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Da Incapacidade de deixar o Bem;

Do zelo excessivo pelo novo e o desprezo pelo que é velho;
De colocar o conhecimento antes da sabedoria, a ciéncia
antes da arte, e a erudicao antes do bom senso;

De tratar os pacientes como casos, de fazer a cura mais
dolorosa que a tolerancia a ela,

Bom Deus, livrai-nos.

Sir Robert Hutchinson

(BMJ, 1953)
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RESUMO

A gestdo da doenca, direccionando recursos de uma forma organizada é o objectivo de
uma melhor prestagéo de cuidados aos pacientes com ELA e seus cuidadores. Uma abordagem
optimizada e a prevencdo de problemas futuros na ELA é o valor acrescentado do
acompanhamento por uma equipa especializada e interdisciplinar. Este estudo visa analisar o
acompanhamento de pacientes com ELA em diferentes regides do pais e seu impacto sobre a
qualidade de vida (QV) desses pacientes. Foram realizadas entrevistas semi-estruturadas com 40
pacientes distribuidos em dois subgrupos pelos centros onde os pacientes sdo seguidos (20
doentes em Lisboa e em 20 doentes no Porto / Coimbra), a qual forneceu dados demograficos e
perfil sdcio-familiar, e identificou quais profissionais estiveram envolvidos no acompanhamento
destes pacientes. Os profissionais foram divididos em equipas profissionais, tais como o Servico
de Salde, que incluiu a equipe de enfermagem (para Enfermagem Especializada e Enfermagem
Privada), a equipe médica (Neurologista, Fisiatra, Clinico Geral, outras especialidades), Equipe
Técnica (Fisioterapeuta, Terapeuta Ocupacional, Terapeuta da Fala, Dietista), e Servico Social
(Assistente Social, Ajudante de Lar e Apoio Domiciliario) e Associa¢fes de Doentes. A QV foi
avaliada por EuroQol-5D. Foram encontradas diferencas significativas na equipe de enfermagem:
presenca de enfermagem especializada (p=0,009), e acompanhamento por outras especialidades
médicas (p=0,037) no grupo Porto / Coimbra e no estado funcional (ALSFRS — p=0,029). O
principal objectivo da intervencdo multidisciplinar € a manutencdo da QV e da funcionalidade, e

certificar-se de que hd uma adequada intervencdo nas necessidades dos pacientes e seus
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cuidadores. O acompanhamento destes pacientes é necessario tanto a nivel local como nacional, a
fim de estabelecer as prioridades no ambito da prestacéo de cuidados.

O estudo realizado demonstrou que apesar das diferencas existentes regionalmente, foi possivel
detectar factores externos comuns aos dois grupos que influenciaram, nesta populacdo, a
Qualidade de Vida; que séo eles: o género do doente, o nivel de instrucdo, a capacidade funcional
e a quantidade de Ajudas Técnicas.

Palavras-chave: Qualidade de Vida, Equipa Multidisciplinar, Cuidados Paliativos
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ABSTRACT

The disease’s management, directing resources to an organized way is the goal of
providing better care to patients with ALS and their caregivers. An optimal management and
prevention of future problems in ALS is the added value of monitoring by a specialized and
interdisciplinary team. This study aims to identify which professionals are involved in monitoring
of patients with ALS in different regions of the country and its impact on quality of life (QoL) of
these patients. The questionnaires were conducted through semi-structured interviews with 40
patients divided into two subgroups by the center where the patients were followed (20 patients
in Lisbon and 20 patients in Porto / Coimbra), which provided demographic data and profile and
socio-familial identify which professionals were involved in monitoring these patients. The
professionals were divided into professional teams such as the Health Service, including the
nursing staff (for Nursing and Nursing for Private), the medical team (Neurologist,
Physiotherapy, General Practice, others), Technical Team (Physiotherapist, Occupational
Therapist, Speech Therapist, Dietitian), and Social Services (Social Worker, Home Work and
Home Care) and patients associations. The QoL was evaluated by EuroQol-5D. Significant
differences were found in nursing staff: presence of specialized nurses (p = 0,009) and
accompanied by other medical specialties (p = 0,037) in the Porto / Coimbra, and functional
status (ALSFRS - p = 0,029). The main purpose of the multidisciplinary intervention is to
maintain the QoL and functionality, and make sure there is an appropriate approach to the needs

of patients and their caregivers. The follow up of these patients both the local and national level
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to establish priorities in the provision of care. The study showed that despite the differences
regionally, we found external factors common to both groups that have, in this population,

influence on the quality of life, which they are: gender of patient, education level, functionality

and the amount of Technical Aids.

Key words: Quality of Life, Multidisciplinary team, Palliative Care.
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Capitulo 1: Introducéo

O interesse em abordar a Esclerose Lateral Amiotréfica (ELA) no contexto dos cuidados
paliativos advéem da minha vivéncia profissional com pacientes com ELA e seus familiares no
Servico de Medicina Fisica e Reabilitacdo do Centro Hospitalar Lisboa Norte — Hospital de Santa
Maria. Constatei que a ELA, apesar de ser uma doenca devastadora ndo tem recebido uma
abordagem diferenciada e envolvendo todas as necessidades destes doentes e de seus cuidadores.
Reconhecendo esta lacuna resolvi contribuir na promocdo de uma abordagem diferenciada e
multidisciplinar a esta populacdo de doentes e cuidadores, tal como definido nos moldes
preconizados pela European Association of Palliative Care. Encontrei apoio em dois médicos
que se tém dedicado a esta doenca: a Prof.Doutora Anabela Pinto e o Prof. Doutor Mamede de
Carvalho. Aqui reconheco a sua ajuda para este projecto.

Como Fisioterapeuta tenho acompanhado, na minha prética profissional, a dura realidade
vivida pelos pacientes e seus familiares, desde 0 momento que iniciam a reabilitacdo até a morte.
Durante este periodo de acompanhamento, convivemos com 0s problemas, desafios e desabafos
dos pacientes e familiares que, em geral, desconhecem todas as possibilidades de aliviar o
sofrimento fisico ou psicolégico.

Com base nesta vivéncia e com o intuito de contribuir para ajudar as dificuldades destes
doentes e suas familias decidi fazer um estudo que avaliasse os problemas desta populacdo de

doentes e cuidadores, de forma a melhorar a abordagem dos cuidados prestados.

Pagina 15



Necessidades de doentes portadores de ELA e seu cuidador principal.Sua influéncia na Qualidade de Vida

A Organizacdo Mundial de Saude define Cuidados Paliativos como uma disciplina
médica que objectiva melhorar a qualidade de vida do conjunto paciente/familia que se depara
com uma doenca incuravel e potencialmente fatal .

Quanto a definicdo de doenca terminal, € necessario — além da auséncia de cura — que a
doenca seja avancada e também progressiva, no sentido que, com ou sem tratamento efectivo,
progrida **°.

Muitos sdo os autores que ja dissertaram sobre a composi¢do de uma equipa de Cuidados
Paliativos, e varios sdo os estudos que descrevem a composi¢cdo da equipa em funcao do grau de
necessidades da populacdo alvo e da tipologia de servico onde a Equipa esta inserida. O papel do
Fisioterapeuta ja se encontra bem delineado e fundamentado na literatura. E sabido que a
abordagem dos Cuidados Paliativos passa nao s6 pelo controlo sintomatico e medidas de conforto
nos Ultimos momentos de vida, mas também recai sobre a prevencdo de problemas previsiveis e
planeamento sobre a gestdo da doenca. O que nos leva a realizar constantemente, mediante a
evolucdo da doenca, um check-list sobre as possiveis necessidades daquele doente/cuidador que
estamos a acompanhar.

A ELA é a mais frequente das doencas do neurdnio motor, também conhecida nos
Estados Unidos da América por doenca de Lou Gherig, em homenagem ao famoso jogador de
basebol precocemente atingido pela doenca, e por doenga de Charcot em Franga. Foi
primeiramente descrita na literatura cientifica por Jean-Marie Charcot, neurologista francés em

1869. E uma doenca que afecta de forma assimétrica os musculos dos membros, do tronco e dos

pares cranianos, com sinais piramidais, atrofia, perda de forga, fasciculagcGes e fadiga, por norma
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sem alteragdes de outras vias do SNC, nomeadamente da sensibilidade, das fungdes nervosas
superiores, da coordenacdo ou dos esfincteres 2,

A duracdo média da doenga estima-se em trés anos e 0 seu acompanhamento exige um
enorme esforco dos pacientes, das familias, dos cuidadores e dos profissionais de sadide . E
uma das mais devastadoras doencas em Neurologia do adulto.

Os pacientes sofrem uma incapacidade progressiva, devido a degeneracdo dos neuronios
motores localizados no cortex, no tronco cerebral e na medula espinhal; com preservacdo da
consciéncia. A morte geralmente ocorre 3-5 anos ap6s o inicio dos sintomas, quase sempre
devido a problemas respiratorios 2.

Actualmente a Unica droga capaz de modificar a historia natural da doenca é o Riluzol,
que estatisticamente prolonga a vida em 2 a 3 meses segundo uma revisdo sistematica realizada
pela Cochrane Database of Systematic Reviews em 2007%. No entanto, estudos populacionais
apontam para uma maior sobrevida em doentes tratados precocemente **. Os cuidados paliativos
sdo fundamentais no acompanhamento de doentes com ELA “. Estes cuidados devem-se iniciar,
idealmente, no momento do diagnostico e manter-se ao longo de todo o processo da doenga, pois
sdo essenciais para uma melhor gestdo da doenca nos estadios finais.

Os Cuidados Paliativos implicam numa visdo holistica, que considera ndao somente a
dimensdo fisica, mas também as preocupagdes psicologicas, sociais e espirituais dos pacientes.

Para estes casos 0 problema ndo é somente de diagndstico e de progndstico, mas é necessario que

o profissional e o paciente revejam e estabelecam suas préprias defini¢des de vida e morte.
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O grande objectivo é concentrar-se no paciente e na questdo de que sua familia pode ser
envolvida no processo de cuidado como parte activa. Esta ideia se traduz através de ac¢des que
visam também a melhoria da qualidade de vida do cuidador-familiar, por meio de intervencdes
efectivas e organizadas para tal.

Apds passar por este primeiro passo fundamental, poderemos avancar para 0
desenvolvimento de estratégias de gestdo da doenca, alocando recursos de forma direccionada e
mais organizada de modo a obter uma melhor prestacdo de cuidados aos pacientes com ELA e
seus familiares.

Considerando a pesquisa bibliografica realizada sobre o tema “ cuidados paliativos na
ELA” onde se verifica que ndo existem publicagdes relativas a prestacao de cuidados paliativos
na ELA em Portugal, o presente estudo tem como finalidade identificar a realidade actual vivida
pela populacdo estudada no que se relaciona aos cuidados prestados em diferentes regides do
Pais, as necessidades destes doentes e seus cuidadores e a influéncia destas necessidades na sua
qualidade de vida.

Este estudo esta dividido em varios capitulos onde serdo abordados os seguintes temas:
contextualizacdo e abordagem dos Cuidados Paliativos, uma breve revisdo sobre a Esclerose
Lateral Amiotrofica, o papel da Fisioterapia no acompanhamento de pacientes com ELA, a
importancia da avaliacdo das necessidades no contexto dos cuidados paliativos e, finalmente a
realidade actual vivida pela populagdo estudada no que se relaciona aos cuidados prestados em

diferentes regides do Pais, a sua relacdo com a qualidade de vida dos doentes de ELA.
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Capitulo 2: Breve Historial sobre Cuidados Paliativos

O uso mais remoto da palavra “Hospice” unicamente para cuidar de doentes moribundos
foi feito pela Mne. Jeane Garnier em Lyon, em 1842, que fundou varios destes Hospices ou
Calvaries. Estes ndo apresentavam nenhuma ligacdo com Irish Sisters of Charity, que fundaram o
Our Lady’s Hospice em Dublin em 1879 e St. Joseph's Hospice, em East London, em 1905, para
os doentes incuraveis e moribundos; porém o Calvary Hospital em New York (1889) inspirou-se
nestes modelos. Trés lares protestantes foram abertos em Londres, ao mesmo tempo que o
St.Joseph’s recebia os pacientes. Eram eles o Friendensheim Home of Rest (mais tarde chamado
St Columba’s Hospital) em 1885, The Hostel of God (mais tarde Trinity Hospice) em 1891, e St
Luke’s Home for the Dying Poor em 1893. Varios pequenos Lares catolicos, protestantes e
judaicos foram fundados sob nomes diferentes, no virar dos séculos XIX e XX, nos E.U.A. e na
Australia®,

Em 1967, Cicely Sanders fundou o St Christopher’s Hospice no Sul de Londres como o
primeiro Hospice moderno em Inglaterra, combinando cuidados clinicos, educagdo e pesquisa.
Com formacdo em Enfermagem, Servico Social e Medicina, o trabalho da Dr? Sanders foi
amplamente reconhecido como um modelo de inspiracdo pelo que, apés 1967, tornou-se um
movimento Hospice dos cuidados paliativos e foi reconhecido mundialmente. Dez anos depois,
outros servigos comecaram a aparecer em outros locais do Oeste da Europa: na Suécia (1997),
Italia (1980), Alemanha (1983), Espanha (1984), Bélgica (1985) e Holanda (1991). Nos antigos

paises comunistas da Europa Oriental e Asia Central, havia pouco desenvolvimento em cuidados
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paliativos durante os anos de dominio soviético. Um servigo de Hospice voluntario comegou em
Cracdvia, Polonia, em 1976. Lakhta Hospice foi aberto em St. Petersburgo, Russia, em 1990 e
um servico iniciou em Budapeste, Hungria, no ano seguinte. Apo6s 0 que, outras iniciativas foram
surgindo noutros locais: 1992 - Bulgaria, Romenia, Republica Checa e Eslovenia; 1993 -
Albania, Quirguistdo e Lituania; 1994 - Belarus e Croacia; 1996 — Ucrania; 1997 - Estonia e
Latvia; 1998 - Azerbaijdo, Bdsnia, Macedonia e Moldavia; 1999 — Armenia, Eslovaquia; 2000 —
Sérvia; 2001 — Georgia™.

