) ja implantada e ARELA/MG (Aaséc Regional de
ELA do Estado de Minas gerais) em implantagéo, o objetivo é bemafiti nUmero maior de

pacientes.

Referéncias Bibliograficas

1.Freitas CS. Sobre um caso de esclerose lateral amyotrophigzil-NBedico, anno XXIII, num 42,
pag. 421-22, 8 de novembro de 1909. Publicado também no Arch Bras PsychiatrNiedilokgal
1910: 71.

Revista Neurociéncias V14 N2 (supl-versao eletr@)ieabr/jun, 2006.



22

2.Monteiro E. Um caso de esclerose lateral amyotrophica. Gazeta Clinica cau8ad @13, p.144.
3.Castro A. Tractado de Semiotica Nervosa: Semiotica das fextexsores e das desordens motoras.
Rio de Janeiro: F. Briguiet & Cia., Livreiros —Editores, 1914.

4.Vianna G. A respeito de um caso de Mal de Charcot (Typo Mixto)sReldbs Cursos da Faculdade
de Medicina de Porto Alegre, 1915.

5.Silva RM. Mal de Charcot (A Respeito de Um Caso de Inicio bllbaifhese apresentada a
Faculdade de Medicina de Porto Alegre/RS, em 2 de outubro de 1916.

6.Guedes L, Cabral N. Caso Clinico de Aspecto de E.L.A.". Revista daos<da Faculdade de
Medicina de Porto Alegre, 1918.

7.Duarte OLP. Em torno de um caso de Esclerose Lateral Amyotdjitinga paraplegica)” These
apresentada a Faculdade de Medicina de Porto Alegre/RS em Dezembro de 1919.

8.Trétiakoff C, Amorim MF. Um cas de sclérose latérale aropbique pseudo-polynevritique,
observée chez une alienée, atteinte de turbérculose intestinaterilke do Hospicio de Juquery,
pp.259-266, Sdo Paulo, 1924.

9.Vianna G. Em torno de dois casos de esclerose lateral amyotr@doiestia de Charcot). Clinica
Neurologica, Porto Alegre: Editores Barcellos, Bertaso & CIA, 1la. Ed., 1925, pp 219-236.
10.Rezende CM. Contribuicbes ao estudo da esclerose lateral amyotr@ptecga de Charcot) —
These de docencia livre apresentada a Faculdade de Medicina do Rio de Janeiro, 1926.
11.Espozel F, Mendes T. Sobre um caso de esclerose lateral amyatrdehimicio pseudo-
polyneuritico. Brazil -Medico, anno XLI, num 44, pp. 1147-1149, outubro de 1927.

12.Longo PW. Contribuicbes ao estudo da esclerose lateral amyotrophice dpesentada a
Faculdade de Medicina de S&o Paulo,1927.

13.Pires WP, Marques A. Doenca de Charcot. Arch Bras Med 1929:74-81.

14.Austregesilo A, Esposel F. Contribuicdes Brasileiras ao Estudsctgase Lateral Amyotrophica.
Brasil-Medico anno XLII n.34, 1929, p.999-1006.

15.Austregesilo AM. (Austregésilo Filho). Alteracfes da sensiliéidza doenca de Charcot. These de
livre docencia apresentada a congregacao da Faculdade de Medicina do Rio de Janeiro, 1930.
16.Castro A — SEMIOTICA NERVOSA. Semiética das formas extesi@ das perturbacdes motoras.
2a. ed. revista e augmentada. Rio de Janeiro: F. Briguiet & Cia, 1935.

17.Lima JMB, Mesquita N, Duro LAA, Furtado AB. Epidemiological aspeftamyotrophic lateral
sclerosis in Rio de Janeiro city. Rev bras Neurol 1983; 19(3):75-78.

18.Gomes MM. Envelhecimento e o aumento das doengas amiotréficasmiefwdea das doencgas

(crbnicas) das células do corno anterior da medula. Arq Bras Med 1991;65:589-594.

Revista Neurociéncias V14 N2 (supl-versao eletr@)ieabr/jun, 2006.



23

19.Moraes L, Goldbaum M, Silva HCA, Callegaro D. Incidence ratenyb&ophic lateral sclerosis
(ALS) in S&o Paulo city, Brazil, 1991 — 1997. Arg Neuropsiquiatr 1998; 58(Supl 1):343.
20.Castro-Costa CM, Oria RB, Machado-Filho JA. Amyotrophic latelafasis. Clinical analysis of
78 cases from Fortaleza (northeastern Brazil). Arq Neuropsiquiatr 1999; 57:761-774.
21.Andrade Filho AS, Lima JMB, Matos AES. Perfil clinico do paciesum Esclerose Lateral
Amiotréfica na Bahia — BRASIL. Rev Bras Neurol Psiquiatr 2000; 4(3):81-85.

22.Werneck LC, Bezerra R, Silveira Neto O, Scola RH. Escldraszal Amiotrofica. Estudo Clinico-
epidemiolégico de 226 casos. O Dendrito 2002; 8:7.

23.Dietrich-Neto F, Callegaro D, Tosta ED, Silva HCA, Balall&F, Lima JMB, et al. Amyotrophic
Lateral Sclerosis in Brazil: 1998 National Survey. Arq Neuro-psiquiatr 2000; 58:607-615.

Revista Neurociéncias V14 N2 (supl-versao eletr@)ieabr/jun, 2006.



24

Eletroneuromiografia: Estimativa do numero de
unidades motoras na ELA

Electroneuromiography: Estimate of the number of motor
units in ALS

Mario Emilio Teixeira Dourado Jdnior

Neurologista. End: Rua Marcilio Furtado 2042; Lagb@va. CEP 59063-360 — Natal-RN. Email:
medourado@digi.com.br

INTRODUCAO

Passados 132 anos da descricdo do quadro clinico da Esclerose Laietedfisa
(ELA) por Charcot infelizmente a historia natural desta enfiadé ndo se modificou. E a
degeneracdo dos neurdnios motores, cerebral e espinhal, responsaveln@p@sspsinais e
sintomas da doenca, que leva a perda progressiva da funcédo e ao obitai@ntinco anos
apos o diagnastico.

Nos ultimos anos, entretanto, houve um grande avanco no entendimento desta
enfermidade, tornando-se um exemplo de doenca neurodegenerativa como madelstgrmr
terapéuticos.

Vérios fatores tém sido implicados na sua patogénese, tais catafici&ncia de
fatores troficos, os defeitos no transporte axonal, disfuncdo dos reseptmirogénicos,
infecgBes virais, autoimunidade, fatores tdxicos exogenos, excitotodecidadogena,
mutacdes genéticas e anormalidades nas mitocondrias.

A possibilidade de novos tratamentos tornou o diagndstico correto e pdec&ta
de grande importancia. Portando, pesquisadores tém se esforcado paifcardent
biomarcadores, substancias biolégicas que podem ser usadas paraadenfifesenca ou o
inicio de uma doenca, bioquimicos, patolégicos e genéticos na ELA. Btdreta auséncia
de um marcador biologico ideal, o diagndstico continua baseado em asfieatos, tendo a
eletroneuromiografia como exame fundamental para a caracierizdg diagnostico,
demonstrando o envolvimento do segundo neurdnio motor (esginhal).

Faz-se necessario, também, marcadores da progressédo da doengamdéradores

de progressdo sao utlizados: forca muscular, escalas funciorgtiyneliromiografia,
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biopsia muscular, estimulagio magnética transcraniana, ressonanegnética
espectroscopia, biomarcadores.

Se o0 numero de axbnios motores inervando um musculo pudesse ser estimado de
forma reproduzivel, isto teria um interesse fundamental em quantdicdesnervacao,
monitorar a progressao e acessar a eficacia do tratamentoogessms neurdogenos. Ha 35
anos, a primeira técnica de estimativa do nimero de unidades méfdtaigl) foi publicada
por McComas e colaboradorksPosteriormente, varias outras técnicas foram criadas. Nos
altimos anos, o interesse para a utilizacdo da ENUM na ELA tem ressurgido.

O objetivo desta publicacdo é fazer uma breve revisdo das tédeicBdlUM e
apresentar resultados de um estudo piloto com cinco pacientes portid&ies. Para um
aprofundamento do assunto recomendamos a leitura dos resumos do primpédsiosim
internacional de Motor Unit Number Estimation, publicado na Supplemen@liriccal
Neurophysiology, volume 55, Elsevier, 2003.

Revisao das técnicas

O principio basico em todos os métodos € o mesmo, 0 numero de unidades énotoras
calculado dividindo a amplitude do potencial de agdo composto muscular — ondédd,
por estimulo supra-maximo de um nervo motor, pela estimativa de wnharmédio dos
potenciais de acado de unidade motora. As varias técnicas de ENUNreaaiam pela forma

de medir a amplitude de uma unidade motora.

Técnica de Incremento

Em um dia de 1967, Dr Alan McComas, trabalhando no Johns Hopkins Hospital, lhe
ocorreu provar se o sistema de registro era capaz de detqmdéencial de uma unidade
motora individual, usando eletrodos de superficie na regido hipoténar. nSidlaige do
estimulo era reduzida até a resposta tornar-se “tudo ou nada”. Mi@astento se obteve a
estimulacéo de um ax6nio mofoEm 1971, McComas, agora com a colaboracéo de Roberto
Sica, Peter Fawcett e Malcolm Campbell, publica a primécaita de ENUM, chamada
técnica de incremenfo.

Obtém-se o PACM, com estimulo supramaximo, do nervo fibular no tornozelo e

registra-se no musculo extensor curto dos dedos. Para calcular dgbatenegma unidade
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motora, estimula-se sublimiarmente até obter a resposta “tudo ou Batlaé a principal
suposicdo da técnica, ou seja, a resposta tudo ou nada representa ol ptEemcidade
motora individual. A partir dai, neste mesmo ponto, se incrementa discreganietgnsidade
do estimulo até 11 sucessivas. A cada incremento assume-se que uroaidada motora
foi adicionada. A amplitude resultante é dividida pelo numero de incremygahdo aqui a
estimativa de amplitude de uma unidade motora. Dividindo a amplitude d¥ R&@& a

estimativa da amplitude de unidade motora individual vamos ter a ENlgste estudo a
média de ENUM era 199 +ou- 60. Posteriormente, este método foi adaptado pervo

mediano e ulnar, com médias de ENUM de 250 &’420.

O maior problema desta técnica, que pode levar falsos resultadofenénoeno
denominado pelos anglo-saxfesalternation Alternationé o resultado de varias possiveis
configuracdes da resposta da unidade motora individual com axdnios quentapnese
mesmo limiar de excitabilidade. Por exemplo, se duas unidades m@a@&) tém limiar de
excitabilidade similar com estimulo de intensidade constante, coéfiguracbes séao
possiveis: recrutamento da unidade A, recrutamento da unidade B oumeatotaimultaneo
das unidades A e B. Portanto, em uma das etapas de incremento deadéepede haver o
recrutamento de varios ax6nios com mesmo limiar, conseqguentementeéd hawer
subestimacdo da média do potencial de uma unidade motora e supeé@stimagimero de
unidades motoras. Outro problema da técnica & subjetividade inerentéodo.niédificil ter
certeza que a diferenca da amplitude apos o incremento represectatamento de uma

nova unidade motora individu3l.

Estimulo em mdltiplos pontos

Para evitaalternation Doherty e Brown (1993) criaram o método de estimulacdo em
multiplos ponto$. Esta técnica consiste em estimular o nervo mediano em mupipiiss
entre a porcao distal do antebraco e o ponto motor do nervo mediano e evtogeto e
axila para coletar 10 ou mais potenciais de unidades motoras indivifloaisada ponto so
um potencial, “tudo ou nada”, € selecionado. Para calcular a ENUMplaumia do PACM é
dividida pela média da amplitude dos potenciais de unidades motoras individumaétodo é
aplicado para musculos distais.
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Para assumir que a resposta obtida com estimulo sublimiadesajaa unidade
motora deve haver falta de decomposicao deste potencial, ou sejagundasesposta deve
apresentar a mesma morfologia. A presenca ocasional de onda Fae famanho idéntico
a resposta direta, € mais uma evidéncia que foi estimulada umdeaumdéora individual. O
relativo nimero de potenciais de unidade motora de diferentes tamalait@sces obtidas
pelo EMP sugerem que os axbnios de pequenos e grandes diametroxaiiahosecom
estimulos limiares, proporcionando uma amostra imparcial de unidadessniodividuais.
A ENUM obtida pela técnica de EMP se correlaciona com estudiméolgisos e é a técnica
mais utilizada*°

Entre as vantagens do EMP estdo a ausénaHataatione o fato de que a média do
potencial de unidade motora € derivada de uma “verdadeira” unidade moi@oade uma
estimativa do tamanho de unidades motoras. Outra vantagem € queca f@mme ser
realizada em qualquer maquina de eletromiografia. As desvantagemsétdoo € a
dependéncia da experiéncia do examinador e a impossibilidade de esiisawlos
proximais. Por exemplo, precisa-se de habilidade do examinador paramerse pressionar
o estimulador a fim de obter potencial de unidade mdtora.

Com a finalidade de incrementar a velocidade de aquisicdo do potmaiaidade
motora, Wang e Delwaide (M/N 1995) adaptaram a técnica de EMBiramdo com a
técnica incremental descrita por McComas' O nervo mediano era estimulado em
diferentes pontos. Entretanto, em cada ponto o estimulo é incrementadbtpakaprimeiro
e 0 segundo e algumas vezes o terceiro potencial de unidade motodualdsubseqiente
elucidado da maneira “tudo ou nada”. Com esta variacdo pode-se bnéste para 4 a 10

pontos de estimulos e registrar 10 a 20 unidades.

Técnica de onda F

Ondas F obtidas por estimulo supramaximo sdo compostas de uma oteganatas
superpostas de unidades motoras. Mas, com estimulacdo submaxima @aen@eokance de
obter onda F de uma unidade motrd& ENUM é obtida dividindo a amplitude do PACM
com a média da amplitude do pool de ondas F representantes da resposta wlddade
motora individual As vantagens da técnica sdo: nao invasiva, requer pdilidate do
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operador e pouca colaboracdo do pacientes. Entre as desvantagensnestgsidade de

software especifico, pode ser demorada e ndo avalia musculos proximais.

Promediacéo de pontenciais de a¢géo de unidades motoras com um trigger

Esta técnica se diferencia das outras pela maneira de oleteosiais de unidades
motoras. Durante uma contracao voluntaria leve do individuo, a resposta denigiade
motora € obtida com agulha concéntrica ou de fibra Unica, e o eletpodec®nado para que
uma unica unidade motora seja captada. Concomitantemente, potenciapediie séo
registrados; a descarga de uma unidade motora é usada como b datiiorma que uma
média de potenciais de superficie seja obtida. Ao alterar a patdcagulha sera captada
nova unidade motora, uma nova amostra de potenciais de superficieradeq genédia da
amplitude calculada. O célculo do EMNE é similar as outrasc#smiaseando-se na razao da
amplitude (ou &rea) do potencial de agdo muscular composto apos estiprAmaximo
dividindo pela média da amplitude (ou area) do potencial de superficienidzale motord
Tandan e col utilizaram a técnica com marcadores de prograssém eensaio terapéutico
com aminoécidos para ELA.

A vantagem desta técnica € a possibilidade de estudar musculosigisor a
auséncia dalternation O método necessita da cooperacao do individuo testado, de software

especifico e da habilidade do examinador para disparar somente uma unidadé’motora.

Técnica estatistica (Poisson)

Daube escreveu, em 1995, a técnica estatistica para calculdE.BNésta técnica,
mediante uma analise estatistica baseada na distribuicdo derRa@is calcula a amplitude
meédia das unidades motoras individuais integrantes do potencial composidamus a
partir dai, e tendo em conta a voltagem deste Ultimo, a EMNEWada. A estimulacdo das
unidades motoras individuais € feita por estimulacédo elétricaegistro com eletrodos de
superficie. Na andlise estatistica de Poisson o tamanho de umdeumdtora € igual a
variacdo de séries de respostas, constituidas de uma ou mais urBtadestesumo da
técnica: se obtém o PACM maximo e o potencial limiar. Entrase®spostas, 0 sistema
identifica quatro janelas; em cada uma delas se fara estimepetidos, de mesma

intensidade, registrando potenciais submaximos de amplitudes leveragateeis. Apds a
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andlise de 30 potenciais o sistema para automaticamente eoexdder da variacdo do
potencial que representa o valor de uma unidade motora individual. A aeatiesgetira pelo
menos mais quatro vezes. O método é rapido, reproduzivel e ndo sofieréintéa do
examinador. H& necessidade de software especifico s6 disponivel piabricante:>°
Recentemente a técnica estatistica foi utilizada no estudicéntlico com creatina para

ELA, e detectou perda de 23% de unidades motoras em seis*heses.

Estudo piloto de ENUM em individuos com ELA

Nés realizamos, num periodo de seis meses, pelo menos trés estldddMesm
quatro individuos com ELA. A técnica escolhida foi a versdo adaptadatideul® em
multiplos pontos™**

Resumo da técnica: utilizei eletrodos descartaveis auto-adesiedstrodo ativo foi
colocado na por¢cdo média da eminéncia ténar e o eletrodo de refa@naa falange
proximal do dedo do polegar; o eletrodo de terra posto no dorso da mao. Togasdos e
foram realizados no equipamento NihonKoden. Estimulei o nervo mediano eendife
pontos entre 0 punho e cotovelo. O estimulo, um potencial de onda quadrada, tegé@ dur
de 0,05ms. Entretanto Em cada ponto o estimulo foi incrementado, de 0,1 a 0,&nobtga
0 primeiro, e 0 segundo e, algumas vezes, o terceiro potencial de umioiada individual
subsequente, obtido de maneira “tudo ou nada”. Com esta variacdo poddaseoliteste
para 4 a 10 pontos de estimulos e registrar 10 a 20 unidades. O pakencialade motora
individual era registrado com ganho de 50-100uV/divisdo. Para altéanation o axénio
motor deve ser recrutado com diferente limiar, de maneira ordenaglaragluzivel sem
fracionamento da resposta motora por estimulos sucessivos. Palo dal nimero de
unidades motoras dividiu-se a amplitude (ou area) do potencial de acéolanusaximo
com a média da amplitude (ou area) dos diferentes potencias de unidades motoras.

Exceto pelo primeiro potencial de unidade motora individual evocado num
determinado ponto, a precisa morfologia dos demais ndo € visualizadaggesenta a
superposicdo de dois ou mais potenciais de unidades motoras. Teoricanyerdsivel
registrar o mesmo potencial de unidade motora individual duas vergs fua morfologia
pode ndo ser reconhecida. Entretanto, a morfologia deste potencial pramsstituida por
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subtracao da resposta do componente muscular pela sua precedente obtisilmodonal e a
baixa intensidade.

Nos graficos 1 e 2 estdo apresentados os valores de ENUM, calquiadoaplitude
e area, respectivamente. Observa-se um decréscimo do nimero de umiokmias com o
tempo nos cinco pacientes.

Nos graficos 3 e 4 estdo plotados os resultados das amplitudes el@eotenciais
de unidades motoras individuais. A reinervacao colateral, mais acentuadeio da doenca,

explica o aumento da amplitude e da area dos potenciais de unidades motoras individuais.

Gréfico 1: ENUM (amplitude) em cinco individuos c&hA seguidos durante 6 meses
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Gréfico 2: ENUM (area) em cinco individuos com E&é@guidos durante 6 meses
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Gréfico 3: amplitude média dos potenciais de uredadotoras individuais
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Grafico 4: area média dos potenciais de unidadésramindividuais
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CONCLUSAO

O método adaptado de estimulacdo em multiplos pontos é confiavel, ndeoinnas
€ desconfortavel para o paciente, rapido e facilmente realizavglialquer equipamento de
eletromiografia. Nossos resultados preliminares demonstram a gerdaidades motoras
com o tempo (graficos 1 e 2) e a reinevacao (graficos 3 e 4ndiwsduos portadores de
ELA, similares aos publicadds.

A ENUM é dnica forma em vida de determinar o nimero de unidades sioRma

esta razdo sua utilizacdo € de grande interesse na avaliab@&ioda natural das doencas
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neurogénicas, em especial a ELA. Outra importante aplicacacaciirdeterminar a perda de
neurénios motores com a evolucdo da doenca e correlacionar esteloesoftea progressao
clinica. Como a velocidade de progressdo da ELA varia grandemerdeosrpacientes, a
ENUM pode estratificar pacientes segundo a velocidade de progotiséém sendo um forte
indicador de sobrevidd:*

Estudos seriados de ENUM na ELA mostram que a reducdo do numero de sunidade
motoras é exponencial, e mais acentuado no inicio da doenca. Aproximagandéntdas
unidades motoras sdo perdidas no primeiro ano de dé&f¢gm modelos animais de ELA
estudos com ENUM mostram que a perda de unidades motoras aconteapanteio dos
sinais clinicos aparecerefhRecentemente, varias publicacdes e apresentacées em simpdsios
internacionais demonstram que a ENUM é mais sensivel paraadeieséclinio mensal de
unidades motoras comparando com outros biomarcaddfés.que justifica, também, sua
utilizacdo para monitorar o efeito de novos medicaméfits.

Ainda, ndo ha um consenso sobre qual a melhor técnica de ENUM. Os diversos
métodos mostram resultados similares. Fatores praticos tas @aonforto, a duracdo do
exame e dificuldade técnica sdo importantes em determinaiodaorgeser utilizado. Algumas
técnicas necessitam de software especificos. Entretanto tédnésas, de incremento e a de
estimulos em multiplos pontos, séo realizadas em qualquer maquina de eletramiografi

Espera-se, nos préximos anos, que a utilizacdo das técnicas de BalbMos

laboratorios de pesquisas para a pratica clinica diaria.
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Etiopatogenia da ELA: causa Unica ou varias
causas?

