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Introducao

A Esclerose Lateral Amiotréfica (ELA) € um distdrbio neurodegenerativo progressivo de
evolucdo inicial linear, podendo ser trinta vezes mais rapida ou mais lenta. Acomete 0s nervos
motores superiores e inferiores no cortex motor, tronco cerebral e medula espinhal, 0 que causa uma
disfuncdo muscular tanto em musculatura motora quanto respiratoria (GALVAO, 2013; NORDON;
ESPOSITO, 2009).

Apesar de ser uma doenca rara, ainda afeta um namero estimado de 12 mil pacientes no
Brasil. Em estudos, verificou-se uma incidéncia maior de comprometimento do sexo masculino em
relacdo ao feminino em uma proporcéo de 2:1 e os brancos sdo mais afetados que os negros, com
idade média de inicio aos 57 anos, um pouco mais precoce nos homens. A forma esporadica é a

forma mais comum desta doenca, contabilizando cerca de 90% dos casos totais no mundo todo.

Hoje, ha um medicamento para o tratamento da ELA, o riluzol, com efeito bloqueador na
neurotransmissdo glutamatérgica que diminui a lesdo aos neurbnios motores. Estudos clinicos
demonstraram a eficacia em reduzir a progressdo da doenca e aumentar a sobrevida dos pacientes
de 3 a 6 meses, especialmente nos estagios iniciais € nos pacientes com ELA com sinais iniciais

bulbares.

O diagnostico para a ELA estabelecido pela WFN (World Federationof Neurology —
Federacdo Internacional de Neurologia) segue 0s seguintes critérios: presenca de sinais de

acometimento do neurénio motor inferior em uma ou mais de quatro regides (bulbar, cervical,
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tordcica e lombossacral); sinais de acometimento do neurdnio motor superior em uma ou mais de
quatro regides; alteracdes do tipo neurogénicas na eletroneuromiografia, em musculos clinicamente
normais; sinais de progressdo em uma ou mais regides. Auséncia de: comprometimento sensitivo,
autondmico e visual; sindrome de Parkinson; alteracdes em exames de neuroimagem de outras
doencas que poderiam explicar os achados neurogénicos na eletroneuromiografia (PALERMO et
al., 2009).

Hereditariedade, Idade (principalmente entre 40-50 anos) e sexo sdo fatores de risco
sabidamente definidos para o desenvolvimento da ELA. Além disso, existem fatores ainda em
estudo que ndo sdo totalmente confirmados, como o tabagismo, a atividade fisica, a exposi¢do ao
chumbo e o servigo militar. O objetivo desta revisdo € analisar os fatores de risco envolvidos no

desenvolvimento da esclerose lateral amiotrofica e como é feito o diagnéstico desta.

Metodologia

Trata-se de uma pesquisa bibliografica em que foram utilizadas as bases de dados online
Scielo e revistas indexadas. Inicialmente, a busca foi realizada levando em conta os titulos e os
resumos dos artigos para selecdo ampla de provaveis trabalhos de interesse. Nas bases de dados
usadas, foram utilizados como critérios de inclusdo os textos que abordavam a esclerose lateral
amiotréfico, textos nacionais, textos completos e textos publicados a partir de 2004. Assim, foram
encontrados 15 artigos referentes ao tema escolhido, dos quais 8 artigos foram selecionados.

Resultados e discussao

Dos 9 artigos selecionados, o mais antigo foi publicado em 2000 e o0 mais recente em 2014.
Dentre os artigos citados, destacaram-se 0s temas relacionados aos fatores de risco, diagnésticos e
esclerose lateral amiotréfica. O tema fatores de risco ainda foi subdividido em idade, sexo,
tabagismo e atividade fisica. No que se refere ao profissional que desenvolveu o trabalho cientifico,
a maioria foi realizado por profissionais médicos. A ELA geralmente inicia-se lentamente, com
fasciculacOes, que sdo pequenas microcaimbras musculares, que evoluem normalmente junto com

sintomas de fraqueza progressiva, nas maos, pernas, ou nos musculos dos ombros e do pescoco.