Actualmente os Cuidados Paliativos apresentam-se com os seus conceitos difundidos nas
varias partes do mundo, porém o que ndo quer dizer que sejam correctamente interpretados e
aplicados. Ocorrem muitas divergéncias sobre a populacdo alvo e sobre quando iniciar os
cuidados paliativos.

Em Portugal, desde 2006 existe o Decreto-Lei 101/2006 (06 de Junho de 2006) o qual
legisla sobre o funcionamento e orientacGes a seguir pelo Sistema Nacional de Saude e também
nos Servicos Privados de Assisténcia a Saude com relacdo a prestacdo dos Cuidados Continuados
nos quais estdo inseridos os Cuidados Paliativos. Segundo o Decreto-Lei 101/2006 a populacao
alvo em Portugal a qual devera ter assisténcia pelos cuidados paliativos sdo “doentes em situagéo
de sofrimento decorrente de doenca severa e ou incurdvel em fase avancada e rapidamente
progressiva, com o principal objectivo de promover o seu bem-estar e qualidade de vida”; de
acordo com o Plano Nacional de Cuidados Paliativos também estdo englobados os pacientes que
apresentem 0s seguintes critérios:

a) Ndo tém perspectiva de tratamento curativo;
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b) Tém répida progressdo da doenca e com expectativa de vida limitada;
¢) Tém intenso sofrimento;
d) Tém problemas e necessidades de dificil resolugcdo que exigem apoio especifico, organizado e

interdisciplinar.

Na maioria das vezes por desconhecimento sobre o que séo cuidados paliativos ou qual a
sua forma de actuagdo, muitas familias e seus doentes ndo recebem a devida assisténcia de forma
holistica. E necessario esclarecer ndo somente as familias, mas também os profissionais de satde
envolvidos no acompanhamento destes pacientes.

Segundo o Plano Nacional dos Cuidados Paliativos, regulamentado por despacho
ministerial em 15 de Junho de 2004, os Cuidados Paliativos em Portugal estdo divididos por
niveis de diferenciacéo:

Cuidados Paliativos de Nivel I:

Estruturam-se através de equipas moveis que nao dispdem de estrutura de internamento
préprio mas de espaco fisico para sediar a sua actividade. Prestam apoio nas situacGes de maior
complexidade e sdo multidisciplinares. Compostas no minimo, por médico, enfermeiros,
assistente social e secretaria. Pode contar com apoio espiritual estruturado e apoio de voluntéarios.
Apresentam também as seguintes caracteristicas:

e S&o prestados por equipas com formacao diferenciada em cuidados paliativos.
e Podem ser prestados quer em regime de internamento, quer em regime domiciliario.

e Podem ser limitados a funcao de aconselhamento diferenciado.
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Cuidados Paliativos de Nivel Il:

Sao prestados em unidades de internamento proprio ou no domicilio, por equipas
multidisciplinares e diferenciadas que prestam directamente os cuidados paliativos e que
garantem disponibilidade e apoio durante 24 horas. As equipas multidisciplinares possuem
formacdo diferenciada em cuidados paliativos e que, para além de medicos e enfermeiros,
incluem técnicos indispensaveis a prestacdo de um apoio global, nomeadamente nas areas social,
psicoldgica e espiritual.

Tem uma dotacdo média entre 10 a 15 camas e cada equipa domicilidria tem a seu cargo
entre 10 — 15 doentes. A equipa formada é multidisciplinar incluindo, pelo menos:

— Medicos, enfermeiros e auxiliares de accdo médica que assegurem a visita diaria e
assisténcia efectiva durante todos os dias da semana, incluindo urgéncias durante a
noite;

— Enfermeiros que assegurem, em regime de internamento, a sua permanéncia
efectiva durante as 24 horas;

— Auxiliares de accdo médica que assegurem, em regime de internamento, a sua
permanéncia efectiva durante as 24 horas;

— Apoio psicoldgico que assegure a visita didria dos doentes e o apoio as familias e
aos profissionais;

— Fisioterapeuta que assegure 0s planos terapéuticos individuais;

— Técnico de servigo social;

— Apoio espiritual estruturado;
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— Secretariado;
— Gestdo da unidade;

— Coordenacdo técnica da unidade.

Cuidados Paliativos de Nivel I11:

Estdo dotadas de recursos que permitam o desenvolvimento das actividades de formacéo e
de investigacdo e tém particular papel e responsabilidade na formacdo dos varios profissionais
que irdo constituir equipas multidisciplinares de cuidados paliativos. Reinem as condicfes e
capacidades proprias dos Cuidados Paliativos de Nivel 11 acrescidas das seguintes caracteristicas:
a) Desenvolvem programas estruturados e regulares de formacgdo especializada em cuidados
paliativos;

b) Desenvolvem actividade regular de investiga¢do em cuidados paliativos;

c¢) Possuem equipas multidisciplinares alargadas, com capacidade para responder a situacdes de
elevada exigéncia e complexidade em matéria de cuidados paliativos, assumindo-se como
unidades de referéncia.

A abordagem dos cuidados paliativos recai sobre doentes que se encontrem em situagdes
como as insuficiéncias avancadas de 6rgdos (cardiaca, renal, hepatica, respiratoria), a SIDA em
estadio terminal, as doencas neurologicas degenerativas, as deméncias na sua fase final, a fibrose
quistica, doencas oncoldgicas e tantas outras que sejam alvo de cuidados centrados nas suas

necessidades e ndo no seu diagndstico e prognéstico *°.
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N&o se deve esquecer que o cuidar no contexto de uma doenca fatal, progressiva,
incapacitante promove dentro da estrutura familiar situagdes de grande complexidade e que
necessitam ser avaliadas sobre os diferentes aspectos fisico, psiquico, social e espiritual. E
relevante determinarmos o conjunto de necessidades que serdo impostas a estrutura familiar em
decorréncia da existéncia de tais situacoes.

Alguns estudos relatam que a busca da qualidade de vida do paciente tem sido reiterada
como uma das pedras angulares dos cuidados paliativos, havendo um ndmero significativo e
crescente de pesquisas sobre o que seria qualidade de vida em cuidados no fim da vida, e sobre
quais seriam seus possiveis indicadores, especialmente para o paciente e seu cuidador *>¢"%,
Esta € uma questdo crucial, pois estudos mostram que a preferéncia dos doentes, com doenca
terminal, em relacdo ao tratamento é pouco considerada pelos médicos, e que ha problemas de
comunicacdo destes com seus doentes, assim como também ha pouca atencdo e pouco cuidado
oferecido pelos médicos a seus doentes e familiares neste periodo %,

Embora seja dificil de definir os termos “sobrecarga” e “stress no cuidador”, estes sao
usados para descrever o que ocorre quando a saude fisica ou emocional dos cuidadores esta
comprometida ou quando as exigéncias de cuidados superam os recursos disponiveis *°. “Stress”
e sobrecarga, juntamente com a depressdo, sdo comuns em cuidadores familiares e, se ndo
tratados, podem resultar em danos para a satde fisica e mental *°.Os membros mais préximos da
familia servem como cuidadores informais na maioria das vezes, porém, outras pessoas que

compartilham um importante vinculo com o paciente também pode desempenhar o papel de

cuidador 3,
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A complexidade dos papéis de cuidador muitas vezes é varidvel e dificil de definir. Ao
cuidador deve ser prestado um suporte multidimensional que ultrapassa os aspectos fisicos,
psicolOgicos, espirituais e emocional. Num esforco para apreciar plenamente as sobrecargas
associadas com o cuidador, é importante explorar outros termos associados com o cuidar. O
“stress do cuidador”, um termo envolvente, ocorre quando o cuidador percebe a dificuldade em
desenvolver papéis ou sente-se esmagado pelas suas tarefas’. Outros termos, como carga
objectiva, descreve eventos ou actividades associadas com o papel de cuidador. Estas actividades
incluem a prestacdo de cuidados no dia-a-dia, ou a gestdo desafiadora das mudancas
comportamentais no paciente. Em contrapartida, a carga subjectiva do cuidador é geralmente
menos visivel e descreve reac¢des emocionais do cuidador ao acto de cuidar, tais como a
preocupacdo, ansiedade, frustracdo, ou fadiga *%°.

A sobrecarga fisica e emocional do cuidador também € uma questdo que deve ser
abordada e os meios para alivia-la devem fazer parte da gestdo da situacdo acompanhada por
equipa multidisciplinar de cuidados paliativos.

O préximo capitulo é dedicado a uma breve revisao sobre ELA, com o objectivo de

enquadrar esta doenca e fundamentar a sua inclusdo no contexto de Cuidados Paliativos.
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Capitulo 3: Revisdo Suméria sobre a Esclerose Lateral Amiotrofica

Neste capitulo serdo descritos temas que permitirdo uma visdo mais abrangente sobre a

Esclerose Lateral Amiotrofica. Séo eles:

3.1 Nota Historica

3.2 Neuroanatomia

3.3Etiopatogénese

3.4 Factores de Risco

3.5 Epidemiologia

3.6 Diagnostico

3.7 Manifestacdes Clinicas

3.8 Tratamento
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3.1 Nota Histdrica: A descoberta das Doencas Neuromusculares:

O famoso neurologista francés Duchenne foi o primeiro a descrever doengas do neurénio
motor ndo infecciosas, esporadicas ou hereditarias, a partir da metade do século XIX 3.

Guillaume Benjamin Amand Duchenne foi mentor de outro grande génio da Medicina —
Jean-Martin Charcot, que gracas ao seu método de deducdo anatomoclinica e registo fotografico
utilizado nos seus pacientes contribuiu de forma indelével para o desenvolvimento da Neurologia.

Jean-Martin Charcot foi uma crianca solitaria com talentos artisticos e uma atipica
atencdo aos detalhes visuais, qualidades que mais tarde provaram ser valiosas nas suas
investigacOes neuroldgicas. Foi admitido para a Escola de Medicina na Universidade de Paris,
concluindo-a em 1853. Em 1857, Charcot foi colocado como Professor de Medicina e
rapidamente tornou-se chefe dos Servicos Médicos no Hospital Salpetriére, onde permaneceu
pelo resto de sua carreira. Em 1872, foi eleito professor de anatomia patoldgica na Universidade

de Paris, e em 1882 assumiu a recém criada disciplina de Neurologia.
3.1.1 Esclerose Lateral Amiotrofica: De Charcot ao século XX:

A primeira pagina desta histéria foi escrita em 1865 por Charcot num estudo de caso de
uma mulher histérica com uma “permanente” contractura dos membros’%. Um exame postmortem

demonstrou esclerose fascicular do feixe lateral da medula. Esta foi a primeira descricdo do

envolvimento do feixe lateral da medula e foi a primeira tentativa de associar um sintoma clinico,
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a contractura, com esta lesdo. A década seguinte foi cenario de vigorosos debates os quais
conduziram ao reconhecimento dos neurénios motores como alvo da paralisia muscular atrofiante

» 31 _ e definiram trés conceitos nosoldgicos: atrofia muscular

— “paralysie musculaire atrophiant
progressiva, Esclerose Lateral Primaria e Esclerose Lateral Amiotréfica (Doenca de Charcot).

Os trés principais critérios selecionados por Charcot para caracterizar a ELA foram a
fraqueza motora de progressdo rapida, sem uma clara relacdo com a atrofia; uma permanente
“contractura”; o desencadear de dor muscular espontdnea devido a traccdo ou pressdo’". Ele
reconheceu um padrdo tipico: a doenca surgia ha mdo, com proeminente contractura nas pernas e,
geralmente com envolvimento bulbar. Charcot estabeleceu uma relacdo entre neurénios motores
e atrofia muscular, e entre o tracto lateral da medula e a contractura.

Actualmente, passados mais de 100 anos desde a primeira descri¢cdo da ELA por Charcot,
qguando pedimos para definir esta patologia, a maioria dos neurologistas irdo responder que a
ELA permanece como uma doenca por vezes de dificil diagnostico precoce e sem tratamento
eficaz”’.

A ELA ndo despertava a atengdo do publico em geral até que Lou Gehrig, o grande “Iron

Horse” — jogador de basebol do New York Yankees (EUA) — desenvolveu-a em 1930. Gehrig era

um atleta com uma construcdo muscular invulgar *.