ALS etiopathogeny: unique cause or multiple causes?
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1. O sistema motor normal

A realizacdo de movimentos voluntérios pressupfe a integridade aeat@mi
funcional do sistema nervoso e a interagcdo harmoniosa dos variosasisgdationados ao
movimento. De forma simplificada, o sistema motor voluntario seaimoi neurénio motor
superior (primeiro neurénio ou cortical) localizado no cértex motor pimdo giro pré-
central. Esses neurbnios ligam-se por meio dos seus axoOnios (@réatm-espinal ou
piramidal) ao neurdnio motor inferior (segundo neurdnio) localizado nos nint#oses do
tronco encefalico ou na porcao ventral da coluna cinzenta da medula.esmi@apse que
une os dois neurdnios motores tem o glutamato como neurotransmissor. Pez,sesses
neurdnios espinais fazem parte da unidade motora, onde cada neurdnioplgayeso do
seu axOnio (raizes motoras e nervos motores) as fibras musquiarete inervadas, em

regido especializada denominada juncdo neuromuscular, onde a acetilcolina € o mediador.

2. Doenga do neurdnio motor

Doenca do neurénio motor (DNM) refere-se as doencas que afetaarigni@nte o
neurbnio motor (ou motoneurdnio) superior e/ou inferior. O protétipo desse grupo € a
esclerose lateral amiotréfica (ELA), doenca degenerativatesizada pela perda progressiva
de motoneurénios ao nivel de medula espinal, tronco encefélico e cormx @qiico de
incidéncia ocorre na sexta década, com ligeiro predominio do sexalimasA maior parte
dos casos € esporadica (somente uma pessoa afetada na famaslia)arh0% correspondem

a forma familiar. O quadro clinico é caracterizado por fraquezatr@fia muscular

progressivas e generalizadas, com evolugdo para paralisia de oatroros, disfagia,
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disfonia, dispnéia. O Obito ocorre em média 3 anos apds 0 inicio dos sintoonas
insuficiéncia respiratoria.

Ha formas de doenca do neurbnio motor que afetam primariamente os @gurdni
motores inferiores (atrofia muscular espinal - AME) ou os neurGmiores superiores
(esclerose lateral primaria - ELP) e que apresentam aiggraas especificas. No caso da

AME, por exemplo, ocorre mutacéo no gene da sobrevivéncia do neurénio motor (SMN).

3. O neurbnio motor na ELA

O estudo anatomopatoldgico mostra perda neuronal nas areas motorgsé@entral,
nacleos motores de nervos cranianos e corno anterior da medula esposa)e gesclerose
do trato piramidal.

A andlise dos neurbnios sobreviventes mostra areas de acumulo anomaagsccorpos
de Bunina, descritos em 1962, e os corpos de Lewy. Outras inclusdes madaformor
agregados variados, compostos de ubiquitina, periferina, neurofilamentos ou supe
oxidodismutase (SOD).

4. Genética na ELA

A mutacdo da enzima SOD é rara em casos esporadicos de 1BhA gendo
encontrada em cerca de 20% dos casos familiares de ELA. Ja desmmitas mais de 73
mutacdes no gene da SOD (www.alsod.org), havendo desde formas agréssiMasio
rapida de até 18 meses) até formas benignas (evolucao lenta de até 18 anos).

Nos outros 80% de casos familiares, ja foram descritas vad@as mutacdes
(cromossomos 2, 9, 15, 16, 18, 20, X e DNA mitocondrial), mostrando que mesmoas cas
familiares de ELA ha grande heterogeneidade genética e, segeavariados mecanismos
etiopatogénicos.

Além disso, ha evidéncias sugerindo que, mesmo quando se estuda um grupmesmaa
mutacdo, pode haver variacdo individual decorrente de fatores modificadsss, o
quadro clinico da ELA poderia ser modificado por alteracdo na exprefsdoutras
substéancias, tais como neurofilamentos, VEGF (fator crescimentcebaldedscular), APEX
(endonuclease apurinica/apirimidica - enzima reparadora de DNA),EANTF (fator

neurotrofico ciliar) e LIF.SOD
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O acumulo da enzima SOD resulta de mutacdes no gene que cogifitaina SOD,
situado no cromossomo 21. Essa proteina normalmente é responsavel palaagidrde
radicais livres produzidos pelo metabolismo oxidativo neuronal. Assim,eitadgenético
levaria @ morte neuronal por perda da funcdo normal da enzima SOIRESSE
OXIDATIVO POR ACAO DOS RADICAIS LIVRES), mas também pganho toxico de
funcdo (PROTEINA SOD TOXICA).

Estresse oxidativo por agéo dos radicais livres

Normalmente a SOD age sobre o radical livre superoxidd, (@roduzindo agua
oxigenada (KO,), que sofrera entédo a acdo da catalase, para producéo de gyuaithndo
a SOD néo atua de forma adequada, os radicais livres produzerseesifigstivo e morte
neuronal, com ativacdo da via da apoptose; 0os mecanismos envolvidos vao besde a
mitocondrial por peroxidacdo das membranas, até acimulo de ubiquitinineoBlar@entos

por modificac&o protéica.

Proteina sod toxica

A agdo toxica da SOD ocorreria por mecanismos diversos, tais como:

a) aumento de ligagdo da ubiquitinina (proteina que marca proteindisicbefe
destinadas a destruicéo) a proteina SOD defeituosa (ubiquitinacdog)ra@m formacao de
agregados intracelulares que prejudicam o metabolismo celular;

b) alteracdo de proteassomos (sistema responsavel por destruigimteiaas
anormais, entre elas a SOD mutada);

c) efeito amildide (acumulo de proteina insolavel);

d) leséo secundaria de mitocondrias.

5. ELA esporadica

Os aspectos anatdmicos e clinicos da ELA sofreram poucas mgikfcaesde a
descricdo original por Charcot no século 19. Entretanto, o conhecimentoasoausa da
ELA e os mecanismos da doenca tem se ampliado de forma imprassie®n entretanto
ter permitido ainda a total compreenséo da ELA e a sua cura.
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Acredita-se que a ELA esporadica possua mecanismo etiopatogéniifatanial, em
funcdo das mudltiplas alteracbes encontradas nos modelos animais de DNM e eraspacient

Entre as etiologias sugeridas, a principal € a excitoxidade rpgirotransmissor
glutamato. Mas também hé& evidéncias sugerindo participacdo dacelusr programada
(apoptose), do acumulo de neurofilamentos, da deficiéncia de fatores dfemostrde
alteracbes da imunidade, de traumas fisicos, de infeccdes viraistgrges (Poliovirus,
Enterovirus, Retrovirus murino), do processo de envelhecimento com defigiélativa de
vitamina E, e até mesmo de fatores ambientais quimicos (comdocoata inseticidas na

lavoura) e fisicos (radiacdes resultantes de explosfes nucleares).

6. Excitoxidade pelo glutamato

Para o adequado funcionamento da sinapse glutamatérgica entre os rootoseur
superior e inferior, é preciso que o excesso de glutamato segjptage pelas células
astrociticas, por meio dos receptores GLT1 (transportador de glatagspecifico da
astroglia).

Evidéncias indiretas sobre a acado toxica do glutamato sobre os motoogrovém
da DNM no Latirismo, onde a lesdo esta associada a ingestaoedeivegos em BOAA (B
N oxalyl amino L alanina), similar ao glutamato. Da mesmamdorestudos em modelos
animais de DNM tém mostrado melhora da evolugdo com o0 uso de an@glinigceptor
glutamatérgico ndo-NMDA do motoneurdnio inferior.

Em pacientes com ELA ha aumento dos niveis séricos e liquorichstaimato, além
de diminuicdo da concentracao tecidual - por diminuicdo de captag@aitastr Finalmente,
na ELA ocorre diminuicdo da concentracéo e inibicdo de receptores astrocitichs GLT
excesso de estimulo glutamatérgico leva ao aumento dos niveiglittees de calcio, com
consequente ativacdo de sistemas enzimaticos dependentes de calpaings,
endonucleases, fosfolipases, proteinoquinase C, sintase do Oxido nitricaddagégr

proteica, peroxidacao lipidica e morte celular por apoptose.
7. Apoptose

A apoptose do motoneurdnio na ELA é a via final comum de multiplos rsewasi

etiopatogénicos, tais como menor atividade da SOD, acao toxica danB@aBa e aumento
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de radicais livres. A resultante clivagem do DNA desencadei@o eat morte celular
programada. Moléculas pro-apoptoéticas (bax, caspases) estdo aumeatBdas bem como

ha diminuicdo de moléculas anti-apoptoéticas (proto-oncogesje bcl

8. Neurofilamentos

Neurofilamentos séo vitais para o transporte bidirecional de orga@lacumulo de
neurofilamentos pode ser uma lesdo secundaria, como a que ocorre afm®tanaa
experimental. Por outro lado, existe um modelo animal de camundongoétr@nsgom
DNM por mutagédo do gene que codifica os neurofilamentos de cadeia [§Bsdda O
acumulo de neurofilamentos tem sido descrito na ELA esporadica, bemecodamilia com

ELA por mutacédo do gene NFH, do cromossomo 11.

9. Neurotrofinas

Neurotrofinas sdo peptideos expressos em varias regides do sieRm@s0 e que
atuam por ligacado a receptores especificos. Geralmente o skestdveormal ou aumentado
na ELA. Esse aumento pode ser decorrente da tentativa de preserveaurosios
sobreviventes. Entretanto, ha um modelo animal de DNM associado a dé&uindec
producdo de CNTF.

10. Imunidade

O papel da imunidade na ELA ainda é controvertido. Nao se sabe, aiadmwgdade é
um fator etiolégico, fator de propagacéo ou simplesmente um epifenémeno.

O aumento da imunidade na ELA foi sugerido por evidéncias tais comesenpa de
infiltracdo de macréfagos e linfécitos nos locais de lesédo, atvde microglia e marcadores
MHC-I e Il / HLA-DR. Além disso, foram detectados anticorpos @g&o antineuronal, anti
canal de célcio (L / P) e anti GM1, capazes, em estudos “of,vite aumentar a corrente de
calcio intracelular e provocar citoxicidade. A ELA tem sido adsslaca paraproteinemias,
linfomas e tireoidopatias. Finalmente, ha um modelo animal expedmeet DNM
autoimune.

Entretanto, até o momento, tentativas de inibir a imunidade na ELAes@taram em

cura da doenca
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11. Trauma

Estudos clinicos mostram que a atividade fisica extenuante, comoa adasl
trabalhadores bracais, € um fator de risco para a ELA.

Uma possivel explicagdo para essa associacdo vem do exemplo do amidel de
morte do neurdnio motor resultante de axonotomia de ratos jovens; resseosaivelmente
a agressao ocorre em uma época da vida em que a acao protet@mréssneurotroficos

ainda nao é completa, resultando na morte do neurdnio cujo axdnio foi seccionado.

12. Seletividade da lesé&o

Além de conhecer a causa e 0 mecanismo da ELA, é importantgeeipez a leséo é
seletiva - para o sistema nervoso e para o neurénio motor.

A seletividade da lesdo no sistema nervoso esta relacionadaléagaaa oxidativa, a
menor quantidade de sistemas anti-oxidativos e proteinas de ligagic@ (calbindina,
calmodulina, parvalbumina) e a propensao de acumulo de ions metalicos.

A seletividade para a lesdo do neurdnio motor relaciona-se ao ara@nho do seu
pericario, a maior quantidade e extensdo de dendritos - axoénios squoiteto
(neurofilamentos), a concentracdo de colina acetil transferasemenor quantidade de

receptores para calcio, andrégenos e neurotrofinas.

13. Autosustentabilidade da leséao

Outro ponto a considerar na etiopatogenia da ELA é a questdo da codéndaa
morte neuronal, com permanéncia da lesdo apds a agressao inicial.

Possivelmente, uma agressao inicial, como por exemplo o estreds@voxesultante
da mutacdo da SOD, se propaga ao longo do tempo para um numero cadaovede ma
neurbnios por meio da excitoxidade e se dissemina no espaco por meicediadones
liberados por cada neurdnio que morre.

Por outro lado, se consideramos a excitoxidade como agressao énpasivel que
essa agressao gere um circulo vicioso de aumento de calcielultracseguido de aumento
de radicais livres com estresse oxidativo e finalmente les@candrial, que em conjunto

levam a morte celular.
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14. Leséo inicial

A definicdo do tipo de agressao inicial e do local da lesdo pamarELA é dificil de
precisar, visto que no momento do inicio dos sintomas clinicos ja houvedeebs@6 dos
motoneurdnios. Assim, como a agressao inicial ocorreu no passado, taifiaise sua
investigacdo precisa. Por esse motivo, também € discutivel odadakao inicial: cortex
motor, interneurdnios, neurénio motor espinhal ou neuroglia.

A teoria cortico-motoneuronal postula que a ELA comeca com a disfuthgdo
neurdnio motor superior e defeito da transmissdo glutamatérgicaori tinterneuronal
sugere que a disfuncdo dos interneurénios ndo piramidais com acao ajimideria levar ao
excesso de liberacdo de glutamato. Na teoria neuroglial, eSlsdescpoderiam iniciar o
processo da morte do neurbnio motor por mecanismos variados, como producdo de
substancias toxicas, diminuicdo de captacdo de glutamato ou diminuigitodigdo de
neurotrofinas.

Na visao tradicional a ELA sempre foi considerada como doenca s@mizitce, ou
seja, resultante de lesdo primaria do corpo (ou soma) do neurdnio. rEajretavas
evidéncias sugerem que alguns casos de DNM podem ser resultatde8oderimaria do
axonio (doenga axonocéntrica), com morte do neurdnio secundaria. Ainda, tamindetos
animais de DNM como em pacientes com ELA, foi descrita perdagees seletiva na placa
mioneural que precedeu as outras alteracoes.

O impacto das descobertas sobre a etiopatogenia da ELA é ewddesdeverificar o
namero crescente de estudos com novas drogas para essa doenca. Geila prexalece a
teoria de que a ELA é uma doenca com muitas causas, assim caddepa Unico e o

tratamento ideal seria feito com multiplas medicacoes.
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Os disturbios neurodegenerativos, que se caracterizam por afdipfamngistemas do
corpo humano em decorréncia de problemas nos neurbnios sensoriais e/ou, imotoess
diversas doencas cronicas progressivas, entre elas, as doencas dm meaténi(DNM),
assim denominadas por acometer, especialmente, os neurénios efetores.

O comprometimento das células nervosas tem como consequéncia arad@gene
muscular, que se agrava com maior ou menor intensidade dependendo do distarbio e
guestao.

As doencas do neurdnio motor apresentam caracteristicas distiraasrde com o
grupo de células acometidas: quando os neurdnios motores inferioreafesédos, podem
resultar em um quadro caracteristico de atrofia espinhal prvgrg#sEP) ou de atrofia
muscular espinobulbar (doenca de Kennedy), por exemplo; nos casos em queragsabl
encontra nos neurénios motores superiores, manifesta-se um dos dipesde fparaplegias
espasticas ou a esclerose lateral primaria, entre outras sioengar fim, quando ambos os
grupos de células nervosas encontram-se envolvidos, pode ser observado um quadro de
esclerose lateral amiotréfica (ELA), por exemplo.

A ELA (ou doenca de Lou Gehrig), descrita por Jean-Martin Charcoil889, € a
forma mais comum de DNM, com uma incidéncia de 1-2 a cada 100.000 individuos.
Constitui um grupo extremamente heterogéneo de doencas, que seizanagiela morte
dos neurbnios motores localizados no cértex cerebral, tronco encef@lentuéa espinhal. Os
pacientes podem apresentar uma gama bastante ampla de sinfombmas; fasciculacdes,
atrofia e fraqueza musculares progressivas, podendo haver até meanadista de alguns

musculos. Pode ocorrer também o comprometimento bulbar ou do trato piratoglal
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afetados, quando surgem a disfagia, a disartria e a sialon&@patros sintomas. Em geral,
esses individuos falecem em decorréncia de complicacdes resgmratdr um intervalo de
trés a cinco anos apos a manifestacao dos primeiros sintomas.

Os casos de ELA podem ser divididos em familiais (correspondemnta ade 10% do
total de relatos) e esporadicos (aproximadamente os 90% restantes).

Até o presente momento, foram descritas onze formas de ELAdlaséndo duas de
heranca autossdmica recessiva, uma com padrdo de heranca ligada aocas demais de
heranca autossOmica dominante. Entretanto, somente cinco genes farafitades para
essa doenca.

Esclerose lateral amiotrofica tipo 1 (ELAL)

A ELA 1 (MIM 105400) foi a primeira forma a ser descrita eupgr os casos da
doenca relacionados a mutacdes no @MP 1 que se localiza no cromossomo 21221
codifica a proteina Cu/Zn superéxido dismutase, expressa em todos os tecidos do corpo.

Tal proteina, presente no citossol, no ndcleo, em peroxissomos e no esgEcee
entre as membranas externa e interna da mitocondria, tem a fenaosformar os radicais
superéxido em oxigénio molecular e peréxido de hidrogénio, menos nocivadaadmue
0S primeiros.

Uma hipotese explicativa para a lesdo neuronal causada pela Gué&roxsdo
dismutase quando mutada seria decorrente da aquisicdo de uma fungia tode celular,
gue levaria ao acumulo de radicais superéxido nargetior, comprometendo, inicialmente,
suas funcdes e, em um segundo momento, levando-a a morte.

Os casos de ELAL tém idade de inicio e progresséo variaveigiemmmantemente,
heranca autossémica dominante, havendo, na literatura, uma Unica mutagda des)

padréo de heranca autossémica receSsiva

Esclerose lateral amiotrofica tipo 2 (ELA2)
A ELA 2 (MIM 205100) constitui uma forma da doenca com heranca autogsOmic

recessiva, que se manifesta durante a fase juvenil e apresmyesgdio lenta. Encontra-se

associada a mutacdes no genaldima, localizado no cromossomo 2933 que codifica uma

proteina de mesmo nome, expressa em diversos tecidos do corpo. E$sa peveze estar
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envolvida com o trdfego de moléculas de sinalizagédo, essenciais gasgnvolvimento e o
funcionamento corretos do neurdnio mator
MutacGes nesse mesmo gene foram associadas a esclercse platedrid® e a

paraplegia espastita

Esclerose lateral amiotrofica tipo 4 (ELA4)

A ELA 4 (MIM 602433) é uma forma com padréo de heranca autossdmica abenina
que se inicia ao longo da fase juvenil do individuo e apresenta progrelss&amente lenta.
Manifesta-se em decorréncia de mutagbes no gesenddaxing SETX, localizado em 9q34
8 Esse gene codifica para uma proteina que apresenta um dominio NDNAéRcase, mas
pouco se conhece sobre sua atividade especifica no interior da cedtddnd® com esse
dominio sé@o responsaveis por desempenhar importantes fungées como o repéoacao e
a transcricdo do DNA, assim como o processamento e a tradu¢ao do RNA.

Esclerose lateral amiotrofica tipo 8 (ELAS8)

Nosso grupo descreveu mais uma variante da doenca, caracterizadargpga he
autossdmica dominariteAs primeiras manifestacées ocorrem ja na fase adulta — @ntre
terceira e a quinta décadas de vida — e a progressédo é consi¢raaamente lenta quando
comparada aos outros tipos de ELA. Esse disturbio afeta igualmergasiermulheres e, até
0 presente momento, ndo ha evidéncias de antecipacao clinica. Constifarmia atipica de
esclerose lateral amiotréfica, uma vez que ocorrem alterdgdespicas peculiares, como,
por exemplo, o tremor postural, que ndo se apresenta nas outras moddidadedoenca. A
mutacdo correlacionada com a DNM em questdo foi identificada no\g&RB (vesicle
associated-associated protein, Bue se localiza em 20q13.3 e é responsavel pela codificacdo
da proteina VAPB, assim denominada por se associar a proteina SAMRdbrevina,
encontrada na membrana de vesiculas de secrecao.

As alteracOes caracteristicas de ELA8 resultam da subdtitde uma citosina por
uma timina na posicao 166 do exon 2\d&PB o0 que provoca a entrada de uma serina em
lugar de uma prolina no cédon 86 Nishimura e cols. em 2005, identificaram um efeito
fundador para essa mutacdo. Possivelmente, essa mutacdo proporcionieratao ado

padréo de ligacdo da VAPB com outras proteinas no interior da célula (comunicacéo oral)
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A VAPB est4 localizada nas membranas do reticulo endoplasreatiae estruturas
que conectam essa organela ao complexo de ‘&odyipressa-se em todos os tecidos do
corpo, apesar de a mutacdo Pro56Ser s6 comprometer os neurbnios matorefgtae

aparentemente, outros tipos celulares.

Esclerose lateral amiotrofica associada a Doenca de Parkinson e [Emia fronto-
temporal (ELA - DP/DFT)

A ELA — DP/DFT (MIM 600274) € uma forma que se inicia durantesa &ulta do
individuo e que apresenta padrdo de heranca autossémica dominante. kniaddaa
mutacdes no locus 17921, mais precisamente no gene que codifica a Jratedsaociada a
microtubulos (MAPT — microtubule associated protein tau). A proteunaniatada forma
inclusbes filamentosas e agregados insolliveis que estdo ligados caesspr

neurodegenerativo

Consideracoes finais

Embora a ELA seja a DNM mais freqlente, pouco se conhece sobre sua etiologia.

Com cinco genes ja identificados para as formas familiaisequatta se sabe sobre os
processos celulares que desencadeiam a degeneracéo e, posteriarmerte2dos neurbnios
motores em cada um dos casos.