Dentre os fatores de risco, destaca-se: atividades fisicas onde os pacientes com doenca
neurodegenerativa do sistema motor tém recebido conselho de seus médicos para a reducdo de

atividade fisica devido ao risco de aumentar a velocidade do processo de morte celular.
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Estudo realizado com quatro atletas aponta que estes comecaram a apresentar 0s sintomas
em idade inferior (média de 43,4 anos) quando comparada a de outros nucleos populacionais com
ELA na Italia (média de 57 anos). Com estes dados, verificou-se uma nitida relacéo entre atividade
fisica intensa e desenvolvimento de ELA. Sugeriram-se, como fator desencadeador, traumas
repetitivos na cabecga ao cabecear bolas inumeras vezes. No entanto, considerando-se que atacantes
e zagueiros cabeceiam mais bolas quemeio-campista, outro fator deve ser relacionado. Dessa forma,

a doenca pode estar associada a atividade do correr.

Na literatura foi estabelecida que a maior parte dos pacientes com AMP sobrevive além de 5
anos. Com isso, verificou-se uma sobrevivéncia maior que a detectada nos pacientes com ELA (de
3 a 5 anos). Neste estudo a doenca durou em média 44 meses. Porém, os pacientes que
manifestaram os sintomas iniciais acima dos 50 anos apresentaram uma sobrevida ainda menor.Essa
menor sobrevida dos doentes em relacdo ao descrito na literatura pode ser explicada baseando-se
num reduzido acesso a cuidados respiratorios domiciliares ou ainda pelo maior comprometimento
bulbar. Por outro lado, estudos sugeriram sobrevida ainda menor, 24 meses, mas ndo determinaram
qualquer fator que predispusesse 0 prognostico e a progressao do quadro. Dessa forma, a anélise
dessas informac6es permite concluir que a partir do envolvimento bulbar a velocidade do curso da
doenca aumenta como em outro estudo pdde ser visto.

Apesar do tabagismo ainda ser um fator em estudo com relacdo a ELA, PINHEIRO (2014)
explica que este é um fator de risco conhecido por dobrar o risco de desenvolvimento da esclerose
lateral amiotrofica. Pacientes fumantes geralmente apresentam uma forma mais agressiva da
doenca.

No Brasil, em um estudo sobre as particularidades da ELA durante o ano de 1998, foram
enviados formularios estruturados a 2.505 neurologistas brasileiros para que dados demogréaficos e
clinicos dos pacientes com ELA fossem buscados. Com isso, houve retorno de quinhentos e
quarenta formularios, enviados por 168 neurologistas. Em seguida, foram analisados os dados de
443 pacientes que se adequava aos critérios de ELA provavel (14,2%) ou definida (85.8%) sendo
como base o El Escorial. Dessa maneira, verificou-se que duzentos e cinquenta pacientes (58,5%)
eram do sexo masculino.

Quanto ao diagndstico XEREZ (2008) destaca que em casos de ELA a principal queixa
inicial apresentada é a fraqueza muscular, que ao exame fisico se revela como amiotrofia, reducao
de forga muscular e miofasciculagdes. O tdnus muscular pode estar aumentado ou diminuido nas

areas de acentuada amiotrofia de acordo com a fase evolutiva, acompanhando-se pela intensificacdo
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ou lentificagéo dos reflexos profundos. O comprometimento bulbar apresenta-se normalmente como
uma disartria (espastica) ou disfagia para liquidos, refletindo-se no exame fisico inicialmente por
fasciculacbes e atrofia de lingua. Continuamente, o principio da fraqueza muscular € focal,
tendendo a se generalizar simetricamente, a sensibilidade e a funcdo esfincteriana estdo
conservadas.

Apesar do diagndstico de um quadro generalizado ser considerado facil, observa-se um
atraso de 13 a 18 meses entre o inicio dos sintomas e a confirmacdo diagnoéstica. 1sso pode ser
atribuido ao fato do paciente apresentar sintomas gradualmente, mas também se observa um grande
numero de paciente de ELA que tém seus quadros tratados inicialmente com outros diagndsticos,
notadamente espodiloartropatias. Apesar de ndo existir tratamento etiolégico, o inicio da terapia
neuroprotetora deve ser o mais precoce possivel, permitindo uma desaceleracdo na taxa de perda
neuronal. Para ser diagnosticado sdo necessarios exames para a confirmacao de ELA e exclusdo de
outras doencas. Todos esses exames descritos abaixo sdo complementares de uma histéria clinica e
de um exame fisicos adequados: A eletroneuromiografia (ENMG) registra a atividade elétrica dos
nervos e dos musculos esqueléticos, tem sido 0 exame mais importante no diagnostico de ELA, de
suas variantes e de outros diagnésticos diferenciais. E realizado com estudo dos quatro membros
(regides cervicais e lombossacrais) e das regides toracica e cranial/bulbar.