A ELA forcou Gehrig a se retirar do Basebol a partir de 1939, encerrando a sua
memoravel marca de 2.130 jogos realizados. A sua esposa tornou-se seu motorista, enfermeira,

nutricionista e constante companhia. Ela exercitava-o, segurava a sua mdo quando ele precisava
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assinar o seu nome, e ajudava-o diariamente a tomar as suas injecc¢oes de vitamina E, que naquele

tempo era a Unica intervencdo possivel conhecida para ELA.

Em 1941 Lou Gehrig perdeu a sua batalha para a ELA. Eleanor Gehrig tornou-se mais
tarde uma activista na luta contra a ELA, posteriormente atraindo a atencdo do publico para a
doenca. Em 1950 a Srd.Gehrig convenceu uma entdo recente organizacdo chamada Muscular
Dystrophy Association (MDA) a incluir a ELA nos estatutos da sua missdo de combater as
doencas neuromusculares. Na altura o principal interesse da Associacdo prendia-se com a
distrofia muscular de Duchene, mas com o apelo de Eleanor Gehrig a MDA veio a tornar-se por

muitos anos a organizacao privada lider mundial na pesquisa e nos apoios na ELA.

Eleanor Gehrig faleceu em 1984; entretanto o seu legado na luta em defesa da ELA fez
surgir numerosos centros de pesquisa multidisciplinar para ELA espalhados pelos EUA e pelo
mundo®. Na Europa existem vérias associacdes que apoiam os cuidados a pacientes e seus
familiares na luta diaria pela qualidade de vida e na angariacdo de fundos para incentivar e
manter as pesquisas na busca da cura para a ELA. Uma das importantes Associacdes na Europa é
a MDA (Muscular Disease Association) com sede no Reino Unido e que ja existe ha 29 anos, e
conta actualmente com varios centros afiliados espalhados por varios estados da Unido Europeia
e recebe apoio de figuras publicas do meio artistico-cultural e de membros da realeza

Britanica*®.

O aparecimento de 1-2 novos casos diagnosticados a cada 100.000 pessoas/ano nos

EUA™! e de 0.4 — 2.5 para cada 100.000 pessoas/ano na Europa *°; associado a um progndstico
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reservado e esperanca de vida média entre 2-5 anos a partir do diagnostico, ao facto da doenca
manifestar-se na regido filogeneticamente mais evoluida do controle motor *, e de ndo haver até
0 momento cura; sdo em conjunto factores que tornam relevante o crescente interesse na

investigacdo desta patologia na comunidade cientifica.

3.2 Neuroanatomia:
O 1° neurdénio motor origina-se no cértex motor, nas areas pré-motoras, no cortex
temporal e cértex parietal, e convergem para formar os tractos corticobulbar e corticoespinhal,

como esquematizado na Figura 1.

Feixe cortico-
pontico-bulbar

Decussassdo das
Nucleos da coluna Piramides

dorsal
Feixe Corticoespinhal

e Anterior

Corticoespinhal
Lateral

Figura 1. A via cortico-espinhal é formada por fibras originadas no cdrtex motor primario (area 4),
cortex pré-motor (4rea 6) Cortex parietal (4reas 1,2,3) e do cértex temporal %
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As fibras destes tractos fazem sinapse com os neurdnios motores do tronco cerebral e do
corno anterior da medula espinhal, o denominado 2° neurénio motor, cujos axonios terminam no
musculo-esquelético. Ha dois tipos primarios de 2° neurénio motor, 0s motoneuronios de maior
didmetro (motoneurdnios alpha) que sdo responsaveis pela contragdo muscular do musculo-
esquelético e os motoneuronios gama que inervam o fuso neuromuscular. Ambos os tipos de

motoneuronios contém grandes axonios de conducéo rapida, mielinizados.

A mielina, que € produzida pelas células de Schwann, é responsavel pela conducao
saltatoria entre os nodulos de Ranvier. A velocidade de conducdo do nervo motor periférico é de
aproximadamente 45-60 m/s.

As células do corno anterior da substancia cinzenta da medula sdo o término dos impulsos
corticoespinhais descendentes. O potencial de repouso das células do corno anterior da medula é

afectado por multiplas aferéncias, os quais aumentam ou diminuem o limiar de excitabilidade.

As células do corno anterior da medula podem ser consideradas como um interruptor que
governa todas as actividades subsequentes na unidade motora . Denomina-se unidade motora ao
conjunto formado por um neurénio motor e todas as fibras musculares por ele inervadas. O termo
aplica-se apenas aos neuronios motores somaticos, ou seja, a inervacdo dos muasculos estriados

esqueléticos. As unidades motoras sdo as menores unidades funcionais do sistema motor %.

Os axénios das células do corno anterior da medula adquirem um tecido conectivo
protector (epineurium, perineurium) e formam o nervo motor periférico. Cada axénio motor

ramifica-se em varias fibras responsdveis pela inervacdo das vérias fibras musculares
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dependentes da mesma unidade motora. O nimero de fibras musculares inervadas por uma
unidade motora define o grau de controlo muscular. Muasculos com fun¢Bes motoras finas
requerem substancialmente mais células do corno anterior por unidade de volume do musculo,
em comparacao com musculos responsaveis por movimentos menos elaborados. As ramificacoes
do nervo periférico terminam na placa motora da junc¢do neuromuscular. A juncdo neuromuscular
é 0 ponto onde, através de neurotransmissores, a energia electroquimica é transferida do nervo

motor periférico para a fibra muscular®.
3.3 Etiopatogénese:

Estudos em modelos experimentais animais e humanos com a mutacdo do gene SOD1

indicam que a perda de neurénios motores é precedida de um periodo de disfuncéo celular °.

3.3.1 O Papel do transporte axonal nas doenc¢as neurodegenerativas:

Os defeitos no transporte axonal sdo talvez melhor caracterizados por desordens do
neurénio motor. Estas desordens incluem a ELA, a neuropatia motora hereditaria, a atrofia
muscular espinhal e a paraplegia espéstica hereditaria®’.

A maioria das doencas neurodegenerativas no ser humano, incluindo a Doenga de
Alzheimer, Doenga de Parkinson e a ELA, demonstram uma patologia axonal incluindo acimulo
anormal de proteinas e agregados. Estas patologias evidenciam a lesdo axonal como parte do
processo patogénico e, em particular a disfun¢ao no transporte de metabolitos através do axonio.

O mecanismo pelo qual o transporte axonal ¢ perturbado ¢ diverso. A interrup¢do no

transporte pode ocorrer através de distdrbios enzimaticos (cinesina e dineina - também
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responséveis pelo transporte axonal) **’, da disfuncdo no processo de transporte (microtubulos);
da interac¢do de metabolitos com outros meios de transporte; e por insuficiéncia no fornecimento
de ATP (mitocondrias). De facto, todos estes eventos podem contribuir para a neurodegeneracao
8122 Semelhangas clinicas e neuropatolégicas entre a forma esporadica e algumas formas
hereditarias de ELA sugerem uma patogénese comum.

A maioria das formas de ELA sdo esporadicas, aproximadamente 10% dos casos tém
historia familiar, neste caso quase sempre de transmissdo autossdmica dominante. Actualmente o
vérios genes genes tém sido associados a esta doenga >, e recentemente foi descrito o 11°

147
gene .

3.3.2 Mutac¢ao SOD1:

Mutagdes no gene da Superoxido-Dismutase-1 para o Cu/Zn (SODI) causam
aproximadamente 20% dos casos de ELA familiar. A expressdo da mutagdo na SODI em ratos
transgénicos induz a doenga, a analise destes animais revela que a disfungao no transporte axonal
¢ um evento patogénico precoce > "> 2* 1> A natureza precoce desta disfungdo fundamenta que
o dano no transporte axonal contribui para o processo da doenga numa fase primdaria e ndo apenas

no estagio final. A mutagdo SODI perturba ambos, o transporte axonal rapido e lento > 2!,

3.3.3 Lesao Mitocondrial:

Muitos estudos tém demonstrado que a mutagdo SODI1 afecta selectivamente as

. .1
mitocondrias'®.
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3.3.4 Sinais inflamatorios:

Respostas inflamatdrias tem sido fortemente ligadas a ELA, e a SOD1 mutante pode ela
propria ser segregada e activar a microglia'®* ''* '*. Sinais inflamatérios a partir de células
vizinhas podem consequentemente causar dano adicional ao transporte axonal’®.

3.3.5 Sinais de Excitotoxicidade:

A excitotoxicidade provavelmente contribui para a ELA devido a alteragdes nas proteinas
¢ metabdlitos envolvidos no manuseio do glutamato vistas nos casos esporadicos de ELA'*'. A
patogenese da ELA esporédica é desconhecida, mas varias observacfes sugerem que o glutamato
possa participar na degeneracdo selectiva dos neurdnios motores. Niveis extracelulares de
glutamato estdo elevados na ELA. As concentracfes sindpticas de glutamato sdao reguladas por
transporte de glutamato de alta afinidade, e defeitos neste transporte tém sido observados na
ELA™®,

A excitotoxicidade pode contribuir para o processo patogénico em ambos os casos de
ELA familiar e esporadico. Estudos tém recentemente mostrado que a ac¢do excitotoxica do

glutamato danifica o transporte axonal **.

3.4 Factores de Risco:

Os factores de risco considerados inquestionaveis para a ELA sdo a idade, o sexo e a

genética. Acredita-se que a ELA esporadica seja uma doenga multifactorial, provavelmente
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produzida por multiplos genes que interagem com factores ambientais, com as suas complexas

causas ainda indeterminadas **8,.

Segundo o estudo GENEVA™, realizado nos EUA, um ntimero de provaveis factores de
risco ambientais para ELA esporddica tem sido examinado, a maioria deles com achados
inconsistentes nos estudos realizados. Alguns dos mais consistentes relataram associagdes
incluindo exposicao a pesticidas e trabalho agricola, exposi¢cdo ao chumbo e possivelmente outros
metais pesados, tabaco e a actividade fisica intensa incluindo futebol profissional. A importancia
dos factores de risco ambientais sugere um potencial envolvimento de genes no metabolismo

xenobiotico.
3.4.1 Exercicio:

Muitos estudos tém sido desenvolvidos sobre o risco ocupacional na ELA. Duas
ocupacdes tém sido associadas com o risco de desenvolver ELA: jogadores de futebol
profissional e militares '* *°. A maior actividade fisica ou o desgaste em situaces especiais como

nos casos de Guerra do Golfo poderia colocar-se mais como um factor precipitante que causal >*.

Veldink em 2005 realizou um estudo para avaliar se a actividade fisica ocupacional e a
actividade fisica de lazer estava associado com o risco aumentado de desenvolver ELA
esporadica e determinar a associacdo entre a actividade fisica e a duracdo ou idade de
aparecimento da doenca. Foi encontrado que o uso de Tabaco e bebidas alcodlicas estdo
independentemente associadas com a ELA, e ndo foi encontrado nenhuma associagao significante

com a actividade fisica ocupacional e de lazer *.
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3.4.2 Historia Familiar:

Existem alguns estudos que apoiam que a presenca de antecedentes familiares de outras
doencas degenerativas aumenta o risco de sofrer da doenca, portanto colocou-se a hipétese que o
risco de ELA, doenca de Parkinson e deméncia ser maior nos familiares de pacientes que tenham

sofrido alguma destas doengas ** %4,

3.4.3 Tabaco:

O cigarro contém inumeras substancias neurotoxicas e deste modo fumar pode ser um
factor de risco para ELA. Em um recente estudo de coorte, o tabagismo foi associado com um
risco moderadamente aumentado de &bito em mulheres portadoras de ELA, mas ndao em
homens™*.

Diferentes dados na literatura apoiam que o tabaco poderia aumentar o risco de
desenvolver a ELA®, especialmente em mulheres, porém o mesmo ndo esta claro para a
populacdo masculina **°. Num estudo de case-control sobre o alcool e tabaco'® nio se pdde
demonstrar que o alcool esta associado a uma maior incidéncia de ELA, no entanto observou-se
que nos individuos que haviam sido fumadores tinham um risco duas vezes maior e nos
individuos que ainda eram fumadores apresentavam um risco superior ao triplo. Os fumadores
iniciantes apresentavam um risco mais moderado. O risco de apresentar ELA esta

significativamente associado a duragdo do acto de fumar tabaco, assim como ao numero de

macos consumidos por ano **.
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3.4.4 Alimentacao:

Determinados produtos da dieta tém sido associados a um maior risco de desenvolver
ELA. Uma dieta rica em gordura associa-se a um maior risco de desenvolver ELA'®, embora
sem significancia estatistica, enquanto uma dieta composta por fibras supde reducao do risco. O
maior consumo de glutamato supde de forma significativa um acréscimo praticamente triplicado
no risco de desenvolver a enfermidade. O consumo de vitaminas ou substancias antioxidantes néo
tém demonstrado alteragdes no risco de ELA°.