Novas perspectivas no campo de estudos das DNM incluem o uso de moihetos a
que possibilitem a compreensdo do processo neurodegenerativo, bem conzagiatde

novas drogas que retardem a degeneracao neuronal.
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Modelos animais para doencas neuromusculares
humanas

Animal models for human neuromuscular diseases

Mariz Vainzof?, Patricia M Kossugué, Danielle Ayub', Paula CG Onofré,
Dinorah Zilberztajn', Karen Self, Lydia U Yamamoto', Poliana CM
Martins*, Lucas S Maid, Mayana ZatzZ, Helga CA Silvd, Maria A
Miglino %, Carlos E Ambrosid®, José Xavier Netd
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As afecc¢des neuromusculares humanas constituem um grupo heterogéneacds doe
genéticas caracterizadas por degeneracdo muscular progressavaol ao desenvolvimento
de fraqueza muscular e perda de capacidade motora. Na ultima é#eadadentificadas
mutacdes em varios genes, resultando na deficiéncia ou perda de fudgZersies proteinas
musculares de importancia significativa para o bom funcionamento daulmugstudos
bioquimicos e imunohistolégicos tém localizado estas proteinas nosodizerspartimentos
da fibra muscular. Associadas & membrana sarcolemal, encontrandstrofina, as 4
sarcoglicanas, disferlina e caveolina 3; na matriz extracekhb2-laminina e colageno VI;
nos sarcomeros, a teletonina, miotilina, titina, actina e tropomiosma;jtosol muscular,
canal de Calcio (receptor de rianodina), a calpaina 3, FRPR, TRIM8®bularina; e nos
nacleos, a emerina, lamina A/C, proteina SMN. Algumas das doersgasadas a alteracdes
nestas proteinas sao as distrofias musculares progressivas e as miopgdiakas.

Estudos clinicos e neuroldgicos em animais com fragueza musaulajudado a
identificar alguns modelos animais tais como camundongos, cadesse deficientes para
diferentes proteinas musculares. Os estudos realizados nestess as@im cruciais para
aumentar nossos conhecimentos a respeito de doencas genéticas hunparas ae
investigacao de terapias experimentais. A facilidade com quen@mgemurino pode ser
manipulado faz do camundongo uma ferramenta bastante utilizada esmtestculares e na

avaliacdo de complexos protéicos musculares. Dentre os modelos maricezsundongo
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mdx apresenta uma mutacao de ponto no gene da distrofina, e uma ausé@ndéapgaiteina
no masculo, constituindo um modelo molecular e protéico para a distrofieularuslie
Duchenne humana (DMD). O camundongo dy/dy, € o modelo murino para a distrofia
muscular congénita com deficiéncia dE2-laminina, e apresenta fraqueza clinica
significativa. Diversos camundongos transgénicos e knockout para asingsote
sarcoglicanas, caveolina e disferlina ja foram gerados, e agidando no estudo dos
mecanismos de composicdo e funcionamento destes complexos protéicosimais a
afetados. Alem disso, existem modelos diversos para outras doeneg#isage tais como o
modelo porcino, com mutacdo no gene RYR1, que apresenta os sinais oldsiensdos na
crise de Hipertermia Maligna.

Devido a deficiéncia da proteina distrofina, como em pacientes coB, Divhusculo
de camundongomdx é afetado por degeneracdo e necrose. Entretanto, o camumddxgo
exibe um curso clinico mais brando. Além disso, a fraqueza mugséol& caracteristica e 0
tempo de vida ndo é reduzido. Esse camundongo também apresenta um gramded@ume
fibras revertentes (2-3%), que passam a sintetizar novamente rda &spontanea a
distrofina. Como a presenca natural destas fibras dificulta samd terapias que visam a
expressdo de distrofias, outros modelos murinos de DMD foram exp&lmente
induzidos. Embora o camundongo mdx seja um bom modelo molecular, ndo é um bom
modelo clinico, por ndo apresentar fraqueza muscular significatii@jl@dinhdo o seu uso na
avaliacdo clinica da eficacia de triagens terapéuticas.te Niemtido, a identificacdo do
modelo canino da rac&olden Retrievercom deficiéncia de distrofina trouxe novas
perspectivas, uma vez que apresenta fraqueza muscular signifisativéando a distrofia
humana. A patogénese do GRMD tem manifestagaotero com o desenvolvimento de
lesGes musculares linguais. Extensas necroses dos musculos dogsnéamico e pescoco
podem ser identificadas ja ao nascimento. Assim como na doenca hun@anaodelomdx,
as concentragbes da enzima creatino quinase sérica estdo temtbémmamente elevadas
desde o nascimento. Em seis meses, desenvolvem-se fibrose muscaofdratras nas
juncdes. Além disso, cdes jovens com GRMD podem também morredt@océadiaca ou
respiratoria, embora alguns sobrevivam e alcancem muitos anos d®wdesos estudos de

terapia génica e celular estdo em andamento no modelo canino da distrofia de Duchenne.
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O desenvolvimento de ferramentas moleculares possibilitou a gedacaoimais
transgénicos que expressam a proteina gfp, proteina naturalmermtetgpre® um tipo de
agua viva marinha. Desta forma todas as células (somaticasce-embrionarias) geradas a
partir destes animais expressam esta proteina, e podem sificatkrg por sua fluorescéncia
verde. Esta € uma ferramenta poderosa no rastreamento dadtes gélando injetadas em
animais com doencas genéticas diversas.

A identificacdo e caracterizacdo de modelos animais com &tefias musculares
semelhantes as descritas nas doengas humanas constituem imgertanienta para a
avaliacao fisiopatoldgica do respectivo defeito molecular primatémAlisso, podem ter um
papel significativo como modelo bioquimico e clinico para ensaiopéigiiaos. Neste
sentido, estudos em andamento visam testar o potencial de divewas-ttéhco adultas e
embriondrias de se diferenciar nas células do tecido afetado, e ipradpmteina nele
deficiente. Desta forma, espera-se que a reposicdo da proteénéeanms deficiente possa
corrigir o quadro decorrente do processo degenerativo.

Quanto a Esclerose Lateral Amiotrofica (ELA), até o momentaniocriados por
técnicas de transgenia pelo menos tres modelos murinos diferentes libhagens
transgénicas apresentam mutacdes diferentes no gene SOD1 (&XBMRE e o terceiro
modelo consiste em camundongo com superexpressao da proteina dinamitiaayoire
resulta em quadro tipico de ELA. Estes modelos vem sendo utilizadodiferentes
tentativas terapéuticas, dentre elas o tratamento com inibiddcldexgenase-2 (COX2),
superexpressdo de SOD1, injecdo de fator de crescimento endotstialavgVEGF) e
utilizacdo de RNAI inibindo o alelo mutado do gene SOD1.
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Drogas com maior potencial de uso na Esclerose
Lateral Amiotrofica

Drugs with potential greater of use in Amyotrophic Lateral
Sclerosis

Carlo Doménico Marrone

Neurologista e Neurofisiologista Clinico, Ambulatdde Doengas Neuromusculares do Hospital Séo Ldaas
PUCRS — Porto Alegre / RS.

A patogénese da Esclerose Lateral Amiotrofica (ELA) nédo defidida, tendo como
principais possibilidades, a excitotoxicidade glutamatérgica smbneeurbnios motores, a
disfuncdo mitocondrial, o estresse oxidativo, a agregacdo proteicdiciv di& transporte
axonal, aliado a inflamacao peri-neuronal, sinalizacdo aberrantgadesf de crescimento e,
provavelmente outras causas ainda ndo aventadas ou menos “votadas”. Pootanto,
inUmeras hipo6teses, a ciéncia neuroldgica ndo sabe, verdadeiramente, a(3)daEs#(s

Para uma adequada terapéutica, o conhecimento das causas da aidesmida
fundamental. Como visto acima, a etiologia nédo esta definida, astansendo necessario
lancar mao de algumas estratégias para tentar novas terapéttitre estas estratégicas esta
a inducdo de animais mutantes com caracteristicas clinicesthsates as da ELA humana,
em especial a deficiéncia da enzima superoxido dismutase |, mazoertn uma forma de
ELA familiar. Desta forma pode-se realizar estudos pré-okni@a tentativa de desenvolver
medicamentos com base nas teorias etioldgicas acima expostas.

Outra estratégia para se encontrar outras drogas é a desepisde 0 mecanismo
causador a ser estudado, geralmente de forma prévia por estudosnais, argrifica-se no
mercado se ja ha drogas existentes e licenciadas que se enqoadpenfil de combate a
possivel etiologia em estudo. Desta forma pode-se iniciar @steE®S com maior rapidez e
grande economia.

Para exemplificar tal estratégia, pode-se tomar como basmwante premissa: a
reducdo do nivel de glutamamto ns sinpases se deveria ao aumento agdocaeissa
substéancia por células nervosas (astrocitos e gliocitos). Issdi@du pela expressdo de um

transportador de glutamamto (EAATZ2). Assim, foram avaliados 1040 commsim&ados
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pelo FDA (Food and Drug Administration — Estados Unidos), sendo que 15 acdibioti
apresentavam tal acao, iniciando-se estudos clinicos.

Em relacédo aos ensaios clinicos, vale a pena relembrar de docméa que existem
04 fases para avaliar a droga em estudo. A fase | que vertbiter@ncia e o metabolismo do
farmaco. A fase 2 que procura doses adequadas, geralmente com pousaEgacma
espécie de estudo piloto. A fase Ill que determina, em um numero Aemda enfermos a
eficacia e a seguranca através da comparacao e, postericamégmeamento no mercado, a
farmacovigilancia, sendo a fase 4 (nem sempre realizada)

Foi assim com o Riluzole® que, mesmo com todas as limitagbes qumlbb@@qui
discutir, tenta diminuir a excitotoxicidade do Glutamato e a pregoeda morte neuronal. Tal
medicamento ndo sera alvo de discussao nesta revisao.

A lista de novos farmacos que tentam auxiliar no combate a Elikeésa,
praticamente cada semana surge uma idéia nova. Para exemdifitanado como base 04

medicamentos seguindo as estratégias ja referidas (vide tabela 1).

COMPOSTO FASE ALVO

Neuro-Inflamacéo

Minociclina 1"
Tamoxifen I/ Tox. Glutamato
Arimoclomol L Inducdo “Heat-Shock Proteins
Inibicdo
Fenilbutirato Sédico “Morte celular”

Tabela 1. Exemplo de 04 drogas com potencial deadelA.

Minociclina
A minociclina € um antibiotico (tetraciclina) com alta per@lidade no sistema

nervoso central, podendo ser tomado por via oral, tendo passados por estudas Hase
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(Neurology, 62,May, 2004 e Neurogical Science, 26, 2005), estando em fdseeltisaio
clinico com cerca de 400 pacientes. Tem como alvo a inibicdo a ati@vés da reducao da
ativacdo de enzimas pro-apoptose (reducdo da acdo das caspasegnzmds pro-
inflamacé&o (reducéo da sintase do 6xido nitrico e da COX-2). Foi encontradio e inicio
da patologia e 0 aumento da sobrevida em modelos animais de ELAuferiaxcelente
aplicabilidade na ELA, pois € bem tolerado pelos pacientes, podersiraggicamente com
o Riluzole, porém no estudo fase lll, infelizmente néo esta sendo desdonateficacia dos

estudos pré-clinicos.

Tamoxifeno

Este medicamento é usado ha muito tempo para tratamento de déncwama,
competindo com receptores de estrogénio, além de inibir a ProteiagaeK{PKC). Essa
enzima é age em uma das vias da excitotoxicidade do glutarfeatmoastatado que sua acéo
esta anormalmente aumentada na medula de pacientes com ELA. iPotileado por via
oral, estando em fase Il, mostrando, em resultados preliminares, gsedd#o20 mg/dia, a
sobrevida em 02 anos era de 73% , contra 48% com doses menores. Estadiendo, i
mesmo que ainda nao tenha sido estudo fase Il (ex.: vide boletim atifoyrda Associacao
Brasileira de Esclerose Lateral Amiotrofica - ABRELA).

Arimoclomol

E uma droga que estimula a acdo da “Chaperonas”, que por sua veptefmpr
citoplasmaticas que agem na interacdo de proteina com proteimagddazom que haja
prevencdo de agregacao proteica indesejavel. Isso se da por adequamhaacaof proteica,
evitando agrupamento e enovelamento as mesmas. Portanto estimédparagdo celular
natural (Nature Neuroscience 2005;6:11-22). Além disso foi comprovado quéo adas
“Heat Shock Proteins” ( que fazem parte da resposta corporatrasse3 sdo ativadas com
dificuldade pelos motoneurdnios, assim fazendo que haja mais um fatondeabilidade na
ELA. O Arimoclomol ativaria 0 mecanismo de citoprotecdo das c2hdh estresse e retarda
a progressao e aumenta a sobrevida em ratos mutantes SOD1, pésnmiceada a doenca.
Pode ser administrado por via oral, estando em fase Il (Natureine@004;10:402-405).
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Em estudos pré-clinicos foi encontrado melhora na fungdo muscular etauraesobrevida

do motoneurdnio em 22%.

Fenilbutirato Sddico

E um farmaco utilizado em erros inatos do metabolismo (anti-nijpeiaco), tendo
um mecanismo de acao “multi-alvo”, regulando a expressdo génigcaselsteve ao fato de
inibir a enzima histona deacetilase (que controla o “empaotament®é). [ medicacao
seria uma espécie de “Chaperona quimica”, promovendo ou modificando didestabi
proteica. Em animais (ratos SOD1) hd uma lentificagdo da psdgreda doenca pela
regulacdo de proteina anti-apoptética (Bcl-2), sendo administrado poralidem estudos
fase | e I, existindo dados a favor contra conforme 0s estudos ou americanos ou europeus.

Como foi mencionado que o0s ensaios clinicos sao realizados apds desrestudos
em modelos animais, deve-se ter em mente que, para a ELA, ddedos sdo baseados
principalmente em ratos SOD1, portanto um tipo de ELA familiar. 1A Eamiliar
corresponde a menos de 10% da ELA em humanos (Esporadica - 90%). Adémodis
tratamentos nos estudos pré-clinicos, iniciam antes da doencmssiada, o que ndo ocorre
na ELA esporadica, pois ndo sabemos quem tera ELA. Consequentementesderaar
cuidado com as extrapolagfes dos resultados dos estudos com animais para humanos.

Para concluir, mesmo que no momento ndo exista uma forma efichatae
medicamentosamente a doenca ELA, a tendéncia € de se utilitiatenapias (multi-drogas,
terapia génica, etc.). Com tal abordagem poderiam ser enquadradigpdomatiecanismos
patogénicos, tendo acdo sobre varios alvos, podendo trazer beneficioaEnétziso
funcionasse esse tipo de estratégia, teriamos uma duvida somenteajual dos tratamentos
estaria realmente beneficiando, o que, em termos de ELA, do pontoalerditsto para os
pacientes, ndo teria tanta importancia, pois o que se quer é melhdo cugp®s parar a
progressao da patologia.

No momento atual, o cuidado do doemte uma forma ampla e multidisciplinar
(médicos, enfermeiros, terapéutas ocupacionais, fisioterapéutasjonigias, psicologos,

assistentes sociais, etc.) parecer ser mais importante que trataresameanca
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Avaliacao das atividades da ABRELA: orientacGes
oferecidas, expectativas atingidas?

Evaluation of the activities of ABRELA: offered orientations,
achieved expectations?

Isabela P Anequini, Juliana B Pallesi, Elica Fernades, Francis M Favero,
Sissy V Fonte§ Abrahdo AJ Quadros, Helga CA Silvd, Acary SB
Oliveira’.

'Fisioterapeutas — UNIFESP/EPKAssistente social, mestranda — UNIFESP/EPRsioterapeuta, mestre —
UNIFESP/EPM, “Fisioterapeuta, doutora — UNIFESP/EPNFisioterapeuta, mestre — UNIFESP/EPM,
presidente da ABRELA,°Professora doutora — UNIFESP/EPMDoutor, responsavel pelo setor de
Neuromuscular — UNIFESP/EPM

A Esclerose Lateral Amiotrofica (ELA) € uma doenca neuromusoaecterizada
pela degeneracdo progressiva dos neurdnios motores superiores (NiiS)oees (NM).
Apesar das inumeras hipoteses propostas sua etiologia ainda permegiacO diagnostico
normalmente é clinico e, até 0 momento, ndo existem testes tal@isatlisponiveis para
confirmar um diagndstico de ELA.

Pode-se considerar varias formas de apresentacdo da doenca: a) riEpeiade
regides acometidas (bulbar, cervical, medula toracica e medubaipnb) dependendo da
histéria: esporadica (forma cléassica), familiar e do Pacflieste. Quanto a subclassificacédo
pode-se considerar como definida/tipica (NMI + NMS em 3 ou mgi8a®), provavel (NMI
+ NMS em 2 regides), possivel (NMI + NMS em 1 regido ou NMS2eou 3 regides) ou
suspeita (MNS em mais de 1 regido ou NMI em pelo menos 2 regibésrma esporadica
isto é, quando ndo ocorrem outros casos na familia, é a mais comuretescerca de
90% dos casos no mundo.

Verifica-se que 0 sexo masculino é mais acometido que o femininonenproporcao
de 1,5:1 a 2:1 e os brancos sdo mais afetados que 0s negros, instal@rdabaente apos
0s quarenta anos. O 6bito ocorre geralmente em torno de 2 a 5 anosrdpiasdaidoenca.
Segundo Scanlan 2000, 80% dos pacientes morrem em 5 anos de doenca.
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A incidéncia mundial estd em torno de 1 a 3 por 100.000 habitantes enquanto que a
prevaléncia € de 4 a 6 por 100.000 habitantes. Estima-se que a incidéBcisihé de 1,5
caso0s/100.000 pessoas, ou seja, 2.500 pacientes/ano.

A fadiga ou a perda de resisténcia a exercicios é a queisacoraum entre 0s
pacientes com ELA. Em pelo menos 70% dos casos a fraqueza muscidanos membros
superiores pela regido dos dedos, maos, antebraco e braco, respeaiv@mogmedindo,
posteriormente, para a musculatura da garganta, tronco e membrowesfenestes, ela
geralmente afeta os dorsiflexores antes dos flexores plantagsltando na queda
progressiva do pé.

Sua evolucado causa debilidade e atrofia progressiva da musculahiratéegia e dos
membros, espasticidade, transtornos do sono, estresse psico-soa@neasside origem
bulbar como disartria e disfagia, podendo resultar em morte ou vaatilagcanica
permanente, conservando na maioria das vezes sua capacidade intelectual.

Sabe-se, porém, que a progressao da doenca pode variar consideraveiireme e
pacientes.

O tratamento por meio de uma equipe multidisciplinar torna-se RAeicegsara
auxiliar paciente e familia na luta diaria contra as muftigdardas proporcionadas pela
doencga, entre elas fala, degluticdo, respiragcdo, movimentacaozag@aldas atividades de
vida diaria (AVD’s). A depressao, raiva, negacdo, hostilidade, degespgeincertezas séao
caracteristicas presentes na vida destes pacientes; portadieersss profissionais devem
avalia-los em cada estagio, direcionando seu tratamento parasumatessidade atual do
paciente/familiar.

A fisioterapia motora e respiratoria deve ter inicio desdetagies iniciais da doenca,
a fim de reduzir os indices de quedas, as contraturas, as docetar@di os efeitos da
imobilizacdo e os problemas respiratorios, além de prevenir éagimfdesuso e os danos
por excesso de uso, possibilitando a fungdo motora e maior independératizidades de
vida diarias.

Apesar de todas as controvérsias quanto a correta intervencaoajsatea, indica-
se a realizacdo de exercicios de alongamentos globais, ®eerigices de intensidade

submaxima nos grupos musculares sem fragueza intensa, além piastaranuais,
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facilitacdo neuromuscular proprioceptiva, estimulacdo elétricasduddnea — TENS e
técnicas de relaxamento.

Nas fases mais avancadas da doenca, a prevencao das complicajtesrias e a
avaliacao da necessidade da ventilagdo mecanica séo os focos ipridcipeatamento da
ELA.

Desta forma, por ser uma doenca degenerativa de evolugdo progressivayal,
para qual, at¢é o momento, sé estdo disponiveis tratamentos paliabtivogue/ retardem o
processo da perda funcional, faz-se necessaria a disponibilizac@&ruwisos de apoios
financeiros, informativos, humanos e material a fim de minimizmfiamento, melhorando e
ampliando a qualidade de vida.

Os recursos informativos contém explicacbes sobre a doenca, os dogtasiente
com ELA e orientagOes gerais sobre cuidados.

Dentre os recursos humanos estdo os profissionais da area da sa(umlame
auxiliar aliviando os sintomas tais como: assistentes sociasplogistas, enfermeiros,
fisioterapeutas, fonoaudiologos, nutricionistas, psicélogos, terapeutas ocupacionais.

O recurso material é diretamente relacionado com as necessidaliimitacdes
impostas pela doenca, como, por exemplo, camas hospitalares, sondas déstdataveis,
cadeiras de rodas e de banho, colchdo caixa-de-ovo, gastrostomia-endaguErspitinea,
medicacao, entre outros.

A ABRELA - Associacao Brasileira de Esclerose Lateralidirifica, fundada em
1998, iniciou seu atendimento nas dependéncias do ambulatério de Neuromuscular da
UNIFESP/EPM/HSP, a partir de 1999. E uma entidade sem finsiMosiatom a misséo de
“promover uma melhor qualidade de vida aos pacientes com ELA, por meifmiaeacao,
orientacdo e apoio social ao paciente e familiar, bem como divafgemacdes a sociedade
e aos profissionais interessados na doencga e em seu tratamento”.