O exame convencional divide-se em duas partes: estudo da conducdo nervosa (nervos
sensitivos e motores) e eletromiografia. Seu objetivo principal é analisar a velocidade de conducgéo
elétrica e as caracteristicas das unidades motoras. A Eletromiograma (EMG) é primordial para
certificara envoltura do neurénio motor inferior no diagnostico inicial da Esclerose Lateral
Amiotrofica. Devem ser encontrada disfuncdo no neurdnio motor inferior em pelo menos duas das
seguintes &reas do SNC: tronco cerebral (neurénios motores bulbares/cranianos) e medula espinhal
da regido cervical, toracica ou lombossacral (neurdnios motores do corno anterior), para concluir o
seu envolvimento no diagndstico da ELA. Para a regido do tronco cerebral e da medula espinhal
toracica é suficiente demonstrar alteragdes na EMG num mausculo; ja para a regido cervical e
lombossacral da medula espinhal é fundamental suceder alteracbes na EMG em pelo menos dois
musculos, inervados por diferentes raizes e nervos periféricos. Os potenciais de fibrilacdo, ondas
agudas positivas, ou ambos, com potenciais de fasciculagdo no musculo em repouso e um padrdo de
interferéncia incompleta, com potenciais de unidades motoras anormais sdo algumas das
anormalidades da EMG na ELA.
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Potenciais de fasciculagdo é uma caracteristica importante na ELA, embora, possam ser
encontrados em musculos normais (fasciculagdes benignas) e podem néo estar presentes em todos
0s pacientes com Esclerose Lateral Amiotrofica. O conhecimento de neuroimagem do cérebro e da
medula espinhal é importante para a eliminacéo de lesdo estrutural, inflamatoria ou infiltrativa que
causem sinais de NMS. Além disso, também pode ser revelado sinais anormais nas vias motoras do
cortex motor para o tronco cerebral na Esclerose Lateral Amiotrofica através da RM do cérebro.
Pode ser observado um papel limitado na pratica clinica dos seguintes exames de neuroimagem -
ressonancia magnética (RM), espectroscopia por ressonancia magnética (HMRS), tomografia por
emissdo de positrdes (PET), tomografia computadorizada por emissdo de fotdo unico (SPECT).
Apesar disso, eles tém se mostrado promissores na compreensdo da fisiopatologia da doenga in
vivo, na identificacdo de potenciais biomarcadores de progressdo da doenca e na identificacdo
precoce de alteracfes ao longo da doenca.

Além disso, dentre os exames laboratoriais podemos observar que poucos séo considerados
obrigatorios para serem utilizados na investigacdo de pacientes portadores da Esclerose Lateral
Amiotréfica. BROOKS, MILLER, SWASH e MUNSAT (2000) em seus estudos, observaram que
certos testes laboratoriais clinicos podem ser anormais em caso tipico de ELA. Séo eles: Enzimas
musculares (CK sérica [raro estar aumentada mais de dez vezes acima do limite superior normal],
ALT, AST, LDH); Creatinina sérica (relacionado com a perda de massa muscular esquelética);
Hipocloremia, bicarbonato aumentado (relacionados com comprometimento respiratorio avangado)

e Proteinas do LCR elevadas (excepcionalmente mais de 100 mg/dl).

Concluséo

A partir dos estudos analisados, pode-se concluir que um breve conhecimento sobre 0s
fatores de riscos e um diagnostico precoce da Esclerose Lateral Amiotréfica (ELA), torna-se
possivel proporcionar ao doente um acompanhamento e uma assisténcia que melhora a sua

qualidade de vida e atenua os danos fisicos, psicoldgicos e sociais.
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