Um consumo elevado de acidos gordos poliinsaturados e de vitamina E (que actuam de
forma sinérgica) supdem uma reducdo no risco de desenvolver a ELA. A ingestao de flavindides,
licopeno, vitamina C, Vitamina B12, célcio ou fitoestrdgenos ndo demonstrou modificacdo no

risco 14,

3.4.5 Idade e Sexo:
A idade é o factor de risco mais importante. A doenca ocorre durante a vida adulta, com
um pico de incidéncia entre 50-75 anos de idade. Uma ligeira predominancia masculina, numa

relacdo masculino — feminino de 1,5:1, diminuindo com a idade para 1:1 acima dos 70 anos .

3.5. Epidemiologia:

A incidéncia anual de ELA é de 1 — 2 para cada 100.000 habitantes, com uma taxa de

prevaléncia de 4 — 7 casos para cada 100.000 habitantes. A média de sobrevivéncia apds o
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diagndstico é de 3 anos, um consideravel nimero de pacientes (19-25%) sobrevive apds 5 anos e
mais 10% est&o vivos ap6s 10 anos .

A média de idade de aparecimento dos sintomas é 47 — 52 anos para os casos de ELA
familiar e 58 — 63 anos nos casos de ELA esporadica™’.

Sdo considerados factores de mau prognostico: inicio tardio dos sintomas (acima 60
anos), apresentacao bulbar, sexo feminino, o envolvimento respiratério ou a baixa capacidade
vital forcada no momento do diagndstico, a rapida progressdo da doenca, e o curto intervalo entre

0 inicio dos sintomas e o diagndstico sugerindo um curso mais agressivo da doenca .

3.6 Diagnostico:

Em 1988, o grupo de trabalho sobre ELA da World Federation of Neurology (WFN)
propds guidelines para inclusdo de pacientes com ELA em ensaios clinicos 2. Estes critérios tém
sido usados para facilitar o diagnéstico de ELA e sdo usados como base para as definicdes

apresentadas na Tabela 1.
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O diagndstico de ELA requer a presenga de: (critérios positivos)
Sinais do 2° neuronio

(incluindo EMG em musculos clinicamente nao afectados)
Sinais do 1° neuronio

Progressao dos sinais e sintomas

O diagnostico de ELA requer a auséncia de:

(diagnostico por excluséo)

Sinais sensitivos

Disturbios esfincterianos

Disturbios visuais

Sinais autondmicos

Disfuncgdo nos ganglios da base

Deméncia tipo Alzheimer

Sindromas que mimiquem ELA

O diagndstico de ELA é suportado por:

Fasciculagdes em uma ou mais regides

Alteracdes neurogenicas no EMG

Conducao nervosa sensitiva e e motora normais

Auséncia de bloqueios de conducéo nas fibras motoras

Tabela 1. Critérios de Diagndstico para ELA.
EMG — Eletromiografia, ELA — Esclerose Lateral Amiotréfica®®

A proposito dos recentes desenvolvimentos no campo da genética e biologia molecular da
ELA, a World Federation of Neurology organizou outro workshop em 1998 para discutir as
guidelines existentes para o design e execucgdo de ensaios clinicos em ELA e rever os critérios de

El Escorial °"%,
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Os critérios de diagnostico do El Escorial tém a sua utilidade restringida para o uso na
selecgdo de doentes para ensaios clinicos ou estudos cientificos, ndo sendo aceitavel quando o
objectivo for estabelecer o diagnéstico tio cedo quanto possivel **’. Como ndo ha um marcador
bioldgico da doenga, o diagndstico deve ser baseado nos sintomas, no exame clinico cuidadoso,
na investigacao electrodiagndstica, nos exames laboratoriais e de neuroimagem, tal como descrito
na Tabela 2 812,

O estudo electrodiagnostico tem um importante papel para o diagndstico precoce e na
avaliacdo da ELA. E til para o diagnostico diferencial e na avaliacdo quantitativa da progressdo
da doenca >°%.

Técnicas quantitativas podem ser aplicadas para medir a reinervacdo utilizando
electromiografia de detec¢do com electrodo agulha. A metodologia da estimativa do numero de
unidades motoras pode ser Gtil na medicdo da perda de unidades motoras em grupos de pacientes,
mas a variabilidade na medida utilizando métodos correntes limita a sua sensibilidade na
avaliacdo de pacientes individuais. Medidas neurofisioldgicas convencionais, expressas como um

indice multimétrico, pode ser util em avaliar progressos. O primeiro neurénio motor pode ser

avaliado usando protocolos de estimulacdo magnética transcortical.
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Analises ao Sangue

Sedimentacédo de Eritrocitos

Urina

Proteina C Reactiva

Chumbo (secrecédo 24 h)

Rastreio hematoldgico

Mercurio

ASAT, ALAT, LDH

Manganes

Hormonas TSH, FT4, FT3

Neurofisiologia

Vitaminas B12 and folato

EMG

Electroforese de proteinas séricas

Velocidade de conducéo nervosa

Imunoelectroforese sérica

MEP

Creatinaquinase (CK)

Radiologia

Creatinina

Ressonéncia Magnética, TAC

(cabeca/cervical, torax, lumbar)

Electrélitos (Na+, K+, Cl), Ca2+,P043))

Rx Pulméo

Glicose

Biopsia

Enzima conversora Angiotensina(ACE)

Musculo

Lactato

Nervo

Hexoaminidase A e B

Medula 6ssea

Anticorpos Gangliosideos GM-1

CSF

Anti-Hu, anti-MAG

Contagem de células

RA, ANA, anti-DNA

Citologia

Sorologia (Borrelia, incluindo HIV)

Concentracdo total de proteinas

Glicose, lactato

Tabela 2. Diagndstico de ELA/DNM: investiga¢des recomendadas
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A revisdo do diagnostico é obrigatdria no caso de ndo haver evidéncia de progressao da
doenca ou se o paciente desenvolver sintomas atipicos. O diagndstico da ELA é subdividido,
segundo o “revised el escorial criteria” em: definitiva, provavel, provavel suportado por
laboratério e possivel, conforme descrito na tabela 3 1%,

Subclassificacéo de ELA:

ELA Definitiva Sinais do 1° e do 2° neurdnio em 3 regides do corpo

ELA familiar definitiva Sinais do 1° e do 2° neurénio em 1 regido do corpo mais identificagcdo (com

suporte laboratorial) da mutagc&o do gene associado com a ELA.

ELA Provével Sinais do 1° e do 2° neurénio em 2 regiGes do corpo (com sinais do 1°

neurdnio rostrais aos sinais do 2° neurénio

ELA Provavel (suportado | Sinais do 1° e do 2° neurénio em 1 regido do corpo mais evidencia

por laboratorio) electromiogréafica de desinervacao recente em 2 ou mais regioes.

Possivel ELA Sinais do 1° e do 2° neur6nio em 1 regido do corpo.

Tabela 3. Critérios El Escorial Revisto — 1998. Legenda: ELA — Esclerose Lateral Amiotréfica.

3.6.1 Diagnéstico Diferencial:

A possibilidade de outras doencas com deficit motor (como por exemplo Miastenia
Gravis, neuropatias com bloqueios de conducdo nervosa, neuropatias motoras, siringomielia
cervical) devem ser eliminadas, pois estas doencas podem se assemelhar a ELA nos estadios
iniciais.

A Tabela 4 descreve alguns dos possiveis diagndsticos diferenciais °* que podem ocorrer:
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Outras doencas do neuronio motor

* Atrofia Muscular Progressiva
* Paralisia Bulbar Progressiva
* Esclerose Lateral Primaria

Doencas estruturais
* Mielopatia espondilotica cervical

* Malformacéo de Arnold-Chiari

* Siringomielia ou siringobulbia

* Lesao por radiaciao no Sistema Nervoso Central
* Tumor no SNC

Doencas metabdlicas e toxicas

* Hipertiroidismo
* Hiperparatiroidismo
e Intoxicacio por metais pesados (chumbo, mercirio)

Doencas inflamatorias e autoimunes

* Neuropatia motora multifocal

*Polineuropatia desmielinizante inflamatoria cronica
*Esclerose Multipla

* Miastenia gravis
* Miopatia Inflamatoria
* Miosite com corpos de inclusido

* Doenca do Neuronio Motor Paraneoplasica

Tabela 4. Diagnosticos Diferenciais — ELA. Christen L. Shoesmith

Doencas neurologicas hereditarias

e Atrofia Muscular Espinobulbar
ligada ao cromossoma X (Doenca de
Kennedy)

* Deficiéncia de Hexosaminidase A

» Paraplegia espastica hereditaria
com amiotrofia

* Ataxia espinocerebelosa

* Distrofia Oculofaringea

* Adrenomieloneuropatia

* Deficéncia de maltase acida

Doengas infecciosas
*HTLV

* Mielopatia
* Doenca de Creutzfeldt-Jakob
* Sifilis

Outras doencas degenerativas do
SNC
* Degenerescéncia cortico-basal

* Doenca dos Corpos de Lewy
* Atrofia MultI- sistémica

e Paralisia Supranuclear
progressiva

* Doenca de Parkinson

MJS. Amyotrophic lateral sclerosis. Update for family physicians. Can Fam Physician. 2006;52:1563-9
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3.7 Manifestac@es Clinicas:

A disfuncdo cognitiva € observada em 20%-50% na realizagdo de testes
neuropsicolégicos, e 3% — 5% desenvolvem deméncia, sendo que esta é do tipo Frontotemporal®.
A maioria dos pacientes que tém ELA diagnosticada com uma disfuncdo cognitiva é
caracterizada como ALSci (Amiotrophic Lateral Scleroses with cognitive impairment).
Numerosos estudos mostram que os deficits primarios na ALSci ocorrem nos dominios da
atencdo e concentracao, flexibilidade cognitiva, geracdo de palavras, planeamento e resolucdo de

problemas, raciocinio abstracto, competéncias visuais e de percepcao, fluéncia e memoéria’®.

A parésia progressiva € a queixa inicial mais comum. Remissfes e recaidas ndo sdo
observadas. Notavelmente a dor, queixas sensoriais e disfuncdo esfincteriana devem estar
ausentes. A fraqueza geralmente apresenta-se unilateralmente num unico segmento (bulbar,
cervical, toracico e lombossacral) e € mais comumente relatado na por¢éo distal dos membros
superiores ou inferiores. Inicialmente a fraqueza progride no segmento afectado.

Com progressdo da doenca a parésia ird afectar outras regides do corpo. Um terco dos
pacientes podem ter como sintoma inicial disfuncdo bulbar incluindo disartria e/ou disfagia.

O comprometimento respiratério inicial é o padrdo menos comum de apresentagdo. As
queixas associadas com fraqueza respiratoria incluem dispneia de esforco ou em repouso,
ortopneia, cefaleia matinal, e sonoléncia. Outras queixas podem incluir caibrds, fasciculagdes, e
labilidade emocional. Uma significativa perda de peso no inicio da doenca pode ser observada.

Sendo geralmente considerado um factor de mau progndstico®.
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O diagnostico de ELA depende da combinagdo de sinais de compromisso do primeiro e
do segundo neuronios, em multiplos segmentos corporais. Os sinais motores do 2° neurénio
incluem fraqueza, atrofia muscular, fasciculacdes e hiporeflexia. O aparecimento da atrofia e
fasciculagdes € insidioso e pode escapar a percep¢do do paciente. Os sinais da disfuncdo dos
neuronios motores na regido bulbar incluem fraqueza facial, disartria, fraca elevacédo do palato, e
fasciculacdes na lingua. Os movimentos oculares permanecem normais até muito tarde na doenca
e a ptose € muito rara. As anormalidades respiratorias podem ser manifestadas no uso
inapropriado dos musculos acessorios da respiracdo. Os sinais da disfuncdo do primeiro neurénio
motor podem ser mais dificeis de detectar, especialmente se a fragqueza e a atrofia sdo
pronunciadas. Os sinais incluem lentiddo dos movimentos, tonus muscular aumentado e
hiperreflexia. A presenca de reflexos normais nos membros fracos e atréficos sugere relativa
hiperreflexia %%,

O sinal de Babinski é achado em 30%-50% dos pacientes. Quando presente, € prova
inequivoca da lesdo do primeiro neurénio. Outros reflexos patoldgicos incluem o Sinal de
Hoffman, o reflexo palmomentoniano e o reflexo masseterino vivo.

Sinais de disfuncdo incluem discurso espastico, lento e movimentos lentificados da lingua

juntamente com o sinal palmomentoniano, o reflexo masseterino vivo e reflexos faciais

assimétricos ou exagerados®.
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3.7.1 Insuficiéncia Respiratoria na ELA:

A faléncia respiratoria é a causa de morte mais frequente dos pacientes com ELA. A
disfuncdo muscular respiratdria tem impacto sobre a sobrevida e a qualidade de vida. Tentativas
de compensar a faléncia respiratéria sdo um importante aspecto da gestdo do paciente com
ELA>. Os musculos respiratorios dividem-se em quatro grupos funcionais: musculos
inspiratorios, musculos expiratorios, musculos acessorios da respiracdo e 0os masculos das vias
aéreas superiores.