A ABRELA oferece orientagdo aos cadastrados por telefone, faxailee site;
disponibiliza material informativo impresso aos pacientes, faedia interessados; oferece
empréstimo de material duravel e doacao de material ndo duealedarreunides bimestrais
sobre assuntos de interesse direto dos pacientes e familiatesivencom novidades em

pesquisa e tratamento.
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Outras associagbes mundiais foram criadas com intuito de promoveroms@éncia
mundial da ELA, tendo como objetivo: favorecer intercambios de informagdesstir e
estimular a formacao de novas associa¢des; investigar novosemggandar suporte por meio
de redes de apoio e melhorar a qualidade de vida dos pacientes, antest&la Alianca
Internacional das Associacdes de ELA, fundada em 1992.

A Associacdo Espanhola de Esclerose Lateral Amiotréfica — ADEAIEM de
desenvolver projetos com atendimento domiciliar de profissionais fei@etas e terapeutas
ocupacionais, auxilia na criagdo e manutencao de instituicdes corssoeidgdo Peruana de
ELA (APELA) e da Associacao de ELA no Chile (ADELAICH).

Este estudo visou caracterizar em um grupo de pacientes atendadd8RELA se as
informacfes dadas permitem acesso aos recursos disponiveis (iviasmatimanos, de
suporte e material). Ainda, se as expectativas atenderamessidades dos pacientes; além
de verificar se ha diferenca de acesso aos recursos entre Sdo Paulo e outros Estados

Dentre os pacientes cadastrados na ABRELA 30 foram selecionadds $& do
Estado de Sao Paulo e 15 dos demais estados brasileiros, obedecendo aos seguases critéri

- Inclusao: diagnostico de ELA segundo os critérios de El EscoriddWederation of
Neurology e ter o diagndstico confirmatério ha pelo menos 1 ano.

- Exclusao: pacientes com a forma paralisia bulbar progressiva.

A avaliacao foi realizada por meio de questionario semi-estrutamadento perguntas
de identificacdo pessoal do paciente (sexo, idade, estado civélde estde reside); questbes
sobre a doencga (tempo de diagndstico, quem sdo os cuidadores, se catbwEnia antes de
receber o diagnoéstico, se ao ser diagnosticado recebeu orientagi@escedoras sobre a
doenca, qual era a expectativa ao ser indicado para a ABRELAxpeeativa foi atendida,
qual expectativa ndo foi atendida e se a associagdo proporcionou amgutaaca em sua
vida e qual) e, questbes pertinentes ao acesso a recursos (seapmssuisuporte da
comunidade e qual, quais assisténcias terapéuticas tém acessasqsdisténcias existentes
considera a mais importante e qual a menos importante, se algst@a assisténcia
terapéutica que nao tem acesso e gostaria de ter e qual recurso materiahcagasde).

O questionario foi aplicado por telefone pelos pesquisadores responsaetas)ahite

com o paciente ou com cuidador/familiar responsavel.
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Os entrevistados receberam por correio um termo de consentimeatesiarecido de
acordo com as normas do comité de ética da UNIFESP/EPM.

As questbes relacionadas ao acesso aos recursos terapéuticesia foeam ainda
avaliadas sob o ponto de vista da localizacdo do paciente. Confrontandarsepasiados
obtidos dos pacientes do estado de Sdo Paulo, onde se localiza a ABRIBLAs dos
pacientes do restante do pais.

A maioria dos entrevistados (86,7%) ndo conhecia a doenca antes da ecebe
diagndstico. As orientacdes no momento do diagnéstico foram esclaracedot6,7% dos
casos. Quando questionados quais as expectativas em relagcdo a ABREESpostas mais
citadas foram o conhecimento sobre a doenca por meio de informactagagoes (30,2%)
e a busca de informacdes de tratamento e profissionais (26,4%tcsegeio recebimento de
medicamentos (9,4%); colaboracdo com a associacdo e conhecer outnePdc,6%);
ajuda por meio de apoio, carinho, dedicagao e atencao (7,6%); melhora dadgudé vida
(5,7%); participacdo de congressos (3,7%) e confirmacdo de diagn@sfi#e.(Entretanto,
5,7% ndo relataram expectativas. As expectativas nao atingida® fm sua maioria
referentes ao acesso a ABRELA (comunicagao paciente/assoa@ada regional) com 50%;
seguido das novidades de tratamento com 25%. Outras necessidadedoraatasixilio ao
transporte para tratamento, orientacdo sobre a doencga e trataorantélglas-tronco, com
8,3% cada. A grande maioria (73,3%) relatou que a ABRELA proporcionou algudenca
em suas vidas, destacando-se: orientacdes sobre os cuidados com os (@0énies
informacdes gerais sobre a doenca (20%); melhor forma de enaefganca e conviver com
a mesma, com apoio e esperanca (16,7%); disponibilizagdo de recues@linias8,3%);
informacfes sobre pesquisas cientificas e tratamentos (6,7%)biljsse de conhecer
outros pacientes (6,7%) e possibilidade de contribuir com a asso@a8%0).(N&do souberam
responder a questdo 3,3%. O auxilio de outras instituicbes e da comurstiagepeesente
em 80% dos casos. Em relagdo a assisténcia terapéuticanpaitante, 26,3% responderam
ser a fisioterapia neurologica e 21,1% responderam que todas &nhassssao importantes.
Seguidos de fisioterapia respiratoria (18,4%); fonoaudiologia (7,9%);soassisténcias
como acupuntura, hidroterapia e psiquiatria (7,9%); nutricdo (5,3%) emératia
medicamento/médico (5,3%). Uma pessoa nao soube responder.
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Ao questionarmos qual a assisténcia menos importante, 71,4% respondetacague
sao importantes, 17,9% nao souberam responder, 7,1% responderam fonoaudiologia e 3,6%,
fisioterapia neurolégica.Dos entrevistados, 76,7% relataram que gostde ter acesso a
assisténcias terapéuticas que nao possuem no momento, enquanto 20% enesatravam
satisfeitos com as assisténcias atuais e 3,3% néo souberam redpentte os entrevistados,
55,6% relataram ter suas expectativas atingidas. Dentre os 44,4%aqugveram as

expectativas atingidas, 75% residiam fora do estado de SP.
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Fisioterapia Motora na  Esclerose Lateral
Amiotrofica

Physical Therapy in Amyotrophic Lateral Sclerosis

Martina Araudjo Duran

Fisioterapeuta, Escola Paulista de Medicina / thsidade Federal de Sao Paulo — UNIFESP

A Esclerose Lateral Amiotrofica caracteriza-se por uma doelegenerativa, que
afeta o corno anterior da medula, tronco cerebral e célula delBetatex motor, causando
morte no corpo celular do neurénio motor de maneira crbnica e rapidgmegressiva com
Obito em torno de 03 a 05 anos apos o inicio da sintomatologia.O envolvimentadosase
motores superiores leva a espasticidade, clénus e hiperreflexianengualteracdo dos
neurbnios motores inferiores resulta em fasciculacdo, atrofigudra e hiporreflexia.
Somando a isso, podem-se presenciar sinais bulbares, incluindo disartigaadesfabilidade
emocional.

O tratamento destes pacientes exige uma atencdo multidiscipbna mdaltiplas
orientacdes a fim de contribuir na melhora da qualidade de vida.adhémato fisioterapico é
essencial para o portador de ELA, e a abordagem permeara durant ¢vdducido da
doenca. A conduta é baseada na prevencéo e no quadro clinico atual do paamegartio
tratamento ser especifico e individualizado, é possivel estabeleetizes gerais para a
reabilitagdo.

O fisioterapeuta busca avaliar e prescrever exercicios pasa@encao da amplitude
de movimento, para otimizar a fungcdo muscular ainda existente e ppavanir as
complicagcbes decorrentes do desuso e da lesdo, para a manutengcdo doustulies,ne
prevencdo de possiveis quadros algicos e edemas. Sao propostas dusessadel semanais
com duracdo aproximada de 45 minutos realizadas por um profissionaingmte com um
programa de exercicios diarios realizados pelos cuidadores.Saodasdie&ercicios de
moderada para baixa resisténcia onde a prescricao é feitarde aom o quadro apresentado
pelo paciente determinando intensidade, duracao e repeticdes apropreaadadaasituacao,

buscando evitar quadros de fadiga e dor, mobilizacdo passiva das @iésuléécnicas
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neuromusculares proprioceptivas de facilitagdo e de relaxamentwularysexercicios de
equilibrio postural e dinamico, alongamentos e massagem.

Devido ao quadro de rapida evolucdo e conseqiiente perda de funcionabilidade, o
terapeuta tem que dispor de recursos auxiliares para a reabil@anelhora das atividades de
vida diaria.A prescricdo de Orteses e equipamentos como: tornozahtieglino, talas,
andadores, bengalas e muletas podem ser indicadas como estrptggiastimizar a
deambulacdo. E indicado colar cervical macio para a fase idigiflaqueza muscular de
pescoco e, posteriormente, o semi-rigido para os casos de “drop heabénTa utilizacdo
de talas e goteiras para prevencdo da instalacdo de possiegiSeetou deformidades em
membros superiores ou inferiores, assim como de colchdes e almafistpsadas para
prevencdo de Ulceras de decubito e finalmente em conjunto com a equiperaga
Ocupacional a indicacéo de cadeira de roda adaptada prescrita efi@saraaterior a perda
de marcha, como um recurso de conservacgéo de energia.

E papel também do fisioterapeuta monitorar as habilidades funcionagmdestes,
determinar modos eficientes e efetivos para realizar swadadtes de vida diarias, explicar a
mecanica corporal com o intuito de facilitar as trocas postueasinar as técnicas de
transferéncias para o paciente e cuidadores, avaliar o domicfidicdar mudancas no
ambiente com intuito de proporcionar ao paciente maior liberdade de movimentos seguros.

Independente do momento que se encontra o tratamento abrir um dialogp esiolotivo
com o paciente e familiares,aliar-se a eles para poder propeorcanalhor atendimento,
ensinar e esclarecer duvidas sao atos que, além de trazeribsnefis ao tratamento,
aumentam a confianca e o respeito da familia pelo fisioterapaigsagdemonstram néo sé o

profissionalismo mas também humanidade e solidariedade para com eles.

Tratamento Hidroterdpico na ELA

E indiscutivel a sensacio de bem estar que a agua provoca as @esgeea. Desde
a nossa origem no utero materno, até o simples prazer de um banhaneAtaak
hidroterapia tem sido bastante prestigiada, especialmente nditag@bi de pacientes
portadores de doencas neurolégicas através de métodos mais modernosadoRen& ,
Halliwick e Watsu.
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A hidroterapia € uma forma de terapia realizada em piscina idgueom a
temperatura oscilando de 32 a 34 °C. A piscina terapéutica tem adaptada com rampas,
escadas, corrimdes com profundidades diferentes, assim como umadsilzil@zele para os
pacientes portadores de deficiéncias fisicas.

A agua nos proporciona efeitos fisicos que nos favorecem em variatoaspe
flutuac&o nos auxilia a dar uma maior amplitude de movimentos, 0 empuxyoopasciona
menor resisténcia aos movimentos, a pressao hidrostatica por ngualdas as partes do
corpo auxilia a sustentacdo do mesmo em diversas posi¢Oes, assimocoator nos
proporciona efeitos fisioldgicos favoraveis aos nossos objetivos.

Na ELA o hidroterapeuta tem que trabalhar em conjunto com o médieosee da
fisioterapia respiratoria para monitoracdo da capacidade vitgadtentes (acima de 50% de
perda da capacidade vital do paciente € contra-indicada a hidrotdeafiid a presséo
hidrostéatica ocasionada na caixa toracica causando desconforto respiratorio).

Além das facilidades relacionadas acima para o tratamentbAjaaEagua nos fornece outros
beneficios tais como: 1) Efeitos terapéuticos: alivio da dor, amlerto, manutencao e
aumento das amplitudes de movimentos, manutengdao muscular, melhora dadesondic
funcionais da marcha, estimulos de movimentos nao realizados foraialaedtjmulo do
equilibrio. 2) Efeitos psicoldgicos: sucesso e senso de realizédggolatle de movimentos,
desenvolvimento da independéncia, sensacdo de bem-estar, oportunidade deamdrdoa
emocional e criativo, sociabilizacao e recreacao.

O tempo de duracdo de uma sessédo é de aproximadamente 45 min. concifretgié
2 vezes semanais. A terapia se divide em trés fases: aqonxirerercicios especificos e
relaxamento. O tratamento consiste em exercicios ativos, asgagidos e passivos com
baixas repeticdes, mobilizacdo das articulacdes, exerciciofonigamento, massagens e
exercicios para relaxamento.

Os cuidados e precaucfes que o hidroterapeuta deve ter sdo: avakatjéa en
respiratoria prévia a adaptacédo do paciente ao meio liquido, temaemdduagua e ambiente
adequados e contra-indicacdo para pacientes com doencas dermatadogltsagrbios
cardiovasculares. O fisioterapeuta tem que acreditar nos benefiogedos pelos exercicios,
mas ndo descartar a possibilidade da fraqueza e degeneracaoratasnfisculares serem
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aceleradas por excesso de exercicios e cargas. Estar satmpi@ a sinais de fadiga

muscular, moldando sua terapia tentando evita-la.
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Uso da Tecnologia para pacientes com esclerose
lateral amiotrofica.

Assistive Technology for patients with amyotrophic lateral
sclerosis

Adriana Nathalie Klein

Terapeuta ocupacional, Especialista em Reumatologia e Doencas Neuromusculares pela UNIFESP

Nas primeiras manifestagcbes da Esclerose Lateral Amuar§ELA), os pacientes
poderdo apresentar pequenas dificuldades em simples atividades ctidiams, por
exemplo, abotoar uma blusa, virar uma chave na porta, utilizar umpaiie@ceortar alimentos
entre outros, até progressivamente perder a capacidade de exatadps pessoais, como
higiene, vestuério e alimentacao.

Entre os profissionais envolvidos com a reabilitacdo dos paciente&lcAmesta o
terapeuta ocupacional, que por meio de uma avaliagdo da capacidade fudusamambros
superiores (MMSS) e do levantamento das principais dificuldadestinmades de vida
diaria (AVD’s) e de vida pratica (AVP’s) que este vird apnéar, podera fazer uso de
recursos de tecnologia assistiva.

A tecnologia assistiva tem sido cada vez mais utilizada ralitagdo, no entanto
trata-se de recursos (Orteses, adaptacfes e sistema de amqupsigéal em cadeiras de
rodas, entre outros) que exigem um alto custo financeiro, e aind&itara uma pequena
parcela da populacdo. No Brasil acaba-se utilizando diversos tiposteleam alternativos e
com menor custo como, por exemplo, conduites de construcdo civil parausulostit

onerosos adaptadores de talheres.
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O terapeuta ocupacional deve propor uma ampla intervencéo, partindo ds simple

orientacbes de técnicas de conservacdo de energia, para ewdtligaa desnecessaria em

atividades do dia-a-dia, a indicacdo de dispositivos de adaptacado parazawaa funcdo em

determinadas tarefas, a confeccdo de érteses de membros supmenoresfinalidade de

potencializar certos movimentos e também prevenir/amenizar @snitddes das maos e a

prescricdo adequada de um sistema de adequacao postural emdeadless para amenizar

o desequilibrio muscular de tronco e pescoco.
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Suplementacao nutricional em pacientes com doenca
do neurdnio motor/ esclerose lateral amiotrofica

Nutritional supplements in patients with motor neurone
disease/ amyotrophic lateral sclerosis

Patricia Stanich

Nutricionista - Mestre em Neurologia/Neurociéndif¢IFESP

A prevencdo de complicagbes secundarias, como a deficiéncia nutrigional
desidratacdo, decorrentes da evolucdo da doenca, requer cuidados especaigvaliacdo
precisa da capacidade funcional do sistema estomatognatico.

O ato de alimentar-se, além de proporcionar prazer ao ser humanoonsago a
tarefa de suprir algumas necessidades fundamentais ao organism®geliena aquisicéo de
substratos energéticos para manter os processos fisioldgicos.

O gasto energético basal (GEB) associado aos fatores térdaicatsvidade fisica e
dos alimentos determina o gasto energético necessario nas 24 hmasupar as
necessidades nutricionais individuais.

A manutencao do peso corporal dentro dos padrdes de normalidade tem-s8¢idonsti
em busca constante. Tal comportamento justifica-se pela datdoentre o peso corporal e
a doenca. E possivel compreender o peso corporal como o resultado da eetagda
ingestdo de energia e 0 gasto energético, caracterizando o batemgético em: negativo
(perda ponderal), positivo (ganho ponderal) ou neutro (manutenc&o do peso corporal)

A utilizacdo de um parametro nutricional isolado pode néo caractarcoandicéo real
do paciente, sendo necessarios a associacdo de varios indicadoregelparaprecisdo e
acurdcia do diagnostico nutricional. A avaliagdo do estado nutriciogah, & permitir a
identificacdo de disturbios nutricionais, cria a possibilidade deverieéo adequada, de
forma a auxiliar na recuperacdo e/ou manutencéao do individuo.

Até o presente momento, sao limitadas as informacdes sobre o patielatdacao

na etiologia, seu efeito protetor e progresséo da ELA.
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Dos poucos estudos realizados, podemos citar o trabalho de KekbrO objetivo
do estudo foi avaliar a alimentacdo dos pacientes com ELA e suagbastacdo com o
desenvolvimento da doenca. Eles analisaram a ingestéao total das;atweicronutrientes —
proteinas, lipides e carboidratos —, com énfase em alguns aminoacidasjutrientes
(Vitaminas A, C e E, zinco e cobre) e fibras alimentares.ré3sltados demonstraram
diferenca significativa apenas para o total de gordura, fibras sollUveis e dtutiagesidos.

Para a ingestdo de gordura, dados semelhantes foram encontradosaetdoenta
neurodegenerativa (Doenca de Parkinson). Quanto a ingestao de fibras sakivelacdes
ainda sado desconhecidas. Porém, os resultados encontrados quanto a inghsidmate so
vém reforcar a existéncia de estreita relacdo entre at@imyalimentar e o efeito excitatorio
desse aminoéacido na ELA, conforme achados de estudos anteriores.

Em relacdo ao metabolismo de carboidratos na ELA, alguns estudagnsuge
presenca de intolerancia a glicose e diminui¢do nos valores dadnguklteracdo na taxa de
glicose é inversamente proporcional a gravidade da doenca; sugerindamfaganismo da
insulina ndo é a primeira anormalidade da ELA, mas pode estaionaldo a inatividade
fisica presente nas doencas progresdivas

N&o é incomum observarmos elevacdo abrupta dos valores seéricos des.lipide
Observamos a presenca de hipercolesterolemia em alguns pac@Entestagios iniciais da
doenca, e hipertrigliceridemia em varios pacientes terminais.

A respeito do metabolismo de proteinas, estudos observaram alteraaf@sorgio e
nos niveis séricos de arginina, enquanto outros sugerem elevacdo dgrioatros
aminoécidos na ELA, entre eles tirosina, lisina e ledcina

Algumas outras alteracfes bioquimicas se fazem presentesApagdim como em
outras doencas neuromusculares, alteracbes essas que resultanstremademuscular
.Dentre elas, observamos alterac6es nos valores séricos deacregftetindo diretamente
sobre a sintese protéica e na excrecéo de creatina, enxofre, potassio, magresio e z

Vérios fatores determinam diminuicdo da ingestdo alimentar Wa Bkntre elas:
inapeténcia, disfagia, fraqueza, dispnéia e depre$3ao

Dos comprometimentos bulbares da ELA, a disfagia é o sintoma coaism,
apresentando-se em 10% dos casos como 0 primeiro sintoma da doenca.
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O reconhecimento clinico da disfagia orofaringea da ELA nem eerépr
correlacionado com a diminuicdo da ingestdo alimentar. Em estudmadeapor Karsarskis
& Neville, em 1996, foi observada diminuicdo da ingestéo alimentar em@npes com ELA,
porém sem a concomitancia da diminuicdo da ingestédo protéica ecibautrientes. Vale
ressaltar que a diminuicdo da ingestdo alimentar ndo ocorre sarergstagios terminais da
doenca, podendo ser um sinal clinico da ELA.

A perda de peso corpoéreo, associado as alteracdes bulbares (disfagmracao),
demonstra a necessidade de cuidado nutricional precoce e especdificla @&stadio da
doencé A perda de 10% do peso corpéreo total € um bom indicador de risco nutticional

A progressiva atrofia muscular pode mascarar o aumento da dematat®live,
caracteristica essa das doencas progressivas. Uma vez geegasseestao canalizadas para a
manutencdo da ventilacdo pulmonar, justifica-se o aumento do gastotieaelngéal dos
pacientes com ELA.

Slowie* et al, concluiram em seu estudo que o suporte nutricional pode retardar a perda
de peso e a atrofia muscular. O suporte nutricional compreende aepgEeccido da
diminuicdo da ingestdo alimentar, principalmente em quilocaloriagyodificacdo da
consisténcia da dieta e a indicacdo precoce de via alternatiaintentacdo. As vias
alternativas de alimentagdo para os pacientes com ELA inclegmias ou ostomias
(gastrostomia ou jejunostomia).

Mazzinil et al®, comparando a utilizacdo de nutricdo enteral via sonda nasogdstrica
gastrostomia endoscoépica percutanea (PEG) em pacientes com EbAjach® diferenca
significativa no indice de massa corpérea (IMC) dos pacientes*&gnem relacdo aos com
sonda nasogastrica, além da melhor aceitacdo social e, consegiiemtelaejualidade de
vida dos pacientes estudados.Complementando o estudo de Mazzini et al.,, em 1885, outr
estudos relatam as necessidades minimas para a indicacéo esso sl&cPEG. A capacidade
vital em torno de 50% do predito seria uma delas. Na presenca des\vafer®res a esse,
existem riscos de hipéxia durante o procedintento

A PEG representa uma opc¢ao no tratamento sintomatico do pacient&Ldom
proporcionando nutricdo adequada, estabilizacdo da perda de peso e uniival{sra a

administragédo de medicamentos.
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Na vigéncia de alimentagdo por via oral, em estudo realizado psarklas &
Neville’, foi observada diminuicdo da composicdo corpérea (massa magra e fungh)
muscular e balanco nitrogenado, e aumento do gasto energético bakmrées com ELA
na fase terminal. A média de ingestdo alimentar variou entre B26% em relacdo as
recomendacgfes dietéticas, demonstrando que esses pacientes apriegestam calorico-
proteica abaixo do recomendado. Esse fato, associado ao aumento da deetabhdica)
sugerem necessidade de suplementacéo nutricional nos pacientes com ELA.