Os sintomas precoces da fraqueza do musculo diafragma podem ser subtis . A supinagéo
traz uma desvantagem mecanica a um diafragma enfraquecido, e o0s sintomas iniciais da
diminuicdo da forca do diafragma podem ocorrer durante o sono. Uma excursao diminuida do
diafragma durante o sono pode resultar em hipoventilacdo e transtornos respiratérios. Sintomas
de hipoventilagdo incluem sono néo reparador, fadiga, sonoléncia diurna e cefaleias matinais *2*.
A causa mais frequentemente atribuida a origem dos transtornos respiratérios durante o sono € a
paralisia do diafragma. Este musculo representa 60% a 70% da for¢ca muscular dos musculos
inspiratorios, e tem sido objecto de estudo em numerosas publicacbes que mostram 0 seu
envolvimento na IR da ELA 2. Com um deficit no diafragma em curso, ocorrem sintomas de
dispneia. A dispneia em repouso é um sintoma de avancgada parésia do diafragma.

Ha muitos métodos Gteis para avaliago da forca muscular inspiratoria. E recomendado
que a avaliacdo da funcdo muscular respiratéria seja feita a cada trés meses em pacientes com

ELA, ou mais frequentemente se o paciente desenvolver novos sintomas respiratorios **"*°,
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Testes de forga muscular inspiratria que sdo praticos para 0 uso com pacientes acompanhados
em ambulatério incluem medida da capacidade vital forcada (CVF), pressdo de inspiracdo nasal
(SNIP), e pressdo inspiratéria maxima (PImax) ®. A CVF ndo é especifica para detectar fraqueza
no diafragma. A medida da CVF na posicdo supina pode ser um melhor indicador da fraqueza do
diafragma. Em individuos normais, hd um pequeno decréscimo na CVF na posi¢cdo supina em
comparacdo com a CVF na posi¢do sentado. A diminuicdo na CVF na posicdo supina é maior em
pacientes com fragueza no diafragma.

Sendo o diafragma o Unico musculo inspiratorio activo durante a fase REM do sono, 0s
pacientes com fraqueza no diafragma estdo provavelmente a ter hipoventilacdo nocturna,
dessaturacdo de oxigénio e transtornos respiratérios no sono®®. Pacientes de ELA que se
submeteram a polissonografia tém mostrado um reduzido tempo total de sono, com despertares
frequentes, hipopnéia central, aumento da fase | do sono e diminuic&o da fase REM *'.

Deve ser considerado que o estabelecimento da Insuficiéncia Respiratoria (IR) € um
fendmeno de instalacdo precoce e um factor decisivo no prognostico da doenca. A importancia na
deteccdo precoce da IR esta também relacionada com o uso da ventilacdo ndo invasiva,
tratamento este que prolonga e melhora a qualidade de vida dos doentes **.

A oximetria de pulso nocturna realizada em casa é simples e facil de aplicar, e pode ser
utilizada como critério para iniciar a ventilacdo ndo invasiva (VNI) em pacientes com ELA. A
oximetria nocturna também serve como um método simples para monitorizar a eficacia da VNI, e

geralmente é usada como parametro para modificar os padrdes na VNI. As guidelines da
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Academia Americana de Neurologia (AAA) e a EFNS recomendam o inicio da VNI quando a
CVF é menor que 50% do predicto™"®.

Além da CVF <50%, outro critério usado para prescricdo de VNI € uma Plmax <— 60
cmH20, SNIP <40% do predicto, dessaturacdo de O2 na oximentria de pulso nocturna, PSG
anormal e pCO2> 45 mmHg.

A ventilacdo ndo invasiva pode ser fornecida por um ventilador limitado a pressdo ou a
volume. Ventiladores limitados por presséo (do tipo BIPAP) séo os mais comumentes utilizados.
Alguns autores acreditam que os ventiladores a volume fornecem um suporte respiratorio
superior aos pacientes com ELA™. Ventiladores a volume permitem maiores volumes

inspiratorios que pode prevenir atelectasias e melhoram a tosse em pacientes com falha

respiratoria neuromuscular.

3.8 Tratamento:

O tratamento da ELA é baseado no controlo de sintomas. Em termos de medicacdo
aprovada pela FDA temos somente comercializado o Riluzol. Em ambos os modelos animais e
humanos, o efeito de prolongamento o tempo de vida do Riluzol é maior quanto mais cedo é
iniciada a medicacéo 2. Além disso, a administracéo precoce da medicagdo pode ter um profundo
efeito psicoldgico sobre o0s pacientes e cuidadores.

Até o presente momento temos algumas opcdes de tratamento sintomatico que promovem
um imediato alivio dos sintomas, como por exemplo nos sintomas respiratorios temos a

Ventilagdo N&o Invasiva (VNI), os equipamentos de tosse assistida, a fisioterapia respiratoria que
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auxilia na fluidificac&o e retirada de secrecdes, a vacinacdo profilactica dos doentes, a prevencdo
das infeccOes e da Pneumonia Adquirida dos Ventiladores; nos casos de disfagia, perda
progressiva de peso e caquexia, hé a gastrostomia percuntanea por via endoscopica.

Mas € necessario perceber que o tratamento para pacientes com ELA, também deve ser
acompanhado de um follow-up dos familiares envolvidos no cuidar destes pacientes. E de suma
importancia abordar as questdes relacionadas com as necessidades e possiveis sobrecargas que
possam vir a desenvolver-se nos cuidadores de pacientes com ELA. A perda de papéis sociais, a
sobrecarga fisica, emocional e financeira imposta pela doenca nas familias e nos proprios
pacientes com ELA devem ser atempadamente objecto de gestdo da equipa que acompanha os
pacientes de ELA.

Os défices resultantes na ELA conduzem a perda de autonomia e requerem precocemente,
uma gestdo multidisciplinar graduada e continua, de modo que o paciente possa permanecer em
casa. Entretanto, devido a doenca ser severa e geralmente prolongada, novas formas de organizar
cuidados necessitam ser encontradas colectivamente e implementadas, com especial énfase nas
necessidades dos pacientes, cuidadores e familia, e na equipa de trabalho interdisciplinar *®.

A tematica sobre a multidisciplinaridade no acompanhamento de pacientes com ELA sera

abordada no capitulo seguinte.
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Capitulo 4: Fisioterapia e Cuidados Paliativos na ELA

Estd bem documentado que equipas interdisciplinares de cuidados paliativos tém tido um
efeito positivo sobre os cuidados em fim de vida em milhares de pacientes e seus
familiares®® "33 Estas equipas estdo se tornando mais comuns em servicos de salde para
pacientes agudos no Canada, EUA e na Europa ". Todavia é estimado que apenas 15% dos
pacientes que morrem no Canada tém tido acesso a servicos de cuidados paliativos. H& um
grande numero de pacientes os quais podem beneficiar de cuidados paliativos e que nao o
recebem. A identificacdo destes pacientes é problematica.

A limitacdo na capacidade de prever com precisao 0 prognostico, bem como a universal
falta de consenso sobre quando iniciar os cuidados paliativos sdo importantes consideragdes
144,145,92.

Dado o numero relativamente pequeno de profissionais formados em cuidados paliativos,
em comparacdo com a populacdo que envelhece e morre, nem todos 0s doentes serdo capazes de
receber servicos especializados™. Aqueles com cancer e sob cuidados paliativos apresentam
elevados niveis de incapacidade fisica e dor, que estdo, por sua vez, relacionadas com a
progressao da doenca, efeito directo do tumor, sindromes paraneoplésicas, ou efeitos locais ou
sistémicos do tratamento do céncer e suas complicacBes. O prejuizo da fungdo fisica e dor
cronica sao factores significativos que contribuem para a diminuicdo da qualidade de vida destes

pacientes 19327,
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O conceito de reabilitagdo estd a ganhar uma maior aten¢do em pacientes em cuidados
paliativos. O objectivo da reabilitacdo em pacientes em cuidados paliativos é eliminar ou reduzir
a incapacidade através da optimizacgdo do status funcional, independéncia fisica, e qualidade de

vida através de um tratamento apropriado®®

. O uso da reabilitagdo em cuidados paliativos deve
ser individualizado e ter em conta a expectativa global de vida e o desejo do paciente em
participar activamente na terapia.

Nos ultimos anos, tem havido uma mudanca de paradigma na forma de prestacdo de
cuidados de saude para pacientes com ELA; tém surgido clinicas multidisciplinares para ELA
com dedicacéo exclusiva a pacientes com esta condicdo °. O concentrar de um grande nimero
de pacientes em clinicas para ELA leva a uma acumulacao de recursos e “expertise” clinica que
facilita a gestdo desta doenca rapidamente progressiva.

Apesar das clinicas multidisciplinares promoverem melhorias na qualidade de vida e
prolongarem a sobrevivéncia em outras doencas neurodegenerativas, a influéncia destas clinicas
na sobrevivéncia de pacientes com ELA é desconhecido™.

Os profissionais de salde devem aplicar uma abordagem holistica ao tratamento e aos
cuidados prestados aos pacientes com ELA. As familias devem ser incluidas no processo, e ndo
se deve assumir que pacientes e cuidadores estdo de acordo sobre todos os interesses. As
pesquisas futuras devem focar sobre intervencdes terapéuticas para ajudar os pacientes com ELA
e seus familiares a lidar com os multiplos factores que acompanham uma doenca grave®™.

O “stress” ¢ definido como uma resposta fisiologica, cognitiva e/ou emocional do

individuo ao perceber alteragdes ou influéncias perturbadoras no ambiente ao redor. Os factores
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11 55,49
. O “stress” como um factor de

que criam e influenciam o stress sdo chamados “Stressors
risco para doenca est4 documentado na literatura ">, Um recente estudo feito por Zauntra apoia a
premissa de que “Stressors” sdo predictores do aumento da actividade da doenga na Artrite
Reumatoéide. Pesquisadores tém encontrado que algumas formas de “stress” levam a respostas
imunosupressoras >,

Identificar “Stressors” nos pacientes com ELA pode ajudar aos profissionais de saude na
avaliacdo da qualidade de vida individual*®. Além do mais, pacientes de ELA e cuidadores
deparam-se diariamente com muitos dos mesmos desafios, e devido as delineacBes de papéis do
paciente e do cuidador, alguns “Stressors” serdo diferentes.

Os trés maiores “Stressors” relatados pelos pacientes num estudo realizado por Marilyn
Trail em 2004% com pacientes com ELA e familiares foram: 1) preocupacdes sobre a
dependéncia e progressdo da doenca, 2) problemas em falar, e 3) fraqueza muscular. Para 0s
cuidadores, os trés maiores “Stressors” foram: 1) preocupacdes sobre a progressdo da doenga do
paciente, 2) preocupaces sobre dificuldade de alimentacdo e degluticdo, e 3) bem-estar fisico e
emocional do seu ente querido.

Promover um tratamento sintomatico eficaz é critico para manter um bom status
funcional, sendo possivel conseguir uma melhoria importante com o alivio parcial das alteraces
potencialmente trataveis. Um segundo elemento basico a valorizar é o potencial reabilitador,

definido como a estimativa da capacidade de um individuo de cooperar dentro de um programa

de reabilitacdo a fim de obter ganhos funcionais mensuraveis.

Pagina 52



Necessidades de doentes portadores de ELA e seu cuidador principal.Sua influéncia na Qualidade de Vida

A incapacidade é um termo que descreve uma deficiéncia, limitacdo na actividade ou
restricdo para participacdo, que tende a ser um impedimento maior para uma boa qualidade de
vida do paciente, pelo que a reabilitacdo devera ser oferecida a todos aqueles que sofrem de
alguma forma de incapacidade, e ndo somente aqueles em que se espera alguma recuperacéo.
N&o se pode solicitar ao individuo para colaborar se este préprio apresenta queixas de dor muito
intensa ou outro sintoma qualquer descontrolado, pois € necessario um correcto controlo
sintomatico, seja qual for o progndstico apresentado, e uma boa comunicacdo é necessaria de
modo a permitir ao paciente saber que as suas necessidades sdo reconhecidas e que ira ser feito o
possivel para supri-las.

E dificil mas ndo impossivel conseguir alguma melhoria clinica mesmo com capacidades
funcionais limitadas. Especial atencdo deve ser dada, também, aos aspectos psicossociais, 0s
quais tém um impacto negativo sobre o potencial de reabilitacdo. Deste modo a depresséo,
frequente na patologia terminal pode apresentar-se como apatia, ira, desmotivacdo, confuséo
mental e falta de vontade em participar na terapia e nas actividades.