Estudando o estado nutricional com um fator progndstico de sobrevida emtgsacie
com ELA, Desport et dl. observaram desnutricdo com piora da sobrevida em 16,4 % dos 55
pacientes estudados, sugerindo que a vigilancia nutricional deve feeetdlgp&ratamento dos
pacientes com ELA.

Diante das evidéncias citadas, como ingestdo caldrico-proteicayjirzatdee aumento
da demanda metabdlica, € possivel que a suplementacdo nutricionalrgoessadneficios

sobre a desnutricdo em pacientes com ELA.
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Assisténcia Integrada: Paciente — Cuidador -
Terapeuta — Voluntario

Integrated Assistance: Patient - Caregiver - Therapeutic -
Voluntary

Paulo Eduardo Ramos

Fisioterapeuta Especializado em Medicina Tradidi@inesa. Diretor Presidente do Projeto Verde \Bdade,
Universidade Federal de Sdo Paulo / Escola PaulistaMedicina - Setor de Investigacdo de Doencas
Neuromusculares.

Verde Vida Saude atua na sala de espera do ambulatorio do setorstigages de
doencas neuromusculares - Escola Paulista de Medicina, com atividaidedivas, ludicas e
de autoconhecimento, tornando o tempo ocioso de pacientes e cuidadores @ieMama
vida.

Acreditando que para promover a saude integral, é necessario um conjunto de
situagbes que contribuem diretamente e indiretamente no processcugeragdo de
pacientes, que por um momento de sua vida encontra se doentes.

Com esta visdo foram incorporadas algumas das acdes na rotina daténabul
através de acdes de voluntarios e alunos de especializacdo juntenéepae na recep¢ao do
setor a exemplo: lkebana, medicina tradicional chinesa, atividadepangses publicos,
esporte adaptado, arte terapia e cao terapéutico.

O setor de doencas neuromusculares tem por perfil um total de r8@ €risete)
ambulatérios, sendo que dividido em:

16 (dezesseis) ambulatérios de médicos;

19 (dezenove) equipes multidisciplinares (fisioterapeutas, nutricisnista
fonodiologos, terapeuta ocupacional, enfermeiros, educadores fisicos e
psicologos);

02 procedimentos (biopsia muscular e pulsoterapia).

O fluxo de pacientes atendido por ano:

Em 2003 foram atendidos pelo setor 8.079;
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Em 2004 foram atendidos pelo setor 8.216;
Em 2005 foram atendidos pelo setor 12.000.

Estima-se que em 2006 este nimero chegue a casa de 12.500 pacientes sgjas,
em média um fluxo de aproximadamente 300 pacientes por semana.

Dentre os procedimentos realizado pelo setor, os processo de altgepuesenta
80% das tarefas realizadas, sendo que antes do envolvimento dos voluntduonssede
especializacdo do Verde Vida Saude, os mesmo procedimentos sobramguestao
burocréticas, levando muitas vezes ao cuidador, representante da fataftiar até 03 vezes
no setor para conseguir um determinado procedimento, e, destes 80% baolsia sua
totalidade, apds implantacdo de acdes de qualidade total este pérckagm a quase
100%, sendo que os implicativos foram cadastros incompleto e perda deagtiesm
(documentos) de pacientes.

Atualmente este procedimento se da com uma Unica ida ao setenmgade espera
que era de 15 minutos/pacientes passou para 05 minutos /pacientes.

Estas agbes implicaram em muito na melhora do atendimento nofaettando ao
cuidador a possibilidade de evitar os gastos financeiros decorrentardasinvestida para
que determinada acdo pudesse ser concluida, permitindo um tempo amaisrmte querido
gue se encontre em momento de aflicdo e a questdo da dispensa dos pardital fim. Isto
resultou em qualidade total, e acima de tudo, mesmo com todas aklaifes que qualquer
reparticdo de saude publica. O paciente, cuidador e familiar sentaspeitado pelo setor,
sentindo valer se seu direito de cidad&o.

Objetivos alcancados:

1. Economia financeira;
Atitude de afetividade na abordagem do paciente, cuidador e familiar;
Melhora no convivio social dentro do setor;

Respeito pelo paciente, cuidador e familiar;

o bk~ 0N

Saude integral.

Além da questdo da gestdo na abordagem dos pacientes no moment@cko yesee

tratando da questdo administrativa, foram realizadas atividadesandesespera a fim de
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ocupar o tempo ocioso dos pacientes durante a espera de atendimentoomnéldicequipe
multidisciplinar através de atividades ludico/terapéutica e deanttecimento, atravées de 03

oficinas:

Ocio Gostoso
Através de atividades como jogos, arte terapia, arranjos de ikebanadutabr
pintura, muasica; associando conceito da filosofia oriental, proporcionando ao

paciente/cuidador uma reflexdo a vida e um introspecg¢éo a si mesmo.

Corpo Mole

Através de atividades de exercicios fisicos, automassagem ditagée,
proporcionando ao paciente/cuidador momentos de relaxamento e conscigrmial,coom
conceitos simples e de aplicabilidade para o quotidiano, despertando iesbide ver de

forma nova a situacdes do dia-dia.

Cultura Inutil

Através de atividades de leitura, conto de estorias, bate papo edadisatai grupo,
promovendo a interagcédo de paciente, cuidadores e equipe profissional, ndtoagaelacoes
humanas, tornando assim a sala em um ambiente agradavel e descontraido.
O objetivo destas acdes é de promover uma qualidade no atendimento, etcp@us pelo
respeito pelo paciente, oferecer atividades de autoconhecimento quelimossilpaciente,
cuidador, familiar e equipe de saude a promover a cultura da saude. ®ocanabiente
hospitalar em um local de alegria e mais humano.
Estas acdes foram possivel através de capacitacdes das egugiesias através de cursos
de empreededorismo, qualidade de vida, medicina tradicional chinesadapicsala de

espera e gestao em sala de espera.
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Medicina Tradicional Chinesa (MTC)

Tradicional Chinese Medicine (TCM)

Gislaine Cristina Abe

Neuropediatra, Acupunturista, Assistente do cursopds-graduacdo em MTC do HSPM, e Faculdade de
Medicina de Jundiai. Responsavel pelo ambulat@iMa@C no setor de doencas neuromusculares da UNIFES
EPM.
Conceitos basicos

A Medicina Tradicional Chinesa (MTC) tem seus primeiros texgsdatados de 5000
a.C. Sao livros antigos, com informacdes codificadas, muitas vezdsrem de poesia,
musica, imagens. Sao conceitos diferentes que implicam numa mudaestiaale vida,
onde se ressalta como papel fundamental a prevencdo. Para issnckakssdifusdo de
informacdes, fazendo-se necessario um constante “movimento” erdoredag habitos e
costumes. A abordagem de cada paciente é global, envolvendo corpo, merite, espi

ambiente.

Filosofia

Baseada no budismo, taoismo, e confucionismo, que séo os pilares filosiaficos
MTC. As doencas s&o apenas caminhos onde o objetivo € a TRANSFORMACAO PESSOAL.
Atualmente existe énfase em pesquisas ligadas ao mecanisragadeda acupuntura,
meditacdo e préticas fisicas. A modernizacdo de equipamentaadadi em diagnostico
permitiu 0 entendimento parcial das técnicas, o que possibilitou adactles acupuntura
como especialidade médica em 1999. Desde entdo, muitos métodos foravoldekes no
ocidente, e incorporados as técnicas antigas, devido a inovacéao tecnd@gsaciacdo com
a medicina ocidental é vista como sendo o ideal, possibilitando que issipnafis tenham
uma visdo mais abrangente, e com maior nimero de ferramentas \dssaualte integral do

individuo.
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Mecanismo neuroimunohumoral
Atualmente a acédo da acupuntura € explicada por mecanismo neuroimunohAmdeshais

técnicas da MTC possivelmente atuam da mesma forma, mas ainda estdo em estudo.

Estruturacdo Particular
O homem é visto tendo trés componentes basicos:

Energia ( Chi)

Matéria (Jin)

Mente (Shen)

A terapéutica pode ser feita através da atuacdo em qualquerespstdhdamente ou em

associacao.
As técnicas da MTC sdao: acupuntura, dietoterapia, fitoterapia, g@mligxercicios fisicqse

toque sendo que as trés ultimas (grifadas) sao as utilizadas na sala de espera.

Fisiopatologia
AlteracOes da fisiologia podem ter causas internas, extermstas’(nomenclatura
utilizada pelas escolas de MTC no Brasil).
Causas internas sdo emocdes: raiva, magoa, tristeza, preocupacao, alegria.
Causas externas séo fatores climaticos, variagbes de temperatura, victésjasba
Causas “mistas’séo traumatismos, picaduras, envenenamento, alimentacéo.
Cada individuo apresenta uma predisposicdo peculiar, seja por fatoriéarda,

temperamento, ambiente, astrologicos, espirituais, etc.

Nada é definitivo ou impossivel.

A DOENCA significa que MUDANCAS SAO NECESSARIAS. Como élancarada
como um processo, ndo como fato isolado, € essencial que o individuo modifigoe al
habitos e costumes que possam ter contribuido para o adoecimento.

IMPORTANTE: a associacao de técnicas € vista como benéfigagaor tratamento
nao deve ser isolado. Ele deve ser incorpomdovarios aspectos da vida cotidiana para que

novas rotas fisicas e mentais sejam formadas para romper o processo de adoeciment
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Aplicacéo de técnicas da MTC na sala de espera
A atividade desenvolvida na sala de espera foi resultado de um pragessw;luiu a
preparacdo de alunos através de cursos de extensdo e espeuidiizaed cursos tiveram
inicio em 2004, e passaram pelas seguintes fases:
adaptacédo dos profissionais e alunos: todos eram de areas profisditemarges, e
traziam conhecimentos diversos para serem adaptados a sala de espera.
adaptadacdo ao publico alvo, e a sala de espera. Os profissionais envadados
tinham experiéncia com atuagdo nesse ambiente, principalmente leeamdo
consideracdo o setor, que atende doencas muito especificas, e cosidadess
peculiares.
as praticas foram escolhidas de acordo com tipo de doenca. DentroGlaxitie
uma grande variedade de técnicas, com finalidades especificadevedbd em
consideracéao: o tipo de dificuldade fisica, o tipo de doenca, praticidzadjdade de
execucao.

as técnicas possibilitam a inclusdo do cuidador nas atividades

A participacéo € opcional, sendo feito um CONVITE aos pacientes e cuidadores.

A pratica é realizada no ambulatério de MTC.

Dificuldades:
Tempo — nem sempre o tempo de espera é suficiente. Por isscaemdatiatividades
mais rapidas.
Conscientizagdo dos pacientes e cuidadores — a “pratica consciEve” ser
estimulada, baseada no principio zen do autoconhecimento, e do aqui e aguaiaeE
do pensamento corpo, mente, espirito integrados.
A prética deve ser regular. Atividades esporadicas propiciam &t@m mas o efeito é
fugaz.

Atividades desenvolvidas:

1. Meditacéo
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Caracteristicas:
Aplicada em grupos que aguardavam a aplicacdo de acupuntura e seus cuidadores
Beneficios comprovados pela medicina, mas NAO ESPECIFICAMENTE PARA ELA
Sem contra indicagoes.
Facil execucado. Pode ser feita em posicao sentada, deitada, de pé (andando)

Vérias técnicas sao utilizadas. No setor optamos pelo “Sorriso interno”

2. Toque
Caracteristicas:
Feita com uma leve pressdao com intuito de circular energignesta sem
comprometer a musculatura.
Objetivo: estimular circulacao geral

Propicia uma sensacéo de bem estar

3. Chi Kung:
Caracteristicas:
Nomenclatura usada para exercicios executados em sincronia com respiracao
Movimentos especificos, mas podem ser adaptados. Na China existegen2amil
tipos para diversas finalidades
Objetivo: aumento energético, equilibrio
Estudos cientificos em andamento
Facil execucdo, mas requer treino regular. Assim como a néaitago funciona se
feito esporadicamente

Pode ser executado por pacientes e cuidadores.
Objetivo das atividades: MELHORIA DA QUALIDADE DE VIDA
Concluindo 2 anos de trabalho, pudemos chegar as seguintes conclusdes e reflexdes:
Os métodos oferecem ferramentas para que as pessoas passem a cuidar de.si propria

Embora néo validada pela ciéncia moderna (com excecao da acupuniMid}, &

consagrada ha milhares de anos através das praticas difundidas poptdacao dos
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paises asiaticos, mais especificamente a CHINA. Observamoa madéncia de

ELA na China é 0,3/ 100.000 habitantes. Em relacdo a outros paises,neidércia

muito baixa. O Japao, Brasil e Estados Unidos da América afaesa incidéncia,
respectivamente, de 2,5; 1,5; e 1,9/100.000 habitantes. Se os dados divulgados pela
China estiverem corretos, podemos pensar que algum fator da rediderescia do
restante do mundo, sendo necessario conhecer, entender, e praticar.

Os métodos séo simples, rapidos e gratuitos.

Pode ser feito por pacientes e cuidadores.
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Terapia Génica: Futuro tratamento para a Esclerose
Lateral Amiotrofica?

Gene Therapy: Treatment Future for Amyotrophic Lateral
Sclerosis?

Miguel Mitne-Neto', Mayana Zatz'

'Bidlogo do Centro de Estudos do Genoma Humandfutste Biociéncias, Universidade de S&o Paul&P U
2Coordenadora do Centro de Estudos do Genoma Hudmrostituto de Biociéncias, Universidade de S&o
Paulo - USP

A Terapia Génica envolve uma série de procedimentos, que tem com@oohjet
transferéncia de material genético para as células de undunalivia tentativa de gerar algum
beneficio para este. Na década de 1960 comecaram as primeiradagsies a cerca do
potencial terapéutico ligado a manipulacédo genética, ou, terapia.gBoiem, 0s primeiros
ensaios com essa abordagem em seres humanos soO vieram a octdécadaade 1990 nos
Estado Unidds

A terapia génica envolve os processos de injecdo de materiaicgearbgeno
(transgene) no individuo; o direcionamento deste material para @¢k)(8 alvo(s), seguido
da sua entrada nestas células (transfeccédo); em alguns nasgspracdo do transgene no
genoma do individuo; geracdo do produto génico proveniente da transfeccaorerposte
correcdo da anormalidade alvo

Potencialmente a transferéncia génica pode se dar de variass faque diferem de
acordo com sua eficacia e estratégia de terapéutica.

Injecdo de DNA nuo DNA purificado (vetor plasmidial) € injetado diretamente no oidsc

podendo manter uma expressao continuada do tranggeneo. Sua eficiéncia é baixa,
porém tem sido utilizada para o desenvolvimento de vacinas de DNAesajmdesenvolver
resposta imune celular e ndo apenas humoral.

Lipossomos:os lipossomos sao constituidos de uma bicamada lipidica que tem como
principal caracteristica a formacdo de micelas. Essagwgss mantém uma fase aquosa na
por¢do interior da bicamada, onde pode ser inserido o fragmento de DNAfiGércia é
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muito baixa, porém, o tamanho das sequéncias que eles podem carragséneia de
resposta imune e seu baixo custo, justificam as tentativas de sua utilizacao.

Vetores virais:Sao virus modificados, nos quais 0s genes responsaveis pela producdo de

proteinas prejudiciais ao hospedeiro foram substituidos pela sequéncaasigne. Varios
tipos de virus tém sido empregados:

Vetores Adenovirais podem ser obtidos com altas titulacdes, séo eficientes nadmfdec
varios tecidos e possuem genoma com DNA dupla fita, o que permisergdo de grandes
sequéncias de DNA exdgeno. Suas desvantagens sdo causadas pelo&atmidgrarem o
transgene ao genoma do hospedeiro, gerando apenas uma expressao tmnpEnte
induzirem resposta imune celdiar

Vetores Adeno- Associadgsdem, também, ser obtidos com altas titulagdes, possuem DNA
simples fita e integram seu DNA ao material do hospedeiro, fredmiexpressao prolongada
do transgene. No entanto, necessitam de co-transfecgcdo com um vilias éexdo a sua
incapacidade de infectarem as células sozinhos

Vetores retrovirais sdo os mais utilizados em protocolos de terapia génica atialnSelia
grande vantagem esté na insercdo de seu material ao genoma doitmgp@dserem virus
de RNA' e em teoria, ser necesséaria apenas uma injecéo do vetor. Pospaeidatle de
carregar seqiiéncias de tamanho médio e induzem resposta inflammitona. Nesta classe
estdo inclusos os lentivirus. Esses séo derivados principalmente ddavinusnodeficiéncia
humana 1 (HIV-1) Os lentivirus sdo os vetores de maior promessa para o trataseento

doencas neurodegeneratitas

Terapia Génica: Esclerose Lateral Amiotrofica (ELA)

A ELA é uma doenca neurodegenerativa, resultante da morte selesivi@aeurénios
motores superiores ef/ou infericteCerca de 90% dos casos sdo esporadicos enquanto
aproximadamente 10% s&o hereditarios. Desses ultimos, 20% devemdsgcées no gene
SODL1.Ele é responsavel pela producao da enzima Superédxido Dismutase dgerevebtida
na metabolizacdo do ion superoxido, um dos radicais livres mais regtiecsaca tanto o
material genético quanto membranas e proteinas. A atividade iacodetorrente de
mutacdes nessa enzima pode levar a morte dos neurdnios motores dexidalade. As

mutacfes n®OD1levam a formacdo de enzimas que passam a exercer uma fung&@oque
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realizavam anteriormente, (ganho de funcdo), ao invés de apenas pardtvidade natural.
Ela passaria a exercer uma funcdo toxica nas células, sendoudmio®e motores
especialmente sensiveis a estas variagoes.

As tentativas de terapia génica em ELA tém tido como prinaipal a correcdo da
atividade defeituosa da superéxido dismutase. Esses experimentoanspéssiveis apds o
desenvolvimento de modelos animais. Eles sdo transgénicos que na meaidogdrabalhos
expressam o genB8OD1 contendo a mutacdo G93A e apresentam fendtipo que € clinica e
patologicamente semelhante ao humano. Como previamente descrito g@esuatste gene
expressam proteinas com um ganho de funcdo. Desta forma atualigpem@saerapias tém
tentado inibir a acdo da proteina mutante, ou seja, diminuir sua éxpeEsgvés de apenas
tentar fazer a reposicéo da proteina normal.

A principal ferramenta de correcédo desta atividade tem siddizacéio de RNA de
interferéncia (RNAI). Os RNAis estdao envolvidos em um processto,ir@nservado
evolutivamente, de silenciamento pos-transcricional, ou seja, diminuicadmides de
determinado RNAm, induzido pela presenca de RNA dupfa fitaRNA dupla fita é usado
para direcionar os complexos Dicer e RISC na clivagem do RNAnmpgs®ui seqiiéncia
complementar a este RNA dupla fita. Dessa forma, 0 RNAm n&aldzido em proteinas e,
portanto, sua acao fica silenciada.

Para exemplificar os usos de RNAi podemos citar o trabalho gé Baki. Neste os
autores, utilizaram um vetor do tipo Lentivirus, mais especificaangitus da anemia
infecciosa equina (EIAV), e mostraram que a injecdo dessess/gtan@atramuscular é capaz
de conduzi-los aos neurdnios da coluna espinhal e do cortex motor por meosperte
retrogrado, ou seja, passando dos musculos para os neurbnios. Esses optmiesntc
sequéncias especificas do g&@D1,que quando transcritas formavam uma estrutura em
dupla fita ligada por um “grampo” (RNA dupla fita). Pela acaseld@NAI os animais
transgénicos usados neste estudo, tinham dificuldades em expr8sgaré@xido Dismutase
mutante.

Estudos que utilizaram RNAI para o silenciamentdS@D1 mutante, demonstraram
um aumento da sobrevivéncia dos neurbnios motores vulneraveis na espinha dorsat
motor. Este silenciamento aumentou a performance dos animais tratstdtsndo em

consideravel retardo do inicio dos sintomas e aumento significante da sua sobrévivéncia
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Outra estratégia, proposta por Xia €t élo silenciamento tanto d®8OD1 mutante
quanto selvagem, com concomitante express&®Qielexdgeno resistente a esse RNAIi. O
RNAmM resistente foi gerado por uma mutacdo de troca de basemsdificacdo do
aminoacido e transfectado para as células em cultura. Os desuliamonstram a diminui¢ao
da expressdo da Superdxido Dismutase mutante e selvagem, bem @pessdo da
Superoxido Dismutase de origem exogena. Estes experimentos aicekssitaen de
comprovacaan Vivo.

Recentemente foi demonstrado que niveis reduzidos do fator de cresca@meotelial
(VEGF) predispdem humanos e camundongos ao desenvolvimento de ELA. O MEGF é
fator indispensavel a angiogénese e parece estar envolvido com a otegéabrA partir
desses dados Azzouz et bhsearam-se no aumento da expressdo de VEGF como forma de
protecdo aos neurdnios em camundongos transgénicos, portadores da mutacaBl€393A.
demonstraram que a aplicacdo de vetores de lentivirus, carregagigacsa que codifica o
VEGF, por transporte retrogrado, em determinadas musculaturas leaounaato na idade
de inicio dos sintomas bem como a diminui¢cdo da progresséao da doensaaessalongos.
Chama a atencéo que o VEGF manteve suas caracteristicasagaotegdo, mesmo quando
o tratamento foi iniciado apds o inicio dos sintomas, especificaneste caso quando
metade dos neurdnios motores j& havia morrido.

Este tipo de terapia para as doencas neuromusculares promete graaTdEs Nos
proximos anos, entretanto varios obstaculos precisam ainda ser vemwcioms;a grande
guantidade de vetores necessarios para eficacia do tratamentegiondimento dos vetores
exclusivamente para 0os neurdnios motores, a expressao continua e nadrapsieate dos
transgenes; a correcao dos defeitos sem efeitos colatelia@sstéxa aplicacdo dessas terapias
as diferentes formas de Doenca do Neurénio Motor e ELA, ndo sarduiapenas a alguns

modelos.
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SESSAO DE POSTERS

Estudo comparativo da funcdo e fadiga antes e apds tratamento
fisioterapico na Esclarose Lateral Amiotrofica.

Chaves ACX, Duran MA, Conceic¢ao ECG, Silva TM, Cunha MCB, Oliveira ASB.

Setor de Doengas Neuromusculares da Universidaderdlede Sdo Paulo — Escola Paulista de Medicina
UNIFESP/EPM

Introducéo: A Esclerose Lateral Amiotrofica (ELA) € uma doenca neuronlascle carater
progressivo, decorrente da degeneragdo dos neurdnios motores superi@mre Anfiaqueza
muscular causa problemas clinicos associados a ELA, como diminuigimgd® fisica,
mobilidade, e performance das atividades de vida diaria. Clinicaraefddiga pode ser
avaliada através de escalas subjetivas. Estudos prévios mostrams jgaeentes com ELA
experimentam a fadiga motora ou periférica.

Objetivo: Analisar estatisticamente a fadiga e a funcionalidade dosfexieom ELA, antes
e apos um periodo de tratamento, em clinicas de fisioterapia multicéntricas.

Material e Método: Foram avaliados 20 pacientes (12 homens e 08 mulheres) com
diagnéstico de ELA definida e idade entre 30 e 83 anos (média de id&a®eam®s), pela
equipe da fisioterapia motora do ambulatério de ELA no Setor de Dodpgasmusculares
da UNIFESP/EPM. Foram aplicadas as seguintes escalata BscBuncionalidade (FRS) e
Escala de Severidade de Fadiga (FSS) antes e apos 04 messsndento fisioterapico
multicéntrico. Os dados foram analisados pelo método estatistidoodi Matched — Pair
Signed — Ranks Test”.

Resultados De acordo com a analise das escalas usando um nivel de sigrafidé 0,05, a
fadiga apresentou uma melhora de 1,15 e a funcionalidade houve uma piora de 2,72.
Desta forma a escala de fadiga ndo mostrou diferenca sigudieates e apos um periodo de
4 meses de tratamento fisioterapico, jA na escala de funcionahdase uma diferenca
significante entre os dois periodos.

Concluséo: Os resultados obtidos com a aplicacdo das escalas FRS e F&S8anogue a
fadiga teve uma melhora, porém estatisticamente sem sigeifichao passo que a
funcionalidade apresentou uma piora, compativel com o quadro clinico patased& uma

doenca degenerativa e de rapida progressao.
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Principais orientacfes da fisioterapia motora no amulatorio de Esclerose
Lateral Amiotrofica da UNIFESP/EPM

Duran MA, Klein AN, Conceicdo ECG, Silva TM, Chaves ACX, Labronici RHDD,
Cunha MCB, Oliveira ASB.

Setor de Doencas Neuromusculares da Universidadkeige de Sdo Paulo — Escola Paulista de Medicina
UNIFESP/EPM

Introducdo: A Esclerose Lateral Amiotrofica (ELA) caracteriza-se pana doenga
neuromuscular progressiva decorrente da degeneracdo dos neurbnios muueres e
inferior. Durante a evolugcdo da ELA ha um declinio das habilidades denfme perda de
forca muscular global, fazendo com que este tenha que permaneceo rau leadeira de
rodas, com total dependéncia. O tratamento destes pacientes enigamatencao
multidisciplinar com multiplas orienta¢des afim de contribuir néhoral da qualidade de vida
destes pacientes, assim como nas atividades de vida diaria dos mesmos.

Objetivo: Identificar as tendéncias de orientacfes fisioterapéuticas amntgea com ELA
em um servigco ambulatorial.

Casuistica e Método:Foram avaliados 120 pacientes (65 homens e 55 mulheres), com
diagnostico de ELA segundo critérios do El Escore, durante 03 anos. elagdies pre-
determinadas foram divididas em 04 grupos: grupo 1 (exercicios danes)li grupo 2
(conservacao de energia), grupo 3 (posicionamento e transferénoigoedg(indicacdes de
orteses e adaptacdes). Com a intencado de manter as amplitudes de movaiiantds dor e
manutencdo muscular, sdo propostos exercicios domiciliares diarios tatamento
conjunto a fisioterapia. A conservacdo de energia € um conceitadnili|m reabilitacdo para
analisar, planejar e realizar as atividades do cotidiano do paceEmte propoésito de
minimizar a fadiga. As orientacdes de posicionamentos adequados sadosr@aoa evitar
as alteragbes posturais e, as transferéncias facilitaneatizacdo das atividades de vida
diaria. As oOrteses e adaptacdes sdo indicadas para evitar deftese facilitar a qualidade
de vida do paciente.

Resultados: Verificamos que o percentual de pacientes que receberam umagéitefaiade
64,8% (43,2% de exercicios domiciliares, 14,4% de conservacdo de energiade3,6%

posicionamentos e transferéncias e 3,6% de Orteses e adaptactem)tupk de duas
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orientacdes foi de 44,4% (5,9% de Exercicios Domiciliares + Congergs; Energia, 7,9%
de Exercicios Domiciliares + Posicionamentos e Transferén@#% de Exercicios
Domiciliares + Orteses e Adaptacdes, 7,06% de Conservacdo desEn@mgicionamentos e
Transferéncias, 5,9% de Conservacdo de Energia + Orteses e Adapt808% de
Posicionamentos e Transferéncias + Orteses e AdaptacBesyeatpal de trés orientacbes
foi de 26,4% (9,35% de Exercicios Domiciliares + Conservacdo de E&nergi
Posicionamentos e Transferéncias, 6,76% de Exercicios Domicitat@enservacdo de
Energia + Orteses e Adaptacdes e 10,29% de Orteses e AdaptaBdeionamentos e
Transferéncias + Conservacdo de Energia) e 8,4% dos pacientbgrascetodas as
orientacdes.

Discusséao e ConclusaodZerificamos que as orientacées mais indicadas foram paraagioi
de exercicios domiciliares e conservagdo de energia, ja queceBsaréas em todas as fases
da doenca; o que ndo ocorre com as orientacbes sobre posicionamentéertiaas e
orteses e adaptacfes, que sdo mais necessarias quando o pacerRieEassar de auxilios
para suas atividades. A baixa percentagem das orientacfes sedes éradaptacdes também
pode ser atribuidas ao longo periodo de adaptacédo e ao alto custo dédooddeodgese e
fabricagcdo de uma adaptacédo, visto que o tempo de uso por um pacisnitad® ldevido a
rapida progressao da doenca.

A importancia da recreacdo na sala de espera abutaial

Santana LC', Moreira JM *, Macéario MF?

1-Educadora Fisica voluntarias do Verde Vida Safdssistente Social da ABRELA

Setor de Doencas Neuromusculares da Universidaderdede S&o Paulo — Escola Paulista de Medicina
UNIFESP/EPM

Introducdo: E notdrio que quando uma pessoa vem procurar um ambulatério médico que
trata de especialidades como doencas do sistema Neuromuscyéaesttacom um nivel de
estresse e ansiedade alterados, pois a busca desesperadora pagéefrsobre a sua
patologia em que em muitos casos nao foi dado a devida atencdo codes@acauto estima
baixa.

Objetivo: O objetivo do lazer € elevar o estado de espirito do paciente, posngstedcioso

que fica na sala de espera deve ser trabalhado o ludico (diveesfi@® alentretenimento)
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dentro de suas limita¢des, pois as atividades ludicas devem peumitir pessoa se expresse,
se sinta util, alegre gratificada, que possa desenvolver asosisuae forma criativa sentindo
o prazer pela atividade.

Método: Formas de atividades: jogos de dama adaptados, domindé com ajuda de ton moni
ou cuidador, confeccdes de sacos para jogar as Cinco Marias (pd#h@ses), pinturas em
madeiras, leituras, jogos de construcdo, jogos cooperativos. Matdilmados para as
atividades: jogos de encaixe ou similares, papéis diversogsite, dapis de cor, giz de cera,
guache, tinta para tecido e madeira, EVA e TNT, materiaggnalivos como garrafas
plasticas, tampinha, madeiras rolos de papel, palitos de sorvete,dbotasia, copinhos
plasticos, jornais, revistas, tecidos coloridos. Muitos dos matddeasn trazidos pelos
proprios pacientes.

Resultados Segundo Winniicott, (1975) brincar é o fazer em si um fazer que regopo e
espaco proprio, um fazer que constitui de experiéncias culturais upigegsal da prépria
saude porque facilita o crescimento e conduz aos relacionamentos grogando ser uma
forma de comunicacéo consigo mesmo (a crianca) e o outro.

Beneficios alcancados — Depoimentos dos pacientes e familiares:

Sujeito | “O meu marido ia fazer uma tragueostomia e estavéo mervoso e
relutante, apés um simples jogo de dominé (com ajuda dos monitore®laleure até
esqueceu por um periodo de tempo o que iria fazer, coisa que a fad@oili@onseguia
convencé-lo.”

Sujeito 2 “Para mim os beneficios que trouxe foi uma melhora nalgdelde vida,
uma integracdo social, alegria do paciente de poder participativittades com outros
pacientes (semelhantes).”

Sujeito 3 “Quanto a atuacdo da recreacdo no ambulatério na vida dahoesd
teve a acrescentar coisas boas. Hoje ele chega e ja quelaviisdandos pega os brinquedos
como se fossem dele, conhece todos e cuida com carinho isto Ihe trauites beneficios
mentais, fisicos, afetivos e sociais.

Sujeito 4 “Quando falo que venho na Neuromuscular o meu filho que vir comigo por
causa das tias e das brincadeiras para mim foi uma mudanca de atitude tremenda.”

Na confecgédo dos saquinhos das Cinco Marias 0s participantes troogvanéncias

de vida recordando suas infancias muitas lembravam do tempo em @ume fagpas para
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suas bonecas sendo que algumas se tornaram costureiras lembrandodame g0 tempo
que que as maos obedeciam melhor (antes dos primeiros sintomas Jd@d&tAquelas em
gue ndo podiam mais costurar ajudavam cortar o encher o saquinho com gréo de feijao.
Concluséo: O trabalho atingiu suas metas, pois apesar da limitacdo dos m®mitorkdar
com estas patologias houve o auxilio dos diversos profissionais que atugetor uns
atuando na manutencdo da saude (condicionamento fisico), minimizando ®egstres
recuperando psicossomaticamente o ser e promovendo os desenvolvimento®redscaci
sociais, morais e afetivos, conquistando assim o bem estar ente@s pacientes nas fases
do tratamento, a vida normal e ao seu antigo cotidiano, que certasofmete algumas
modificacdes apos o agravamento da sua doenca. Os monitores geratoanteem equipe
com medicos, fisioterapeutas, nutricionistas, assistente sacidemais profissional dos
servigcos do setor. Com o presente estudo constatou-se a necessidacheldgdo de um
programa de atividades ludicas recreativas, para que haja umacagatifina rotina dos
individuos de todos nos ambulatorios, mesmo nédo existindo um local espparécesto,

utilizando as areas abertas e salas que estas instituicbes possuem.

Projeto Tutor

Abreu Filho AG!, Steiner ALF2, Quadros AAJ3, Silva HCA3, Tardivo LC*
1- UNIFESP - Laborat6rio APOIAR-USP, 2- Laboratdo®POIAR-USP, 3- ABRELA — UNIFESP, 4-
Instituto de Psicologia-USP.

O projeto Tutor teve seu inicio a partir da parceria estabelecd2002, entre a
Associacdo Brasileira de Esclerose Lateral AmiotroficBRELA), presidido atualmente
pelo fisioterapeuta Abrahdo Quadros e o Laboratério de Saude Mergmlo@ia Clinica
Social — no Projeto APOIAR do Departamento de Psicologia Clinica, do Instituto de
Psicologia da Universidade de Sao Paulo (IPUSP), sob a coordend&@beddivre Docente
Leila Salomé&o de La Plata Cury Tardivo.

Esta parceria surgiu em decorréncia da preocupacdo que se tem smfnmento
psiquico gerado pela doenca tanto para os pacientes como para os cyidatdiases e
profissionais que lidam com a ELA. Tem como base a busca de int@éegeaqplas , além
das intervencgdes ligadas a saude fisica propriamente, que possamtdateste sofrimento a

todos que lidam diretamente ou ndo com a doenca.
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Tardivo (2004) desenvolveu a idéia que em Psicologia Clinica, as atwidide
pesquisa e intervencdo estdo sempre integradas, pois tém contadieaiender a grande
demanda de atencao psicoldgica gerada pelo sofrimento humano causadomubtd®es da
vida contemporanea

Portanto nossa parceria e 0s servigos dai decorrentes buscaar gmegro, pesquisa
e pratica clinica, oferecendo estagio supervisionado a alunos de g@adudg-graduacdo e
colaboradores, proporcionando campo de investigacdo clinica para trabalbmiaocade
pés-graduados e para articulacdes tedricas de docentes e pesquisadores. (Tardivo, 2003).

A fundamentacdo teorica dos projetos do APOIAR, se baseia em steoria
psicodindmicas, em especial, com inspiracdo winnicottiana, visando emdere
manifestacbes do sofrimento humano, como essas, e partir dai, a buscguddres
diferenciados para atender as distintas demandas (Winnicott, 1984).

Os atendimentos s&@o pensados como encontros inter-humanos, onde € possivel
acontecer o acolhimento e a sustentacdo necessarios a retomataddceaimento pessoal
em um ambiente humano suficientemente bom, que favoreca a valorizagé@erddardivo,

2003).

O projeto TUTOR fruto da parceria ABRELA e APOIAR ja atendeu em torno de dez
pacientes com a participagcdo de quase trinta alunos de Psicologisveasidade de Séao
Paulo e de Enfermagem da UniFMU - Faculdades Metropolitanas Unitaslecorrer do
processo, desde 2003.

Atualmente contamos com alunos de ambos o0s curso de graduacdo ewygidsicol
Enfermagem, bem como pés-graduandos e colaboradores que estdo subdividides em
niveis: Tutor nivel 1, 2 e 3.

O Tutor nivel 1 € composto por alunos e colaboradores que estdo ingressando no
Projeto; passam por um curso de extensdao denominado Curso de TutorefRREBAAB
recebendo informacdes através de aulas com a equipe multiprofisstonalyvendo
neurologistas, fisioterapeutas, fonoaudiélogos, nutricionistas, assistentass, psicologos,
advogados, etc, objetivando um conhecimento da doenca, bem como da atuacdo dos
profissionais envolvidos na equipe. Apds essa aula, assinam um Termo @ati@wrso
Livre e Esclarecido, submetem-se a aplicacdo de alguns instasm@sitologicos antes e

apos o contato com 0s pacientes, com o propoésito de se ver se houve, ou nao snartanca
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na visdo de como concebiam tal doenga, como da postura frente a esSsetepa
Semanalmente, durante seis meses, 0s alunos vdo em duplas a qasaedss, ficando
sessenta minutos com os mesmos, atendendo as demandas feitas pets gadjgntes,
como, por exemplo, ler um livro, jornal, assistir a um filme, dar uati@ na rua se ainda
estiverem em condicbes de andar, sem qualquer tipo de interfer@umas aacolhem as
demandas feitas pelos pacientes. Recebem supervisdo dos responsavei®jem®, dos
atendimentos semanalmente feitos em grupo, para que se possa d@muatiforam 0s
atendimentos, entender as posturas dos pacientes, bem como as suas proprias.

Depois de seis meses, caso 0 paciente demonstre interesse @racosgndo
atendido, a dupla de estudantes prontifica-se a dar continuidad&iscseis meses as visitas
domiciliares, agora podendo acontecer pequenas intervencdes medianteaadadedos
pacientes, no sentido de convida-los a pensar o que 0s levou a propor deteathiithtbe,
ou coisas que tais, sempre tendo em vista a questdo do apoio, procedjuerdosstitui o
Projeto Tutor de nivel 2.

O Tutor nivel 3, apods ter vivenciado os dois niveis anteriores, sempreup@nvisao
dos atendimentos, continuam participando dos encontros semanais de supeMEEo e
andlise de como desempenharam suas fun¢des de tutores durante os geedteElidimentos
com 0s pacientes, terdo a oportunidade agora de auxiliar na formagawodetutores, ou
seja, daqueles estudantes e colaboradores que ingressarem no prejepergamam o
caminho dos tutores niveis 1 e 2, havendo com isso multiplicacdo desta funcéo.

Enfim este projeto tem se desenvolvido de modo bastante dinamico pasrtgre
como base a qualidade e o amadurecimento

Até o presente momento, podemos observar 0 amadurecimento profissiscahtere
por parte dos alunos, assim como a mudanca do olhar e a da escutenudstasas foram
observadas no decorrer do processo através das discussdes cliasaefeanalmente e dos

contatos com 0s pacientes e seus cuidadores que colocam o quanto é importante este trabalho.
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Medicina Tradicional Chinesa (MTC) — ATIVIDADES EM SALA DE
ESPERA: PROJETO VERDE VIDA SAUDE/ UNIFESP — EPM

'I:I“Euero%ectzjiatra, Acupunturista, Assistente do cursopds-graduagdo em MTC do HSPM, e Faculdade de
I\E/IFe),(\JI/:cina de Jundiai. Responsavel pelo ambulat@iM@C no setor de doencas neuromusculares da UNIFES
Conceitos basicosA Medicina Tradicional Chinesa (MTC) tem seus primeiros teIgs
datados de 5000 a.C. Sao livros antigos, com informacdes codificadas,vengaem forma

de poesia, musica, imagens. S&o conceitos diferentes que implicammudi@aca do estilo

de vida, onde se ressalta como papel fundamental a prevencado. Paresissocial a difusdo
de informacdes, fazendo-se necessario um constante “movimento”agdorelos habitos e
costumes. A abordagem de cada paciente € global, envolvendo corpo, merite, espi
ambiente.

Filosofia. Baseada no budismo, taoismo, e confucionismo, que sé@o os pilares filodéficos
MTC. As doencas sio apenas caminhos onde o objetivo é a TRANSFORMACSDRES
Atualmente existe énfase em pesquisas ligadas ao mecanisragadeda acupuntura,
meditacdo e préticas fisicas. A modernizacdo de equipamentaadadi em diagnostico
permitiu 0 entendimento parcial das técnicas, o que possibilitou adactles acupuntura
como especialidade médica em 1999. Desde entdo, muitos métodos foravoldekes no
ocidente, e incorporados as técnicas antigas, devido a inovacéo tecnoldgica.

A associagdo com a medicina ocidental é vista como sendo o ideaipilpasdo que os
profissionais tenham uma visdo mais abrangente, e com maior nunfer@adentas visando

a saude integral do individuo.

Mecanismo Neuroimunohumoral. Atualmente a acdo da acupuntura é explicada por
mecanismo neuroimunohumoral. As demais técnicas da MTC possivelmemteda mesma
forma, mas ainda estdo em estudo.

Estruturacdo Particular. O homem é visto tendo trés componentes basicos: Energia ( Chi);
Matéria (Jin); Mente (Shen). A terapéutica pode ser feitwédrda atuacdo em qualquer um
deles, isoladamente ou em associagdo. As técnicas da MTC saantaca, dietoterapia,
fitoterapia, meditacgaexercicios fisicqse toqgue sendo que as trés ultimas (grifadas) sdo as

utilizadas na sala de espera.
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Fisiopatologia. Alteragbes da fisiologia podem ter causas internas, externas e
“mistas”(nomenclatura utilizada pelas escolas de MTC no Brasil).
Causas internas sdo emocdes: raiva, magoa, tristeza, preocupacao, alegria.
Causas externas séo fatores climaticos, variagbes de temperatura, victéjasba
Causas “mistas’séo traumatismos, picaduras, envenenamento, alimentacao.
Cada individuo apresenta uma predisposicdo peculiar, seja por fatoriéarda,
temperamento, ambiente, astroldgicos, espirituais, etc.
Nada é definitivo ou impossivel.
A DOENCA significa que MUDANCAS SAO NECESSARIAS. Como élancarada como
um processo, ndo como fato isolado, € essencial que o individuo modifiquelelgiias e
costumes que possam ter contribuido para o adoecimento.
IMPORTANTE: a associacéo de técnicas é vista como benéfigagortratamento ndo deve
ser isolado. Ele deve ser incorporasln varios aspectos da vida cotidiana para que novas
rotas fisicas e mentais sejam formadas para romper o processo de adoecimento.
Aplicacéo de técnicas da MTC na sala de espera
A atividade desenvolvida na sala de espera foi resultado de um progessmcluiu a
preparacdo de alunos através de cursos de extensdo e espeuidiizaed cursos tiveram
inicio em 2004, e passaram pelas seguintes fases:
adaptacédo dos profissionais e alunos: todos eram de areas profisditemarges, e
traziam conhecimentos diversos para serem adaptados a sala de espera.
adaptadacdo ao publico alvo, e a sala de espera. Os profissionais envadados
tinham experiéncia com atuacdo nesse ambiente, principalmente leeamdo
consideracdo o setor, que atende doencas muito especificas, e cosidadess
peculiares.
as praticas foram escolhidas de acordo com tipo de doenca. DentroGlaxitie
uma grande variedade de técnicas, com finalidades especificadevedo em
consideracéao: o tipo de dificuldade fisica, o tipo de doenca, praticidizadjdade de
execucgao.
as técnicas possibilitam a inclusdo do cuidador nas atividades
A participacéo € opcional, sendo feito um CONVITE aos pacientes e cuidadores.