A comunicacio entre todos os envolvidos é essencial. E importante que toda a equipa
esteja consciente da mudanca na énfase nos cuidados quando sdo alcancados os estadios
terminais da doencga. Alguns membros da equipa podem ter alterado o seu papel nestes estadios
tardios da doenca, por exemplo o papel do terapeuta ocupacional pode ser reduzido enquanto o
do fisioterapeuta é mais focado para o conforto que para mobilidade. E importante certificar-se
que o paciente e a familia estdo conscientes desta alteracdo nos cuidados, e estdo totalmente

envolvidos na tomada de decisdo*.
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Com relacdo aos aspectos fisicos dos cuidados a serem prestados devem ser feitas
consideracBes em relagdo ao paciente e em relacdo as necessidades do cuidador. No que diz
respeito ao paciente ha muitos sintomas diferentes que devem ser considerados, alguns
directamente relacionados com o processo da doenga, outros relacionados com a fraqueza
muscular'’®,

A seguir descreveremos alguns dos aspectos fisicos a serem considerados nos pacientes
com ELA:

4.a) Dispneia:

A fraqueza dos musculos intercostais e do diafragma podem levar a um aumento dos
problemas respiratorios — em particular a dispneia e a insuficiéncia respiratoria. O paciente pode
queixar-se de sintomas de insuficiéncia respiratoria, incluindo dor de cabeca matinal, sono pobre
e perturbado, ortopnéia, distdrbios de humor e perda de apetite ou, dispneia em repouso ou para
pequenos esforcos®’. Estes sintomas podem ser muito subtis e uma avaliacdo cuidadosa é
essencial, pois 0s pacientes podem ndo perceber que estdo com problemas respiratorios. A
dispneia € muito comum e acima de 95% dos pacientes desenvolvem os sintomas durante a
progressdo da doenca™. Uma avaliagdo completa da funcéo respiratéria pode ser apropriada,
incluindo uma medida seriada da capacidade vital forcada e de outros testes da fungéo
respiratoria, assim como a gasimetria e a oximetria nocturna''®. Simples medidas podem ser
efectivas inicialmente, tais como certificar-se de um correcto posicionamento da cadeira de rodas
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com uma ligeira inclinagdo para tras .0 envolvimento de uma equipa multidisciplinar alargada

é (til, particularmente o fisioterapeuta e o terapeuta ocupacional®.
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A utilizacdo da Ventilagdo N&o Invasiva (VNI) tem sido colocada por diversos autores
como uma boa pratica e pode causar uma modificacdo relevante na melhoria da qualidade de vida
destes pacientes. Entretanto, deve ser discutido com o paciente e a familia, pois estes devem estar
conscientes dos futuros planos e posterior gestao se os sintomas piorarem novamente ®’.

Muitos pacientes descobrem que o uso de VNI aumenta com o tempo, até ao ponto que
pode ser necessario 24 horas de suporte. Se ha uma deterioracdo posterior, deve-se ter um claro
plano de gestdo nesta fase terminal. Nestas situacdes alguns autores defendem o suporte
respiratorio com ventilacdo por traqueostomia. Infelizmente, esta decisdo € geralmente tomada
guando ha uma deterioracgdo subita, talvez antes do médico assistente perceber que o paciente tem
ELA®. Ha riscos desta ventilacdo implicar um “stress” acrescido nos pacientes e particularmente
nos seus familiares*, quando eles tornarem-se totalmente incapacitados e com necessidade de
cuidados totais.

Aproximadamente 10% dos pacientes tornam-se “locked in”, com nenhum método de
comunicagdo, mas com o suporte basico de vida continuo. Os pacientes necessitam saber sobre 0s
riscos deste desenvolvimento quando a VNI € discutida, e desta maneira os pacientes podem
tomar uma decisdo clara e auténoma® O uso do suporte ventilatério levanta muitas areas de
debate ético e dilemas, e todos os envolvidos nos cuidados dos pacientes devem estar conscientes

dos potenciais riscos e da necessidade de discuti-los honestamente.
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4.b) Fraqueza Muscular:

A fragqueza progressiva € inevitavel na progressdo da doencga. A Fisioterapia € muito Util
no seguimento do paciente para tirar proveito da sua capacidade remanescente e ajusta-la a sua

crescente incapacidade®

. A fraqueza muscular leva a imobilidade total do paciente e com isto
poderdo surgir consequéncias desconfortaveis decorrente da adop¢do de posturas viciosas com
compromisso articular e retrac¢des tendinosas que levam a quadros algicos bem como obstipagédo

e o surgimento de lesBes cutaneas, nomeadamente Ulceras de pressao.

4.c) Dor:

Embora haja pouca evidéncia sobre o envolvimento nervoso sensitivo, a dor € um sintoma
comum, com estudos mostrando uma prevaléncia acima de 73% ***. A dor pode ser devida a:
e contracturas musculares e espasmos na espasticidade, entdo o uso de relaxantes
musculares como o baclofen pode ser Gtil,**°.
e Alteragdes da actividade muscular ao redor da articulagdo — o fisioterapeuta pode ajudar
na avaliacdo e gestdo deste tipo de dor certificando-se de um correcto posicionamento e

encorajando movimentos passivos™™.

Embora seja 0 menor dos problemas no inicio da doenca, a dor tem sido relatada como um
sintoma frequente nos estadios tardios da ELA*‘onde nos estudos os autores descrevem uma

ocorréncia superior a 73% dos casos >>''® A dor é predominantemente na regido lombar, nos
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ombros, pescoco e nos membros inferiores* e pode ser persistente ou paroxistica *'*. Os doentes
as vezes referem dor de diferentes tipos em varias partes do corpo. Embora na maioria dos casos
a severidade da dor é relatada como de ligeira a moderada, 20% dos pacientes referem dor como

severa**!**, Tem sido sugerido que a intensidade da dor aumenta com a duragéo da doenca®.

4.d) Insénia:

No inicio da doenca, os pacientes podem ter dificuldades no sono. Uma avaliacdo cuidadosa é
essencial, pois podem haver varias causas:

e Ansiedade devido ao diagndstico, ou progressao da doenca;

e Depressdo como resultado do processo da doenca;

e Medo de ndo serem ouvidos pelos cuidadores quando houver disartria ou menor volume

da voz, particularmente se for necessaria ajuda extra para se movimentar na cama,

e Caibras ou espasticidade;

e Disfagia e problemas com a expulsdo das secre¢des, e sialorreia

e Insuficiéncia respiratdria, com pesadelos e dispneia.

Factores causais devem ser resolvidos antes de iniciar o tratamento. Pode haver a necessidade
de utilizar algumas medidas simples, tais como o fornecimento de uma campainha para permitir
que um paciente com diminui¢do na voz possa pedir ajuda ou medicacdo apropriada pode ser

necessaria, tais como antidepressivos, relaxantes musculares, anticolinérgicos ou ansioliticos **°.
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4.e) Tosse:

A tosse pode ocorrer:

o Devido a musculatura respiratoria estar fraca e tornar-se extremamente dificil expulsar as
secrecOes — a reducao destas secrecdes, particularmente a noite, pode ser util, em conjunto
com a Fisioterapia;

e Devido a diminuicdo na eficiéncia da degluticdo de goticulas de saliva que seguem para
as vias aéreas, estimulando o reflexo de tosse;

e Quando h& uma infec¢do no tracto respiratério, superior ou inferior, com aumento das
secrecOes e uma reduzida capacidade para expeli-las
O tratamento deve ser dirigido a causa ®’. Os opidides podem ser (teis no caso de a tosse

permanecer um problema **°.

4.f) Obstipacao:

A obstipacdo pode ocorrer naqueles pacientes com dieta reduzida, ou com diminuicao da
actividade fisica, particularmente quando a medicacdo que tem sido prescrita leva a obstipacéo,
como no caso dos opidceos e anticolinérgicos — um estudo relata que 53% dos pacientes
gueixam-se de obstipacdo'*.A prevencdo da obstipacéo é importante, através de uma adequada
hidratacdo e dieta balanceada Com a diminui¢do na mobilidade o fisioterapeuta e o terapeuta

ocupacional sdo de grande ajuda.
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4.1 O papel da Fisioterapia nos Cuidados Paliativos:
A Fisioterapia tem como objectivo “optimizar”o nivel funcional e tem em consideragdo a

relagdo entre os aspectos fisicos, psicoldgicos, sociais e vocacionais **.

Sdo objectivos da Fisioterapia:

Manter uma funcdo respiratoria 6ptima;
e Manter uma funcéo circulatéria éptima;
e Prevenir retracOes tendinosas

e Prevenir queixas articulares;

¢ Influenciar o controlo da dor;

e Optimizar a independéncia funcional;

e Educacdo e participacdo do cuidador *.

A referenciacdo a Fisioterapia 0 mais cedo possivel é aconselhavel para assegurar uma
precoce implementacdo dos objectivos da reabilitacdo, especialmente aqueles que séo preventivos
ou restaurativos*>®. Segundo o Working Group for Palliative Care (UK) as razdes para

encaminhar um paciente estdo englobadas nos critérios de encaminhamento para o fisioterapeuta.

Quando o paciente apresenta algum dos seguintes itens:
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e Dispneia ou outro sintoma respiratério como tosse ou excesso de secre¢oes;

e Sintomas neuroldgicos periféricos ou central, que possam requerer um encaminhamento

para um fisioterapeuta especializado em neurologia;

Quando o paciente necessita de algum dos seguintes itens:

Nebulizador portéatil ou instru¢do no uso correcto de aparelhos inaladores;

e Tratamento para melhorar, manter, ou gerir a deterioracdo da tolerdncia ao exercicio e

forca muscular;

e Tratamento para manter ou melhorar a amplitude articular dos movimentos e flexibilidade

dos tecidos moles;

e Reeducacdo da marcha e/ ou fornecimento de ajudas técnicas para maximizar a

independéncia na mobilidade e/ ou transferéncias;

e Adjuvante na gestdo ndo farmacoldgica da dor, incluindo o uso do TENS (Transcutaneos
Electrical Nerve Stimulation) apoiando a intervencdo farmacologica na gestdo das

nauseas, vomitos e dor;
e Gestdo do stress e ansiedade, atraves de técnicas de relaxamento e massoterapia.

Os principios gerais da fisioterapia estdo discutidos por iniimeros autores*>® e podem ser

resumidos da seguinte forma:
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e Iniciar o tratamento tdo breve quanto possivel ap6s a avaliacdo funcional do paciente.
Considerar que a capacidade de colaboracdo do paciente pode estar reduzida. Fazer aos
poucos e varias vezes é o principio. Manter a avaliacdo e a modificacdo dos objectivos é
essencial.

e ldentificacdo de multipatologias, avaliando actuais e potenciais limitagGes para a funcéo,
incluindo a dor e outros problemas de natureza musculoesquelética, neuroldgica,
respiratoria ou circulatoria.

e Considerar a pessoa como um todo, identificando metas realistas e alcangaveis, negociadas
com o paciente, cuidadores e equipa interdisciplinar.

e Considerar a seguranca do paciente e de cuidadores fornecendo orientacdo e treinamento
sobre 0 manuseio e mobilizacdo segura dos pacientes;

e Auvaliar, fornecer e apoiar 0 uso de ajudas técnicas, nebulizadores, aparelhos de TENS,
etc.

e Estar preparados para ouvir os pacientes, cuidadores, membros da equipa e outros
profissionais de salide quanto ao potencial e status funcional do paciente.

e Ajustar os programas de tratamento para atender as capacidades dos pacientes®,

Durante a evolucdo da doengca sera necessario, além gestdo dos problemas
musculoesqueléticos, fazer uma abordagem direccionada para os problemas de foro respiratorio
que estes pacientes irdo desenvolver. Para uma melhor abordagem poderdo ser utilizados técnicas

apropriadas e orientadas por um Fisioterapeuta especializado na area de Fisioterapia Respiratoria.
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Vérias técnicas para fisioterapia respiratéria podem ser usadas em pacientes com
desordens neuroldgicas, que apresentam tosse fraca, compromisso na limpeza das vias aéreas e
aumento no risco de desenvolver “rolhdes “, atelectasias e pneumonia.

Cada terapia é particularmente importante para os pacientes com desordens pulmonares
comorbidas que resultam em excesso de producdo de secrecdes traqueobronquicas. Actualmente
ha dados insuficientes para sugerir que uma ou mais destas técnicas sobrepdem se a outras **. As
técnicas podem ser combinadas e usadas em conjuncdo com outras modalidades da fisioterapia.
O esquema seleccionado deve ter um tempo eficiente, confortavel, efectivo, e apto a ser
implementado pelo paciente ou com ajuda de uma 32 pessoa .

A Reabilitacio em Cuidados Paliativos deve ter em conta que estes pacientes sdo
propensos a mudancas bruscas no seu estado de salde e deterioracdo, por isso € necessario uma
maior velocidade de resposta da equipa e um plano de intervencdo susceptivel de sofrer

mudancas de acordo com as necessidades presentes e futuras dos pacientes™®.
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Capitulo 5: Avaliacdo de Necessidades em Cuidados Paliativos

A evolugdo da medicina e a sua capacidade para combater situacfes clinicas graves que
no passado poderiam levar o individuo ao exitus precoce - o que actualmente tem melhorado
decorrente dos melhores cuidados médicos e da eficacia de algumas intervencgdes - favoreceu um
aumento da sobrevida, porém isto ndo se traduz numa relacdo directa e proporcional com a
qualidade de vida. A nossa era actual de Medicina tecnicista, onde nem sempre direcciona-se o
tratamento para o individuo e sim para a doenca, fragilizou os pilares que sustentavam a
Medicina Humanista e hoje temos a Medicina Baseada na Evidéncia. Isto ndo quer dizer que ndo
haja mérito na Ciéncia, pois sem ela também néo poderiamos evoluir e melhorar a prestacdo dos
cuidados. Mas o factor Humanizacdo nem sempre pode ser medido por escalas padronizadas e
ensaios clinicos. E necessario aceitar que cada individuo ira reagir de forma diferenciada a um
diagnostico de doenca com mau prognostico, logo € importante associar a ciéncia com a
experiéncia de vida e olhar cada paciente como um caso diferenciado.

E ja uma aceitacdo global de que os cuidados paliativos ndo se aplicam somente aqueles
individuos em fim de vida; portanto devemos reformular a percepcao que cuidados paliativos s6
actuam sobre o alivio de sintomas fisicos. A gestdo optimizada e a prevencdo de problemas
futuros que indubitavelmente irdo se desenvolver em algumas situagdes clinicas, e a ELA é uma
delas; é a mais-valia de um acompanhamento por parte de uma equipa de cuidados paliativos.

N&o querendo aqui dizer que a equipa de cuidados paliativos sera a Unica envolvida no

processo de acompanhamento dos doentes e seus cuidadores. E necessario que, ap6s a
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identificacdo das necessidades e problemaéticas envolvidas, este doentes tenham suporte de uma
rede de profissionais os quais trabalhando de forma integrada com equipas de cuidados paliativos
possa acompanhar os doentes sem que haja a necessidade de grandes deslocacdes na sua area de
residéncia. Basta a formacao de uma rede de suporte multiprofissional, onde possa haver partilha
de conhecimentos e de informacGes referentes aos processos dos doentes, de modo a que todos 0s
profissionais envolvidos pudessem estar a par da situacéo corrente do doente e do seu cuidador.
Com o actual acesso as Tecnologias de Informacdo, estas possiveis redes de suporte
multiprofissional ndo sdo de todo impossiveis de se concretizar.

143 esclarece-nos acerca do real objectivo na prestacdo dos

Xavier Gomes-Batiste
cuidados paliativos e de como um servico vocacionado para cuidados paliativos deve proceder.
Do ponto de vista ético, clinico, pratico e também conceptual, a auséncia de cura deveria supor
uma troca substancial nos planeamentos terapéuticos, fundamentalmente no equilibrio apropriado
entre tratamento, iatrogenia, melhoria (geralmente atribuida a resposta) qualidade de vida e
também, primordialmente, no papel do doente e da familia nas tomadas de decisdes. O problema
é que nem sempre isto esta explicito, nem tampouco reconhecido pelas equipas terapéuticas.

Na prética clinica, os profissionais da satde lidam com aspectos de necessidades de salde
mais gerais que a capacidade de fazer o bem ", tais como o0 apoio social, as necessidades de
informacdo e equipamentos para actividades de vida diaria.

E necessario promover uma intervencio precoce junto aos pacientes com ELA e seus

cuidadores de modo a abordar importantes aspectos, tais como:
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e Transmissdo do diagndstico ao paciente e seus familiares, a qual devera ser feita
sob a forma de uma comunicacdo adequada e baseada numa relacdo de confianca
entre o profissional e o paciente/familia;

e Adaptacdo as perdas, pois devem ser identificadas situacfes de perdas de papéis
sociais e familiares, os quais precisardo de ser remodelados mediante a capacidade
dos cuidadores e familiares envolvidos;

e Controlo sintomatico; que deve incluir esclarecimento sobre todas as hipGteses
existentes e passiveis de serem utilizadas mediante concordancia mutua entre a
equipa e o paciente;

e Apoio aos cuidadores/familia, o qual devera ser baseado numa perspicaz avaliacdo
de necessidades tanto iniciais como durante a evolucao da doenca e apoio no luto;

e Identificacdo de Dilemas/Problemas éticos que possam a vir se desenvolver
durante a evolucdo da doenca;

e Esclarecimento sobre Directivas Avancadas, as quais devem ser fruto de extensa
reflexdo e esclarecimento por parte da equipa que acompanha 0 paciente e sua
familia de modo a ser possivel conjugar os interesses do paciente com as
possibilidades da Equipa e tambem prevenir conflitos futuros dentro da estrutura
familiar com o decorrer da evolugéo da doenca.

116

Desta forma, segundo David Oliver (2002) ~ teremos uma avaliacdo mais completa dos

problemas e interesses do paciente com ELA e sua familia.
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As necessidades dos pacientes e familias variam largamente com a evolucdo da doenca, 0s
recursos proprios ¢ mecanismos de “coping” prévios da familia, e a viabilidade de recursos e
apoios’’®. A primeira accdo a ser ter em mente quando o doente tem 0 Seu tratamento
direccionado para uma abordagem paliativa, além de manter o controlo sintomaético, é identificar
quais as principais necessidades de suporte para aquele doente e sua familia, tais como, por
exemplo: presenca de acompanhamento médico regular desde o diagndstico; presenca de suporte
familiar, cuidador identificado e capacitado; compreensdo por parte do paciente e familia acerca
da situacdo clinica do doente, aspectos sociais e financeiros para manter o doente no domicilio,
necessidade de apoio domiciliario, reabilitacdo e ajudas técnicas; necessidades de ensino ao
doente/cuidador, entre outras que poderdo surgir na sequéncia da evolugcdo ou agravamento da
situacao.

A intervencdo multidisciplinar e especializada tem o principal objectivo de preservar a
qualidade de vida, a funcionalidade, e assegurar o adequado encontro com as necessidades dos
doentes e seus cuidadores. Porém, a percepc¢do do trabalho de equipa na perspectiva dos doentes e
cuidadores é uma realidade inconstante, pouco frequente e subavaliada !’. Sem  uma  prévia
avaliacdo de toda a problematica envolvente acerca do conjunto doente/ familia ndo sera possivel
realizar uma gestdo optimizada dos recursos solicitados para melhor prestar os cuidados
necessarios. No capitulo seguinte iremos abordar a metodologia utilizada neste estudo para

analisar as necessidades num contexto de Cuidados Paliativos para pacientes com ELA.

Pagina 66



Necessidades de doentes portadores de ELA e seu cuidador principal.Sua influéncia na Qualidade de Vida

Capitulo 6: Metodologia
O presente estudo propoOs-se fazer um levantamento das necessidades em
terapéuticas adjuvantes, nomeadamente em cuidados paliativos em doentes com ELA e seus
cuidadores, em diferentes regides de Portugal.
Para tal, foram estabelecidos os seguintes objectivos:

a) ldentificar caracteristicas socio-demograficas da ELA na populacdo estudada;

b) Comparar, na populacdo estudada, a utilizacdo dos Servicos de Salde, Servicos de
Assisténcia Social, Servigos de Voluntariado; a utilizacdo de equipamento especializado

entre 0os Hospitais descritos na amostra;

c) Avaliar a influéncia da prestacdo dos Servicos na qualidade de vida dos doentes com

ELA.
Hipoteses do Estudo:

Ho: N&o existem diferencas no acompanhamento feito aos doentes com ELA e seu
cuidador principal entre os Hospitais descritos no universo.

H;: Existem diferencas no acompanhamento feito aos doentes com ELA e seu cuidador
principal entre os Hospitais descritos no universo.

Ho: A prestacdo de cuidados ndo influencia no Score da Qualidade de Vida dos doentes
com ELA.

H,: A prestacdo de cuidados influencia no Score da Qualidade de Vida dos doentes com

ELA.
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Tipo de Estudo: Estudo de observagdo comparativo com andlise quantitativa,
correlacional, e transversal sobre doentes portadores de ELA e seu cuidador principal seguidos
em servigos com diferentes niveis de especializagdo em ELA (Consulta de referéncia nacional x
Consulta de Especialidade).

Universo: Pacientes diagnosticados com ELA e seu cuidador principal seguidos no
Centro Hospitalar Lisboa Norte - Hospital Santa Maria em Lisboa, no Hospital S&o Jodo do Porto
e no Centro Hospitalar dos Covdes — Coimbra.

Populacdo Alvo: Pacientes com ELA e seus cuidadores seguidos em Servico de
Neurologia do Hospital Santa Maria em Lisboa e Hospital Sdo Jodo do Porto, e no Centro
Hospitalar dos Covdes — Coimbra.

Amostra: Pacientes com ELA e seus cuidadores seguidos em Servi¢co de Neurologia que
aceitem participar do estudo mediante autorizacdo através de consentimento informado e sem
distdrbios cognitivos. Durante o estudo participaram 40 doentes com ELA e seu cuidador
principal, dos quais 20 na Regido de Lisboa, 11 na Regido do Porto e os restantes 09 na Regido
de Coimbra. Foram entrevistados pessoalmente pelo autor deste estudo, no periodo
compreendido entre Marco de 2008 e Abril de 2009. A escolha da amostra ndo foi aleatoria,
sendo que na Regido de Lisboa foram seleccionados doentes da base de dados do Servico de
Neurologia do CHLN — Hospital Santa Maria; na Regido do Porto e Coimbra a amostra foi
seleccionada por conveniéncia, onde foram utilizadas as Bases de Dados de Servigos da
Especialidade de Pneumologia que autorizaram e aceitaram colaborar com a execugdo deste

estudo.
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No primeiro contacto com o doente e seu cuidador explicaram-se 0s objectivos, a
finalidade do estudo e foi verificada a disponibilidade e vontade em participar, assim como 0s
restantes aspectos relacionados com a investigacdo. Informou-se acerca do direito a auto-
determinacéo e privacidade, bem como o direito de recusa em colaborar, a op¢do de desisténcia
em qualquer momento, a qual em nada interferiria com a normal assisténcia nos servi¢os. O
estudo obteve o parecer favoravel da comissdo de ética e dos responsaveis dos servicos das
Instituicbes envolvidas. Estas e outras informagdes adicionais, homeadamente a morada, 0
contacto do investigador principal para possiveis esclarecimentos constavam no termo de
consentimento informado entregue a cada participante.

Apds certificacdo dos critérios de inclusdo/exclusdo dos participantes, e caso estes
aceitassem participar, foi combinada uma data e local para realiza¢do da entrevista com o doente
e seu cuidador. Nos casos onde ndo foi possivel a presenca do cuidador, foi enviado por correio o
questionario a ser respondido pelo cuidador.

Variaveis:As varidveis presentes neste estudo estdo descritas neste sub-capitulo de acordo

com a variacdo que podem exercer uma sobre as outras.

1) Variaveis Independentes:

1.1) Caracteristicas sécio-demograficas, funcionais, psicoldgicas, e de seqguimento clinico:

e Género do doente e do cuidador,
¢ Idade do Doente ( < 30 anos, entre 31 e 60 anos e > de 60 anos),

¢ Nivel de Escolaridade (< 4 anos de instrucdo, entre 4 e 11 anos e > de 11 anos),

Pagina 69



Necessidades de doentes portadores de ELA e seu cuidador principal.Sua influéncia na Qualidade de Vida

e Relacdo com o Cuidador: distribuido pelo grau de parentesco (Marido, Esposa, Filho, Filha e

Outros.),
e Disturbios de Humor (Ansiedade / Depressdo),
e Formas de Manifestacdo da doenca (Medular/ Bulbar),

e Consultas realizadas (Doengas Neuromusculares, Neurologia, Clinica Geral, Medicina Fisica e

Reabilitacdo, Cuidados Paliativos, Outras Especialidades),
e Grau de Funcionalidade do Doente — ALSFRS.

1.2) Caracteristicas assistenciais do doente e seu cuidador principal:

1.2.1 Utilizacdo dos servigos de Salde:
1.2.2 Utilizac&o dos servigos de Assisténcia Social,
1.2.3 Utilizag&o dos servigos de Voluntariado;

Para estas variaveis foi considerado a periodicidade do acompanhamento prestado,
distribuido da seguinte maneira: Contacto regular (semanal, mensal, contacto telefénico e visitas
regulares — até trés meses) x Contacto Irregular (referenciado e ndo visto, sem contacto — acima
de 3/3 meses).

1.2.4 Utilizac&o de equipamento especializado:

A anélise foi feita com base na quantidade de ajudas técnicas que o doente possuia na altura
do estudo. Segundo o Instituto Nacional de Reabilitacdo em Portugal, define-se “ajudas técnicas /
produtos de apoio” como qualquer produto (incluindo dispositivos, equipamento, instrumentos,

tecnologia e software) especialmente produzido e disponivel, para prevenir, compensar,

Pagina 70



Necessidades de doentes portadores de ELA e seu cuidador principal.Sua influéncia na Qualidade de Vida

monitorizar, aliviar ou neutralizar qualquer impedimento, limitacdo da actividade e restricdo na
participacdo. Foi distribuido da seguinte maneira: Nao utiliza Ajudas Técnicas, Utiliza entre 1 a 3

Ajudas Técnicas, Utiliza entre 4 e 6 Ajudas Técnicas e Utiliza mais de 6 Ajudas Técnicas.

2) Variavel dependente:

1. Qualidade de Vida do Doente com ELA: EuroQoL-5D(EQ-5D).

Metodologia Estatistica:

Numa primeira etapa sera apresentada a estatistica descritiva com as caracteristicas socio-
demogréaficas dos doentes e cuidadores e a comparacdo entre 0s grupos analisados. A seguir sera
apresentada a andlise estatistica inferencial dos dados obtidos com as variaveis independentes e
dependente. Para a andlise estatistica dos resultados, utilizou-se o programa SPSS versdo 16.0.