A pratica é realizada no ambulatério de MTC.
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Dificuldades. Tempo — nem sempre o tempo de espera é suficiente. Por issoaemfatiz
atividades mais rapidas. Conscientizacdo dos pacientes e cuidadofesatica consciente”
deve ser estimulada, baseada no principio zen do autoconhecimento, e daguyai & a
base do pensamento corpo, mente, espirito integrados. A pratica degutsr Atividades

esporadicas propiciam bem estar, mas o efeito é fugaz.

Atividades desenvolvidas:
4. Meditacao
Aplicada em grupos que aguardavam a aplicacdo de acupuntura e seus cuidadores
Beneficios comprovados pela medicina, mas NAO ESPECIFICAMENTE PARA ELA
Sem contra indicacdes.
Facil execucdo. Pode ser feita em posi¢cdo sentada, deitada, de pé (andando)

Vérias técnicas sao utilizadas. No setor optamos pelo “Sorriso interno”

5. Toque
Feita com uma leve pressdo com intuito de circular energignesta sem
comprometer a musculatura.
Objetivo: estimular circulagéo geral

Propicia uma sensagéo de bem estar

6. Chi Kung:
Nomenclatura usada para exercicios executados em sincronia com respiracao
Movimentos especificos, mas podem ser adaptados. Na China existegen2amil
tipos para diversas finalidades
Objetivo: aumento energético, equilibrio
Estudos cientificos em andamento
Facil execucdo, mas requer treino regular. Assim como a négitago funciona se
feito esporadicamente

Pode ser executado por pacientes e cuidadores.

Objetivo das atividades: MELHORIA DA QUALIDADE DE VIDA
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Concluindo 2 anos de trabalho, pudemos chegar as seguintes conclusdes e reflexdes:
Os métodos oferecem ferramentas para que as pessoas passem a cuidar de.si propria
Embora ndo validada pela ciéncia moderna (com excec¢édo da acupuniMiia], &
consagrada ha milhares de anos através das praticas difundidas moptdacao dos
paises asiaticos, mais especificamente a CHINA. Observamoa qedéncia de
ELA na China é 0,3/ 100.000 habitantes. Em relacdo a outros paises,neidércia
muito baixa. O Japdo, Brasil e Estados Unidos da América afaesa incidéncia,
respectivamente, de 2,5; 1,5; e 1,9/100.000 habitantes. Se os dados divulgados pela
China estiverem corretos, podemos pensar que algum fator da regiferescia do
restante do mundo, sendo necessario conhecer, entender, e praticar.
Os métodos sédo simples, rapidos e gratuitos.
Pode ser feito por pacientes e cuidadores.

Exercicio de baixa intensidade na agua em pacienteem DNM/ Esclerose
Lateral Amiotrofica (ELA)

Quadros AAJ, Duran MA, Berto MC, Labronice RHDD, Oliveira ASB, Gabbai AA.
Universidade Federal de S&do Paulo / Escola PaulistaMedicina — UNIFESP/ EPM. Departamento de
Neurologia e Neurocirurgia — Setor de Doencas Nauszulares

Introducdo: A Esccerose Lateral Amiotrofica (ELA) é uma doenca do neurdniermot
caracterizada por fraqueza muscular progressiva, atrofia etiesiga®e, causada pela
degeneracdo do neurdnio motor na medula espinha, no tronco cerebral encbore)xSe a
atividade fisica aumenta os riscos ou promove a progressdo da de@ersdwaneurdnio
motor na ELA ainda é debatido. Entretanto, estudos mostram que um praigraxercicio
fisico regular tem um pequeno efeito positivo na deficiéncia dosnpeside ELA e pode ser
recomendado.A hidroterapia é reconhecida como um bom recurso da fisioterapisqrara
usado no tratamento de muitas das doencas neuromusculares, pelos fisfetsse
terapéuticos da agua aquecida como, a diminuicdo da forca da gravideute peenor
descarga axial nas articulagdes, promove liberdade de movimentoa melaquece a

musculatura.
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Obijetivos: Verificar, os efeitos gerais do exercicio de baixa intensidadeggua aquecida em
pacientes com ELA.

Método: Foram incluidos pacientes atendidos no setor de doencas neuromusculares da
UNIFESP/EPM, com diagnostico de ELA provavel ou definitiva de acordoEldascorial.
Foi realizado um estudo piloto com tratamento prospectivo em pisca@Eetéica em seis
pacientes, num periodo de dez meses, com sessdes de 40 minutos dya \sezeana. O
programa era realizado em trés etapas: aquecimento, treinamergtaxamento. Os
exercicios envolvendo os grandes grupos musculares dos quatro memiomso e ftram
ministrados e assistidos individualmente por fisioterapeutas. smesttos de avaliacdo
utilizados foram: teste de forca muscular manual (MMT), esdalduncionalidade (ALS
FRS), escala visual analogica de dor (EVA-dor), escala de dageride fadiga (FSS),
qguestionario de qualidade de vida (ALSQoL40), pressdo inspiratéria m&Rimeax),
pressao expiratoria méxima (PEmax) e capacidade vital forcada (CVF).

Resultados: Os dados demograficos dos pacientes sdo mostrados na tabela Isuadose
das escalas sdo mostrados na figura 01. O tempo de treinamentodez adeeses com
aderéncia de 75%, nao foram vistos efeitos negativos. Trés patiegri@as dificuldade para
realizar a avaliacdo pulmonar pela incapacidade da oclusdo labialngdo pulmonar
mostraram Plmax (-42, -60, -66), PEmax (54, 48, 36 £0t¢ CVF (2.2, 2.74, 3.84 L).

Tabela 1 — Dados demogréficos dos pacientes

Grupo de Tratamento (n = 06)

Sexo 03 homens (50%)
Raca

Branco 04 (66%)
Negro 01 (17%)
Amarelo 01 (17%)
Idade

Média de idade do inicio da doenga (anos) 45 585(x 7.9)
Tempo de doencga (anos) 48 — 66 (57.0 £ 7.5)
Inicio bulbar 02 (33%)
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Conclusédo: Um programa de exercicio de baixa intensidade na agua aquecidantem
impacto positivo na qualidade de vida do individuo com ELA. Todos pacientes\¢ébrdeC
1.51L, sem sinais clinicos de dispnéia podem ser submetidos a hidrot€rggu@grama foi
bem tolerado, (nem um efeito adverso foi observado) e pode ser recomendaderpa
realizado em grupo de pacientes.

Agradecimentos:

ABRELA — Associacgéo Brasileira de Esclerose Lateral Amiotrofica

CNPq — Conselho Nacional Cientifico e Tecnoldgico
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Laboratério Sanofi Aventis LTDA
CEMAFE — Centro de Medicina da Atividade Fisica e do Esporte

Perfil nutricional de pacientes com Doenca do Neurdo Motor / Esclerose
Lateral Amiotroéfica

Stanich P, Dinalli B, Chiappetta ALML, Yahashi MCB, Oliveira ASB, Gabbai AA.
Universidade Federal de S&o Paulo / Escola PaulistdMedicina — UNIFESP/ EPM. Departamento de
Neurologia e Neurocirurgia — Setor de Doencas Nauszulares

Introducéo: A Esclerose Lateral Amiotrofica (E.L.A.) € uma doenca degewardd sistema
nervoso que afeta a motricidade de forma generalizada, irrevergivegressiva. Dentre os
comprometimentos, destaca-se a disfagia, que induz diminuicdo de m@aEoral,
desidratacdo e desnutricdo. Associada a diminuicdo da ingestamtatimeobserva-se
aumento da taxa de metabolismo basal e das necessidades nutriciquaisleterminam
perda ponderal nos individuos com E.L.A . Reconhecer o perfil nutricionaleeviint
precocemente pode ser um diferencial no tratamento .

Objetivo: O objetivo deste estudo consistiu em descrever o perfil nutricionglagdtentes e

as mudancas alimentares que ocorrem durante o curso da doenca.

Métodos: Foram estudados 20 pacientes com diagnostico de E.L.A., nos mesesale Ma
Junho de 2003 , que faziam acompanhamento multiprofissional periodicanante ,s
protocolo rigido, incluindo-se esquema terapéutico pré-estabelecido. eRat@cao
nutricional foi utilizado o indice de massa corporea (IMC) asso@aal@liacdo nutricional
subjetiva global (ANSG), proposta por DETSKY,1984. Para analise dddngdsnentar, foi
utilizado o recordatério de 24horas e a frequéncia de alimentos, cdogpamm a piramide
alimentar proposta por PHILIPPI em 1999, sendo os célculos efetuaaloSsatie programa
especifico.

Resultados: A faixa etaria estudada variou de 36 a 70 anos, com mediana de i04@® de

anos, sendo 12 individuos do sexo masculino e 8 do sexo feminino
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Grafico 1 - IMC

posta,

es

Grafico 2 — Relacdo massa magra/gorda
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Grafico 3 — Ingestao Caloria
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Conclusbes:
Observamos aumento espontaneo na ingestdo de calorias e proteinas eims80%
casos
Manutencédo da relacdo massa magra/gorda
A deplecdo do estado nutricional evoluiu mais rapidamente nos individuos com

Paralisia Bulbar Progressiva (P.B.P.)
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O suplemento alimentar foi o veiculo utilizado para melhor aceitdgé orientacdes

multiprofissionais.

Associacdo Brasileira de Esclerose Lateral Amiotrada (ABRELA): Relato
do Servico Social

Fernandes E, Macario MF, Quadros AJQ, Silva HCA, Oliveira ASB.
ABrELA — Associagdo Brasileira de Esclerose Laté&miotrofica

A ABRELA - ASSOCIACAO BRASILEIRA DE ESCLEROSE LATERA
AMIOTROFICA, foi fundada em 28.06.99, por médicos interessados na doenga e se
tratamento, tendo em vista a dificuldade do paciente e familia gamarentamento da
doenca.
E uma organizacdo sem fins lucrativos, que tem como objetivo priacguaiscientizacdo da
sociedade sobre a importancia e a emergéncia da doenca no Byasitomo Missao?
Promover uma melhor qualidade de vida aos portadores de esclerosk datietrofica,
através da informacéo, orientacdo e apoio social ao pacientaliarfdmm como divulgar
informacdes a sociedade e aos profissionais interessados na doenca e seudfatament
O Servigco Social iniciou seu trabalho na ABRELA em marco de 2000amtgpido e
sistematizando o atendimento social, bem como a captacao de rectososcao de banco
de dados de recursos da comunidade.
Realizou também, aliangca com o Servico Social do Hospital Sdo BEIF&ESP/EPM,
facilitando assim, 0 acesso a rede de recursos da comunidade PN#eEDacientes e a
troca de informagdes com os profissionais da rede.
O que é ELA?A esclerose lateral amiotréfica (ELA) é uma doenca degéveeidd neurénio
motor que provoca fraqueza e atrofia muscular progressiva, levando ot@aciemorte em
média apds 3 anos do diagndstico, por faléncia respiratéria.
Objetivo do Servigo Social:

Executar acdes que promovam a concretizacdo da missao institucional.

Atender paciente e familiar, bem como profissionais da saude, pordm@rientacéo,

informagé&o e apoio social.
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O que o Servico Social da ABRELA tem feito?
Coordenacao da Associacao;
Reunides Bimestrais para orientacdo e informacdo a pacient@Bartss, cuidadores,
profissionais e pessoas interessadas;
Pesquisa qualitativa junto ao publico alvo;
Participacdo em congressos de neurologia nacionais e internaciorfeisgs de
reabilitacdo e outros eventos para divulgacao do trabalho e sensibilizacdo da sociedade
Participagdo em congressos, simposios e cursos de Servico Somallds Paliativos e
3° Setor;
Levantamento das necessidades do paciente e familia, para lagxiha- busca de
recursos de apoio e atendimento tais como: (psicologos, fisiotergpkdais para
realizacdo de exames), incluindo equipamentos de apoio (cadeiras sle rdeldbanho,
andadores, respiradores, orteses, fraldas descartaveis,etc.) ensentateriais por eles
utilizados,
Atendimento em parceria com a equipe multiprofissional da UNIFESP/EPM.;
Visitas domiciliares, em conjunto com equipe ou isoladamente;
Orientagéo e informacdo ao paciente e familia sobre a doergiaradnto, por meio de
material informativo, telefone, pessoalmente, por carta ou e-mail.
Doacdes e empréstimos de materiais e equipamentos necessabosvida do paciente e
auxilio a familia;
Coordenacéo de voluntariado para captagéo de recursos para a ABRELA e pacientes, por
meio de eventos: bazares, exposi¢cdes de artes, chés, jantares e outros.
Parcerias com outras instituicdes, tais como: farmacia de manipulacéo,idadesse

empresas;
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Atendimentos Periodo:
2000 — 2001 — 2002 - 2003

2000] 2001 2002| 2003| TOT.
Pacientes 088 | 215| 230 49q 1023
Familiares 324 | 915| 905 161p 3756
Profissionais
1261 179 375 128p 1960
Outras Pessoas | 47 | ggo| ogs| 174 386
(amigos, interessados|
TOTAL 585 | 1389 1595| 3556] 7125
EVENTOS REALIZADOS
2000 | 2001 | 2002 | 2003
Reunido Informativa 06 06 04 03
Festa de Confraternizacédo | -- -- 02 02
Captacao de Recursos 01 |05 06 01
Simpdsio -- -- -- 02
Feira 3° Setor -- 01 02 01

Parcerias efetivadas:

UNIFESP/EPM — uso do espaco para sede da ABRELA, no ambulatorio de

neuromuscular;

PRO FORMULA - farméacia de manipulacéo para doagdo de medicamentos;

USP — Universidade de S&o Paulo/Projeto Apoiar : atendimento psicolégico no domicilio;

FMU — atendimento de enfermagem no domicilio.

Conquistas sociais:

- Portaria n® 141 - regulamentando a distribuicdo gratuita do Riluzol/Rilutek — jul/2002

Custo: R$ 1.100,00;

- Acordo com Secretaria de Saude de S&o Paulo — 2003 — para fornecimento gratuito do

BIPAP — respirador (Ventilagdo Mecéanica N&o Invasiv@usto: R$ 18.000,00
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Esclerose Lateral Amiotrofica (ELA): o uso da entreista aberta e do TAT
num enquadre de consulta terapeutica na avaliacdcodmpacto psicolégico
das possiveis perdas das funcbes motoras atravésestudo de caso

Abreu Filho AG?, Steiner ALY, Quadros A% Silva HCA?, Tardivo LC*

1.Laboratério Apoiar — USP. 2. ABRELA - Associacdo Brasileira delefose Lateral
Amiotrofica. 3. Psicologa - Instituto de Psicologia da Universidade de Sao Paulp (USP
Apresentacdo A partir da parceria entre o Projeto Apoiar do Laboratério de Sdédéal e
Psicologia Clinica Social do Departamento de Psicologia Cldudastituto de Psicologia da
Universidade de S&o Paulo e ABRELA - Associacdo BrasileiraEsiderose Lateral
Amiotrofica, estd sendo desenvolvido um amplo projeto com pacientes mlspetr ELA e
seus familiares, num enfoque interdisciplinar.

Introducdo: A Esclerose Lateral Amiotrofica (ELA) é definida como semtiaa doenca
progressiva e degenerativa. Caracteriza-se pela degenerac&esgwag dos neurdnios
motores do cérebro e da medula espinhal, ndo havendo até o presente margediiqw
de cura. A partir deste contexto, foi realizado Estudo de Caso de aiemtpaportador de
ELA através da aplicacdo do TAT, teste projetivo, de forma inteveenseguindo um
embasamento de consultas terapéuticas (Winnicott, 1984), com enfoquelipsica®@aTAT
foi empregado como uma proposta de se realizar um Psicodiagndstipoe€nsivo (Trinca,
1984) e ao mesmo tempo como instrumento de intervencédo clinica no momaplicaigio,
sendo assim possivel compreender a vivéncia da evolucdo da doenca ELciicasmnte
das repercussdes das perdas gradativas das funcbes motoras e idas pepsrcussoes
psicologicas, afetivas e emocionais, e a0 mesmo tempo fornecembiente de escuta e
continéncia para essa dor.

Objetivo: Entrar em contato com a percepcdo que o paciente portador de ELdetem
mesmo, da evolucdo do processo da sua doenca e de como esta € pevoehidada, e ao
mesmo tempo intervir, acolhendo o sofrimento decorrente de toda a experiéncia.
Método: Clinico — estudo de caso, com instrumentos: entrevista aberta e aplicagdo do TAT.
Resultados: Os resultados finais apontaram para mecanismos de negacaoo ebeisa
acentuados, além de nivel elevado de angustia.

No contexto de consulta terapéutica observamos que houve um holding adequado que
permitiu que o paciente entrasse em contato com seu sofrimentoneiagee a relacao

terapéutica como algo possivel de sustentar e expressar seestfrpsiquico. Esses dados
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foram sendo devolvidos a medida que ocorria a entrevista e a apliees;fmanchas. Notou-
se um alivio e uma sensacéo de ser compreendido em sua dor, ao engsmenh que ainda
Ihe sobram recursos.

Conclusdes:Por meio desse trabalho pode-se constatar que a partir da enfierifiitda) o
paciente pdde trazer outros elementos de sua vida, sendo, nesse casogaa Woa
possibilidade de se iniciar esse contato e esse acesso.

No decorrer tanto da entrevista, quanto da aplicacdo do TAT, mais dalgeaga, apareceu
o ser humano com sua histéria de vida, refletindo suas fragilidackmsseqientes defesas
empregadas de seu funcionamento psiquico. Mais uma vez se constatssadade do
trabalho interdisciplinar, cabendo ao psicologo na equipe o olhar pareeatatébd para o
sofrimento psiquico. Mais ainda se evidencia a existéncia e enpeedo ser humano com
todas as suas condi¢des que, mesmo enfrentando uma patologia fatal, ndo se reduz a ela.
Palavras Chaves: Esclerose Lateral Amiotréfica; Sofrimemntmaho, TAT, Mecanismos de

Defesa, Funcdes Motoras.

ANALISE DO TEMPO DE PERDA DE MARCHA EM PACIENTES
COM ESCLEROSE LATERAL AMIOTROFICA

Conceicdo ECG, Duran MA, Silva TM, Chaves ACX, Cunha MCB, Labronici RHDD,
Oliveira ASB.
6HWRU GH 'RHQ@DV 1HXURPXVFXODBUKHWY GBIBBORHINVXGRGH (WMFROD 3DXC

OHGLFLQD 81,)(63 (30

Introducdo: A Esclerose Lateral Amiotrofica (ELA) caracteriza-per uma doenca
neurodegenerativa com acometimento dos neurbnios motores inferior @dliperior
(NMS), que causa alteracbes motoras graves levando a niveis giragate incapacidade
funcional, incluindo a perda de marcha.

Objetivo: Realizar uma analise do tempo de progressdo de perda da margazientes

com ELA definida, com comprometimento bulbar e apendicular.

Casuistica e Método :Foram acompanhados durante 03 anos, 54 pacientes, sendo 42 com
diagndstico de ELA definida apendicular (28 homens e 14 mulheres), cors ald#de 28 e

83 anos (média — 55.5 anos), e 12 com diagndstico de ELA bulbar (2 homens éd@shul

com idades entre 53 e 75 anos (média - 64 anos), sem alteracOescina maaavaliacdo
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inicial. A avaliacdo foi realizada pela equipe da fisioterapéora do Ambulatério de ELA,

no Setor de Doencas Neuromusculares da UNIFESP/EPM. Na avdisg@oapéutica, foi
aplicado somente o item H, referente a marcha, da escala denalitade (Amyotrophic
Lateral Sclerosis Functional Rating Scale - FRS). Foi atiso tempo de inicio das
primeiras adaptagcdes, com uso de tornozeleira anti-equino, bengalaa m@etlador e a
progressao para perda total da marcha.

Resultados: Foi verificado que o tempo médio apos o diagnostico, para o inicio do uso de
adaptacdes foi de 15 meses, e o tempo para perda de marcha foi de24cora média de 9
meses de progressao entre o uso de adaptacdes e a perda totahdg@réaficos 1, 2 e 3).
Relacionado ao tempo de progressédo do uso das primeiras adaptacOesidadwveima
meédia de 11 meses para mulheres e 14 meses para homens, progredira@grdeada
marcha com média de 11 meses para as mulheres e 8 meseshuane s (Grafico 4). Nos
pacientes com acometimento bulbar foi verificado que 7 individuos néo raprase
alteracdo na marcha, 2 utilizaram algum tipo de adaptacédo e &giragr para a perda da
marcha (Gréfico 5).

Concluséa Foi verificado que o tempo médio de perda da marcha nos pacientadas/él

de 24 meses, sendo que o tempo para a utilizagdo das primeirasGtaptarais rapido em
mulheres do que em homens, porém, na progressao de perda da marcha, os homens
apresentaram menor tempo em relacdo as mulheres. Relacionado cerdepacom
acometimento bulbar, foi verificado que estes ndo apresentam um gsayvet@lade no

comprometimento da marcha, comparados aos pacientes com acometimento apendicular.

ATIVIDADES RECREATIVAS COMO PROPOSTA DE UTILIZACAO
DO TEMPO DE ESPERA EM CONSULTAS MEDICAS UNIFESP / EPM
| HSP

Macéario MF!, Amaral NN?, Oliveira RG®, Moreira VC?* Alves ACL®, Barreto NAZ,
Cervera F?, Favero AA’, Federicci DCC, Franco MF®, Gomes RK, Gomes IS,
Gonzaga RM’, Miranda TAO 3 Mucciolo LS? Silva ZL’, Vital CB® Oliveira ASB,

Gabbai AA.

1. Assistente Social — ABRELA e Setor de Doencasrdlauscular da UNIFESP / EPM [/ HSP. 2.
Fisioterapeutas Motoras — Voluntarios do Verde \8dade. 3. Educadores Fisicos — Voluntarios do&/®ida
Saude. 4. Psicéloga da ABRELA e Setor de DoencasoXaiscular da UNIFESP / EPM / HSP. 5. Psico6loga —
Voluntaria do Verde Vida Saude. 6. Terapeuta Odopat — Voluntaria do Verde Vida Saudde. 7. Bidlega
Voluntéria do Verde Vida Saude.
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Introducéo: Iniciado em Fevereiro de 2004, no Setor de Doencgas Neuromusculares, um
trabalho inovador de atividades recreativas para a utilizacdo do tdepespera dos
pacientes, cuidadores e familiares. O objetivo € proporcionar l&eeacido e interacéo
social. O trabalho é realizado por integrantes do projeto Verde Ymlaposto por
professores e alunos do curso de especializacdo “Saude Integratiadigiduos com
Afeccbes Musculo- Esquelética”. Os participantes sdo graduadoBiaagia, Educacao
Fisica, Fisioterapia, Psicologia, Servi¢co Social e Terapia Ocupacional.

Material e Método: Populagédo: Pacientes, de ambos o0s sexos e de todas as idades e
acompanhantes. Instrumentos: Jogos recreativos, dinamicas de grupos, désicuntaose
estérias infantis e revistas informativas e praticas corporRiocedimentos: Os
especializandos, citados, formam grupos com média de 12 participanbgsanmam
atividades mensalmente e atuam nos periodos da manha e tarde, de &eggxtaldeira, no
Setor de Doencgas Neuromusculares e as tercas-feiras (taod&gtor de Ginecologia e
Obstetricia (GO) da UNIFESP. Os integrantes de cada grupparex& na atividade de
abordagem da populacéo alvo, detalhando a proposta do Projeto e oferecendosas dive
atividades do periodo, convidando-os a participarem e procedendo a execu¢do das mesmas.
Resultados Entre Fevereiro e Junho de 2004, foram realizados 604 atendimentos, dos quais
556 na Neuromuscular e 48 na GO. Houve consideravel crescimento sendoim priése

39 atendimentos e no ultimo més: 153, motivando a Equipe do Verde Vidaiasnéusse,

ainda mais, com a proposta que demonstra estar vencendo as pharegiaas procedentes

do préprio paciente/familiar que no contato inicial evidenciam medoadtaaise do recinto
ambiental e perder a consulta agendada. Nossa atuacao tem sidopppuacao alvo, um
mecanismo facilitador de recebimento de diagndsticos e orientacdes.

Conclusédo 1- Aceitacdo do publico alvo de atividades de lazer em “salessplerag; 2-
Diminuicdo de angustia e ansiedade para a consulta médica; iBaEacilpara recebimento

de orientacdes e diagnosticos, incluindo-se “bad-news”.

PROJETO VERDE VIDA: ATIVIDADES MULTIPROFISSIONAIS E M

AMBULATORIOS DA UNIFESP / EPM / HSP

Macario FM, Amaral NN, Oliveira RG, Moreira VC, Abe GC, Ramos PE, Cosa MO,
Oliveira ASB, Gabbai AA.
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Setor de Doengas Neuromusculares da Universidaderdlede Sdo Paulo — Escola Paulista de Medicina
UNIFESP/EPM

Introducédo: O Projeto Verde Vida teve inicio em fevereiro de 2004, no Setorodadas
Neuromusculares, estendendo-se ao Setor de Ginecologia e ObgtattiddFESP/EPM. O
objetivo é formar individuos capacitados a realizar atividades erpesgoiultiprofissionais
com o intuito de utilizar criativamente o tempo de pacientes epgrdrantes que aguardam a
consulta previamente agendada.

Material e Método: Populagéo: alunos graduados e graduandos (Biologia, Educacéo Fisica,
Fisioterapia, Psicologia, Servigo Social e Terapia Ocupaciong@rgsores e coordenadores
do Projeto Verde Vida; de ambos os sexos; com idade entre 19 e 50paciesies e
acompanhantes que comparecem aos referidos setores. Instrumentosregasvos,
relaxamento, leitura de histérias e revistas, desenhos, dinAmigessge praticas corporais.
Procedimento: 1. Tomando-se por base a visado integral do ser humanseté@adanim curso
de especializacdo e extensdo “Saude Integrativa em Individuos tengdéds Musculo-
Esqueléticas”. 2. Os alunos do curso dividem-se em grupos de até ¢ipagrards e realizam
a parte pratica do Projeto Verde Vida desenvolvendo atividades com ientgmce
acompanhantes, de segunda a sexta-feira, nos periodos da manha e tardfsridos

setores.

Revista Neurociéncias V14 N2 (supl-versao eletr@)ieabr/jun, 2006.



11t

ATENDIMENTO AMBULATORIAL DO ANO DE 2004
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Resultados: 1. Entre fevereiro e junho de 2004, foram realizados em meédia 120,8
atendimentos / més atingindo um total de 604 atendimentos. 2. Formaca&guipes cada
uma sob a supervisdo de um profissional. 3. A média de 15 horas semaai@iscde aos
pacientes e acompanhantes. 4. Um total de 85 pessoas envolvidas erdsp@®ie alunos.

5. Participacédo de professores e alunos em 6 atividades extidevesc como simpdsios,
feiras, cursos e visitas a Estacao Especial da Lapa.

Concluséo: Formacéo e motivagdo do profissional de saude para uma rela¢é, idica,
criativa, reflexiva e instrutiva com pacientes e acompanhantes nnmd@ede espera da
consulta. Valorizacdo da saude em detrimento da doenca. HumanizacélagEss na area

da saude.

Analise dos Instrumentos de Avaliacdo da Qualidadde Sono em pacientes
com Esclerose Lateral Amiotrofica (ELA).

Rezende MM, Ghezzi SR, Fontes SV, Fukujima MM, Carvalho LBC, &vero FM,

Oliveira ASB, Prado GF.
Setor de Doengas Neuromusculares da Universidaderd&dede S&o Paulo — Escola Paulista de Medicina
UNIFESP/EPM
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Introducdo: A esclerose lateral amiotréfica (ELA) € uma doenca neurodegeseque
leva a morte seletiva dos neurbnios motores superiores (NMS) e msurdoiores
inferiores (NMI), promovendo fraqueza muscular progressiva. Em conseqj@énagueza
dos musculos respiratérios pode ocorrer hipoventilacao, principalmente dusamte, que
pode implicar em disfungBes respiratorias nesta fase e conseqtistitgsios do sono. A
privacdo do sono pode causar disfungbes cognitivas, depressao, ansiedadente, porta
alteragbes na qualidade de vida dos pacientes com ELA. O objetivo edésti® foi
analizar qual das escalas de sono Stanford Sleepiness Scaje EBB&ith Sleepiness
Scale (ESS), Mini-Sleep Questionnaire (MSQ) possui maior egéelentre elas, e entre
as escalas de psicologicas Beck Depression Inventory (BDIl)aee-Bhit Anxiety
Inventory (STAI I-1I) quando aplicados a pacientes com ELA.

Método: Foram avaliados 53 pacientes com ELA (39 homens e 14 mulheres), atemdidos
ambulatdrio de Doencas Neuromusculares da Universidade Federal Baubdie Escola
Paulista de Medicina (UNIFESP-EPM), com média de 54,79 anos. Todos fora
submetidos a aplicacdo das escalas de sono: SSS, ESS, MSQuatiad@i@ psicologica
BDI e STAI I-ll. Foram utilizados para a analise dos resultarlésste do quiquadrado,
para as proporc¢oes das variaveis categoricas como sexo, histdistideo do sono, uso
de BIPAP, histéria de depressao, ELA familiar; teste de ManrnAéthipara as variaveis
classificadas como ordinais, SSS, STAI | dominio 8, STAI Il domin®T&l Il dominio

2, STAI Il dominio 8; teste de Pearson para correlacdo entre g@aresmiaveis escalares e
ordinais. Para todos os testes considerou-se um p<0,05 (5%) como indicador de

significancia estatistica.

Resultados:Houve correlacao significante entre SSS e ESS, SSS e MS&® BBI, SSS
e o dominio 8 do STAI |, BDI e a idade, BDI e MSQ, BDI e ESS, ES8ni-mental, e
MSQ com STAIII.
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Tabela. Relacdo das correlacdes entre as escalas (valor de r).

idade Mini SSS ESS MSQ BDI STAIl| STAI
mental Il

Mine -0,452* -0,237 -0,282 -0,045 -0,14 0,071 -0,214
mental
ESS 0,119 -0,282* | 0,431* 0,107 0,322* -0,195 -0,098
MSQ 0,194 -0,045 0,374* 0,107 0,345% 0,001 0,323
BDI 0,294* -0,135 0,323* 0,322* 0,345* -0,19 0,15%
STAI I-8 0,081 0,171 | 0,283*| -0,107| -0,101  -0,06| 0,383 -0,03
STALII 0,317 | -0,214 | 0,232 | -0,093| 03234 0,15 0,101

Concluséo: A SSS foi a escala de sono que apresentou melhor correlacdo clamais
escalas de sono (ESS e MSQ). A escala de avaliacdo de dep{BBdj apresentou
correlacdo com todas as escalas de sono.

Avaliacdo dos Disturbios do Sono em pacientes consdterose Lateral
Amiotrofica (ELA).

Rezende MM, Ghezzi SR, Fontes SV, Fukujima MM, Carvalho LBC, &vero FM,
Oliveira ASB, Prado GF.

Setor de Doengas Neuromusculares da Universidaderd&dede S&o Paulo — Escola Paulista de Medicina
UNIFESP/EPM

Introducdo: A esclerose lateral amiotréfica (ELA) € uma doenca neurodeggiMae do
sistema nervoso central que leva a morte seletiva dos neuréniossvsnipeeiores (NMS) e
neurbnios motores inferiores (NMI), promovendo comprometimento motor (fiaquez
muscular progressiva), e ndo motor (prejuizo cognitivo). A fraqueza desulos
respiratorios leva a hipoventilacdo, principalmente durante o sono, que ppliearim
disfuncdes respiratdrias nesta fase. A privacdo do sono pode causagddisfcognitivas e
alteracBes na qualidade de vida dos pacientes com ELA. E impoxastderar a depresséo

e a ansiedade, pois, ambos podem ser fatores preditores de distirbin®.dO sbjetivo
deste estudo foi avaliar se pacientes com ELA apresentam pradlisposicao a distirbios
do sono do que individuos sem ELA.
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Método: Foram avaliados 53 pacientes com ELA (39 homens e 14 mulheres), ateradidos
ambulatério de Doencas Neuromusculares da Universidade Federal Baudoe- Escola
Paulista de Medicina (UNIFESP-EPM), com média de 54,79 anos, eupm gntrole com

27 individuos pareados em relacéo a idade e o sexo. Todos foram submetidegacegtis
escalas de sono: SSS, ESS, MSQ; e de avaliagdo psicologica BDAI I-1l. Foram
utilizados para a analise dos resultados o teste do quiquadrado, pamp@gdes das
varidveis categoricas como historia de disturbio do sono, uso de BIPg#tBrishide
depressdo, ELA familiar; teste de Mann-Whitney para as vasiaslassificadas como
ordinais, SSS, STAI | dominio 8, STAI Il dominio 6, STAI Il dominio 2, $TTAlominio 8;

T de Student para comparacao das meédias das variaveis escldeedylini-Mental, ESS,
MSQ, BDI, STAI |, STAI IlI; teste de Pearson para correlagétre pares de variaveis
escalares e ordinais no grupo de portadores de ELA. A homogeneidadeuplos i
analisada pela comparacdo das médias das idades e das propor¢céresddzasa todos 0s
testes considerou-se um p<0,05 (5%) como indicador de significancia estatistica.
Resultados: Comparado com o grupo controle houve diferenca significante nos dominios 2
e 8 do STAI I, e nos escores do Mini- Mental, MSQ, BDI, STAEhdo, em todos, maior
no grupo com ELA. O grupo com ELA apresentou maior porcentagem de distddosono
em todas as escalas. Todos 0s pacientes que apresentaram dégmasSdoapresentaram

distarbio do sono em pelo menos duas das trés escalas.

Tabela. Comparacgéo das porcentagens de distdrbios do sono nos grupos com e sem ELA.

Grupo ELA Grupo Controle
SSS 30% 18%
ESS 35,80% 22,20%
MSQ 73,50% 51,90%

Concluséo: Foi encontrada maior porcentagem de distlrbios do sono nos individuos com
ELA comparados aos sem ELA, mostrando uma maior predisposicéo iddst&iios as
alteracbes do sono. Os disturbios do sono apresentam grande relacdadeprasado,

sendo, no entanto dificil identificar se o distirbio do sono causa da d@epress a
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depressdo leva ao distarbio do sono, necessitando de um estudo maiscespardfi

identifica-los.

Relacdo entre degeneracdo do trato cortico-espialr@vés de Ressonancia
Magnética, e Escala Funcional (ALSFRS) em paciecwes Esclerose Lateral
Amiotrofica.

Garcia LN, Silva AV, Carrete Jr. H, Favero FM, Fontes SV, Moneiro MT, Oliveira ASB
Setor de Doencas Neuromusculares da Universidaderdede S&o Paulo — Escola Paulista de Medicina
UNIFESP/EPM

Introducdo: A Esclerose Lateral Amiotrofica (ELA) é uma doenca neurodegeves
progressiva, associada a perda de neurdnios motores do cortex camiralencefalico e
medula espinhal, afetando as fibras do trato cortico-espinhal (TCE3c#la funcional de
avaliacdo em esclerose lateral amiotréfica (Amyotrophicrabfclerosis Functional Rating
Scale - ALSFRS) quantifica e avalia as lesdes motoras da@npsccom ELA, funcionando
como um indicativo prognostico. A imagem de ressonancia magnética g&Mensor de
difusdo (diffusion tensor imaging - DTI) é atualmente o método eswmisivel para avaliar a
integridade das fibras da substancia branca. O grau de deteridl@g&ddras pode ser
quantificado pelo indice “fractional anisiotropy” (FA). O objetivo dosprige estudo foi
determinar se existe correlacédo entre a pontuacao obtida ateeéSFRS e a degeneracéo
do TCE através da RM por DTI em diferentes regides de interesse.

Método: No presente estudo, pacientes com ELA definida foram avaliado#pgkERS e
imediatamente submetidos a DTI. O diagnéstico de ELA foi definigongk os critérios do
El Escorial (Brooks et al. 2000), sendo excluidos pacientes com ELA lufizcientes com
sintomas avancados. Os critérios de exclusdo para a realizaBa&d ftmam: claustrofobia,
desconforto respiratorio grave, ventilacdo mecéanica assistida dinaneapasso e préteses
metélicas. O estudo foi realizado com sete pacientes (tréemsle quatro homens), com
idade média de 54,7 = 11,1 anos e duracdao meédia dos sintomas de 33,8 + 2Nortiaata
realizacdo da ressonancia magnética, cada um dos pacientes resgpmrmmstionario de
funcionalidade (ALSFRS), usado para avaliar o grau de gravidade da .dBarga andlise
da RM, as imagens dos pacientes (N=7) foram comparadas aquetis alatiindividuos
saudaveis (N=10), utilizando o teste t ndo pareado. A FA foi medidango ldo trato

corticoespinhal de ambos os hemisférios cerebrais. Cinco regiddaatelesse foram
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selecionadas do grupo de pacientes e de controles, a saber: bragorpEstpsula interna
(Cl), parte média do pedunculo cerebral (PC), substancia branca stdjacérea motora
primaria (M1), substancia branca subjacente a area motora seau(daji e substancia
branca subjacente a area somestésica (SI) de ambos os ladesul@2glos da RM e da
ALSFRS foram posteriormente comparados para verificar a posslagldo entre os
parametros adquiridos (Teste de Sperman).

Resultados: Os pacientes apresentaram valores de FA significantememigreneque 0S
controles em todas as regides, exceto na area motora secuMidyiacdm uma maior
diferenca nas areas inferiores (pedunculo cerebral e capsutajrdenma tendéncia a maior
reducdo no hemisfério direito (Tabela 1). Houve ainda reducdo esaatistite significante
de FA na area somestésica direita dos pacientes, quando comparadus amitroles (p =
0,009). Em relacdo a ALSFRS, os pacientes apresentaram valosesloale 8 a 28, com
pontuacdes menores nos itens referentes a escrita, alimentacdaaaebio leito e subir
escadas. O tempo dos sintomas da doenca varia de 13 a 84 meses. Obssouaiacao
estatisticamente significante entre a ALSFRS e o FA eg®es do pedunculo cerebral e
capsula interna a esquerda. Observamos ainda uma tendéncia admeeteg 0 tempo dos
sintomas e os valores de FA na area motora primaria (Tabela 2).

Conclusdo: De um modo geral, nossos resultados sugerem que a ALSFRS nao guarda
relacdo direta com o dano estrutural nas porcdes encefélicas dAEGEdisso, o0 presente
trabalho reforca a hipotese da degeneracdo caudo-cefalica do T@&ciemies com ELA e
aponta, pela primeira vez, um possivel envolvimento da area somestdisgpatologia

dessa doenca.
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Tabela 1. Valores de FA de diferentes regifes em pacientes e controles.

Pacientes Controles P XC

Pedunculo cerebral D 0,65+0,05 0,76%0,04 p =0,001**
E 0,67%0,05 0,74%0,04 p =0,01*
DXE p =0,6 p =0,3

Capsula interna D 0,62+0,03 0,7+£0,03 p =0,0002***
E 0,6+0,05 0,69+0,03 p =0,007*
DXE p =0,3 p =0,1

Area motora secundaria D 0,5+0,12 0,54+0,08 p =0,44
E 0,49+0,07 0,55+0,08 p =0,13
DXE p =0,8 p=0,5

Area motora primaria D 0,49+0,07 0,58+0,06 p = 0,02*
E 0,46%0,05 0,53+0,07 p = 0,04*
DXE p=0,5 p =0,01*

Area Somestésica D 0,3740,09 0,540,05 p = 0,009*
E 0,44+0,07 0,49+0,1 p=0,21
DXE p =0,2 p =0,8

Legenda: D: direito; E: esquerdo; P: pacientescd@itroles; (*): significante; (**) muito significdaa; (***)
extremamente significante. Analise estatisticaidPdes X Controles: Teste t ndo pareado; Ladotdid¢iLado
esquerdo: Teste t pareado.

Tabela 2. Correlacéo linear entre os parametros clinicos (ALSFRS scomgoede sintomas)
e os valores de FA em diferentes regides de interesse.

FA X ALSFRS score FA X Tempo
de sintomas
Pedunculo cerebral D p =0,85 p=0,1
E p = 0,04* p=0,9
Céapsula interna D p=0,57 p=0,43
E p = 0,02* p=0,53
Area motora secundaria D p = 0,96 p=0,53
E p=0,6 p=041
Area motora primaria D p=0,98 p = 0,052
E p=0,15 p=0,49
Area Somestésica D p=0,53 p=0,78
E p=0,14 p=0,64

Legenda: D: direito; E: esquerdo; (*): significan{&) muito significante; (***) extremamente sigiicante.

Analise estatistica: Teste de Correlacéo Lined?ak@son.
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Proposta de um protocolo para avaliacéo fisioterapg&ica neurofuncional
do paciente com Esclerose Lateral Amiotrofica

Favero FM, Dupont GAF, Aguiar IC, Fontes SV, Quadros AAJ, Castro I, Oliveira ASB
Universidade Federal do Estado de S&do Paulo — &&allista de Medicina (Unifesp — EPM) — Depto. De
Neurologia/Neurocirurgia

Resumo: A Esclerose Lateral Amiotrofica (ELA) € uma doencga neuromasdggenerativa

com acometimento do Sistema Nervoso Central e alteracdes mésta@expressa por sinais
progressivos e disseminados de neurbnios motores superiores e infeteordesta-se com

inicio de fraqueza muscular assimétrica, posteriormente problerdegluticdo, mastigacgao,

fala e comprometimento da musculatura respiratéria. Aliado as ésiores ha ainda o
aspecto de alteracfes nutricionais, psicolégicas e do sono. Mas, no,emtanttiplicidade

das complicagbes que a doenga apresenta, € necessario que seu acanpaska feito

por uma equipe multidisciplinar.

Objetivo: Proposta de um protocolo para uma avaliagdo neurofuncional do paciente com
Esclerose Lateral Amiotroéfica, para o Setor de InvestigacdDaancas Neuromusculares na
Disciplina de Neurologia Clinica, Departamento de Neurologia/Neurga da
Universidade Federal de S&o Paulo — Escola Paulista de Medicina (UNIFESP/ EPM

Método: Foram utilizadas dez escalas adaptadas para o paciente ctarodesdtateral
Amiotrofica, englobando todos os aspectos das alteragdes nestes pacientes.

Resultado: Foi elaborada uma proposta de um protocolo neurofuncional para o Setor de
Investigagdo em Doencas Neuromusculares na Disciplina de Neuroligmca,
Departamento de Neurologia / Neurocirurgia da Universidade Felte@do Paulo — Escola
Paulista de Medicina (UNIFESP/ EPM).

Concluséa A elaboragéo deste protocolo tem como objetivo facilitar o pro@asdiativo e

obter informacdes que possa levar um diagnéstico precoce de Esclerose Latetraifideni
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