Foi utilizado o Teste Ndo Paramétrico de Kolmogorov-Smirnov para verificacdo da
Normalidade na distribui¢do amostral da populacédo estudada.

Devido a natureza diversificada das variaveis, foram utilizados testes paramétricos e nao
paramétricos. As diferencas nas caracteristicas gerais dos pacientes e do cuidador estdo resumidas
no capitulo 7 — Resultados (Ver Tabelas 5, 5.1 e 5.2) na qual observam-se também as diferencas
existentes entre os grupos com relacdo a forma de manifestagdo da ELA (Medular/Bulbar), a
presenca ou ndo de Disturbios de humor (Ansiedade/Depressdo), as consultas realizadas desde o
diagndstico até o momento da entrevista para o estudo, e também a diferengca no grau de

funcionalidade dado pela ALSFR nos dois grupos.
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Para analise da 1% Hipotese de estudo foi realizado o Teste de Mann-Whitney para
comparacdo entre os grupos com relacdo ao contacto regular ou Irregular na Utilizacdo dos
Servigos de Salde, Assisténcia Social e Voluntariado, e para a varidvel Utilizacdo de
Equipamento Especializado foi analisado a quantidade de Ajudas Técnicas que os doentes

possuiam. Os resultados estdo descritos no capitulo 7, nas tabelas 6 e 6.1.

Para avaliar a influéncia das variaveis independentes sobre a Qualidade de vida dos doentes —
a nossa 22 Hipdtese de estudo - foi realizada uma regressao linear univariada para saber quais 0s
factores que influenciavam isoladamente a qualidade de vida e a seguir efectuou-se por regresséo
linear maltipla a pesquisa dos factores independentes com influéncia na qualidade de vida,
considerando o pool total dos doentes entrevistados, seleccionando as variaveis independentes e
significativas na regressao univariada, com objectivo de identificar com rigor os aspectos
relevantes na prestacdo dos cuidados. A seguir foi avaliada a poténcia do efeito das variaveis

independentes através do programa G*Power Versao 3.1.0.

Colheita de Dados:

Foram utilizados os seguintes instrumentos de medida para realizacdo da colheita de
dados:
e Escala de Qualidade de Vida: EQ- 5D;
e Escala Funcional de ELA (ALSFRYS);

e Escala de Ansiedade e Depressao Hospitalar (HADS — versdo portuguesa); e
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e Entrevista onde foi aplicado um questionario estruturado ao doente e seu cuidador
principal. Este questionario aborda aspectos relacionados com a caracteriza¢do da amostra
de pacientes entrevistados, tais como caracteristicas sécio-demograficas, informacéo
médica e follow up dos pacientes, utilizacdo de servicos de saude, servico de assisténcia
social, voluntariado, e 0 uso e/ou espera por equipamentos especializados.

Segue abaixo uma breve descricdo acerca dos Instrumentos de Medida utilizados na colheita

dos dados deste estudo:

1) EUROQoL —5D (versdo Portuguesa): Anexo A

A EuroQol-5 Dimensions (EQ-5D) pertence a um grupo de instrumentos genéricos que
pretendem medir Health-Related Quality of Life (HRQoL).

O EuroQol (EQ-5D) € instrumento genérico, multidimensional, que avalia o estado de
salde. Engloba cinco dominios: mobilidade, auto-cuidados, actividade habitual, dor/desconforto
e ansiedade/depressdo. Essencialmente consiste de duas paginas, onde na 12 delas o entrevistado
responderd 5 questdes sobre os ja citados dominios (mobilidade, auto-cuidados, actividade
habitual, dor/desconforto e ansiedade/depressdo). Para cada item, existe pontuacdo de 1 a 3. A
pagina seguinte tem uma escala visual anal6gica, em que o paciente valoriza o seu estado geral de
saude de O (pior imaginavel) a 100 (melhor imaginavel). Cada um dos 5 dominios
compreendendo o sistema descritivo EQ-5D é dividido em 3 niveis de problemas:

Nivel 1: Sem problemas;
Nivel 2: Algum problema;

Nivel 3: Graves problemas™.
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A versdo portuguesa do EQ-5D foi utilizada para efectuar um estudo transversal
correlacional, com o objectivo de medir o estado de saude da populacdo em estudo, e
correlacioné-la com o suporte recebido pelos Servigos de Salude, Assisténcia Social, Servicos de
Voluntariado e Uso de Equipamentos especializados.

2) ESCALA FUNCIONAL de ELA (ALSFRS): Anexo B

Esta escala foi utilizada com o intuito de identificar a varidvel de caracterizacdo da
amostra “Grau de Funcionalidade do Paciente”. A escala funcional de avaliagdo em esclerose
lateral amiotrofica (ALSFRS — Amyotrophic Lateral Sclerosis Functional Rating Scale). E uma
escala que avalia a capacidade funcional dos pacientes em 10 actividades. A pontuacao varia de 0
a 4, com uma pontuacdo maxima de 40. A ALSFRS quantifica e avalia as fun¢Ges motoras,
bulbares e respiratorias dos pacientes com ELA, funcionando com um indicativo prognéstico®. A
informacdo sobre a pontuacdo da ALSFRS referente a cada paciente no momento da aplicacéo do
questionario foi retirada por meio de consulta no processo clinico do préprio paciente, com a

autorizacdo do médico assistente.

3) ESCALA de ANSIEDADE E DEPRESSAO HOSPITALAR (HADS — versdo

portuguesa): Anexo C

A Escala de Ansiedade e Depressdo Hospitalar foi concebida para ajudar no
reconhecimento de componentes emocionais da doenca®’, a sua configuracéo tem-se mostrado
util na avaliacdo das alteragdes no estado emocional do paciente.

Esta escala foi utilizada com o intuito de realizar uma triagem para a presenga de

distdrbios de humor Ansiedade/depressao nos pacientes com ELA entrevistados neste estudo.
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A Escala de Ansiedade e Depressdo Hospitalar (HADS) consiste de 2 subescalas, onde
uma mede a ansiedade e a outra mede a depressdo, com sete itens cada, que sdo pontuadas
separadamente. Cada item respondido pelo paciente apresenta 4 categorias de resposta (desde O
até 3), e a pontuacgdo vai desde 0 a 21 para ansiedade e de 0 a 21 para depressdo. O tempo para
responder geralmente é de 2 — 5 minutos®®. As orientagdes da HADS indicam que uma
pontuacdo entre 0 e 7 € normal, entre 8 e 10 é dita mediana, entre 11 e 14 moderada e entre 15 e
21 considera-se severa.

4) Questionario “Necessidades dos Pacientes com ELA e seu Cuidador Principal — O

suporte encontrado na Comunidade”: Anexo D

O Questionario “Necessidades dos Pacientes com ELA e seu Cuidador Principal — O
suporte encontrado na Comunidade” foi traduzido a partir do original “ The needs of people
with M.N.D and their carers in the community and how they are being met” (com permissao
do autor) e adaptado a realidade da populacdo portuguesa. A entrevista foi conduzida
pessoalmente, semelhante ao estudo conduzido por Edwin R. van Teijlingen na Escocia em

1996 e publicado na Health and Social Care in the Community em 2001.

Critérios de Inclusdo:

e Pacientes com ELA e seu cuidador principal que aceitem participarem no estudo mediante
consentimento informado assinado pelo doente e pelo seu cuidador principal;

e Ser seguido em consulta medica de especialidade dos Hospitais referenciados na amostra;
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Critérios de Exclusao:

e Pacientes com ELA e seu cuidador principal que expressem ndo querer participar no estudo,

e Nao ser seguido em consulta médica de especialidade nos Hospitais referenciados na
amostra.

e AlteragBes cognitivas reconhecidas na avaliacdo neuroldgica.

Consideracdes Eticas e Legais:

As consideracdes éticas nomeadas na Lei n°® 12/2005 de 26 de Janeiro estdo
salvaguardadas no processo de toda a investigacdo. Para a realizacdo deste estudo sdo
formalizados pedidos de autorizacao aos locais de aplicacdo de questionario. Para os individuos
participantes deste estudo, o consentimento voluntario foi essencial, bem como o direito a
intimidade e confidencialidade de todos os resultados. Os doentes e seus cuidadores foram
informados que participaram num estudo e qual da finalidade e dos objectivos do mesmo, nunca

traindo a sua confianca e sendo assegurado o direito de sigilo e de proteccéo de identidade *.
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Capitulo 7: Resultados

E possivel visualizar através dos graficos (pagina 79) a distribuicdo da estatistica descritiva
das varidveis de caracterizacdo dos grupos estudados com diferencas significativas entre 0s
grupos. Analisamos a Normalidade da ALSFRS (Escala de Funcionalidade da ELA) e o teste K-S

demonstrou ser uma amostra ndo diferente de uma distribui¢do normal.

As diferencas significativas entre os grupos G1 (Grupo Lisboa) e G2 (Grupo

Porto/Coimbra) estdo assinaladas na tabela 5 e 5.1, com valor de p < 0,05.

Tabela 5. Variaveis de Caracterizagdo da Amostra (X?)

Grupo 1 (n=20)(Grupo 2 (n=20)| G/G;
Mean S.D | Mean S.D Valorde p*

Género(% - M/F) (M)75 (F)25 | (M)75 (F)25 1,0
Género do cuidador (% - M/F) (M)15 (F)85 | (M)20 (F)80 0,6
Relacdo com Paciente 2,20 1542 2,10 1,483 0,9
Sintomas 1,80 0410 1,75 0,444 0,7
Consultas Neuromuscular especializada 1,10 0,308 | 1,90 0,308 | <0,001
Consulta Neurologia 1,80 0,410| 1,15 0,366 <0,001
Consulta Clinica Geral 2,00 0 2,00 0 1,0
Consulta MFR 1,10 0,308 1,95 0,224 <0,001
Consulta Cuidados Paliativos 2,00 0 2,00 0 1,0
Outras consultas 2,00 0 1,00 0 <0,001
Ansiedade 1,25 0,444 1,30 0,470 0,72
Depresséo 1,35 0,489 1,20 0,410 0,29
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Tabela 5.1 Variaveis de Caracterizacdo da Amostra Il (T Test)
Grupo 1 (n=20) | Grupo 2 (n=20) G1/G;
Mean S.D Mean S.D Valor de p*

Idade 2,55 0,605 255 0,510 0,422
Anos de Instrucédo 2,00 0,795 1,75 0,786 0,595

Tabela 5.2 Variaveis de Caracterizacdo da Amostra Il (T Test)

Grupo 1 (n=20) Grupo 2 (n=20) G1/G2
~ Mean  SD Mean ~ S.D  Valordep
ALSFRS 24,95 8,666 18,25 9,894 0,029

Com relacdo ao género do doente ndo foi encontrado uma diferenca estatisticamente
significativa entre os grupos (p =1,0), porém houve uma predominancia do sexo masculino
(n=15) em ambos os grupos de estudo. Na caracteristica ldade foi registado uma percentagem
mais elevada na faixa etaria acima dos 60 Anos na totalidade da amostra, porém entre 0s grupos
ndo houve diferenca significativa (p =0,4). O nivel de escolaridade apresentado na amostra foi
mais marcante nas categorias até 4 anos de Instrucdo e entre 5 e 11 anos de Instrucdo, porém esta
caracteristica apresentou-se de uniformemente distribuida entre os grupos (p =0,5). Com relagdo
ao genero do cuidador podemos observar uma acentuada percentagem de individuos do género
feminino a desempenharem o papel de cuidador em ambos os grupos, distribuida de modo
uniforme entre os grupos (p =0,6). O relacionamento do cuidador com o Doente foi mais
destacado nos seguintes graus de parentesco: maioritariamente esposa, seguido da filha e do

marido, com distribuicdo uniforme entre os grupos (p =0,9). Ambos os grupos analisados tiveram
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uma distribuicdo uniforme com relacéo a forma de manifestagdo da ELA. Houve um predominio
da caracteristica medular, e ndo houve diferenca significativa entre o grupo Lisboa e o grupo
Porto/Coimbra (p =0,7). O tempo médio de evolucdo da doenca desde o diagnostico até a data da
entrevista foi mais acentuado entre 12 e 24 meses no Grupo 1 e acima de 36 meses no grupo 2

(p= 0,058).

Os dados obtidos pela HADS revelou existir uma fraca presenca de distdrbios de humor com

tendéncia a Ansiedade ou Depresséo em ambos 0s grupos.

Com relacdo as consultas realizadas, apenas as Consultas de doencas neuromusculares
especializada, Consulta de Neurologia, Consulta de MFR e Consultas a outras especialidades

tiveram diferencas significativas entre os grupos (p < 0,001).Ver graficos abaixo.

Grupo de Estudo

LISBOA - REFERENCLA

= PORTO/COIMERA -
ESPECIALIDADE

100,0%

Percent

0.0% I |
sim nio

Consulta MNeuromuscular
especializada

Gréfico 1. Consulta de Doengas Neuromusculares especializada
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Gréfico 2. Consulta de Neurologia
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Grafico 3.Consulta de Fisiatria
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Grupo de Estudo
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Gréfico 4. Consulta de Outras Especialidades

A analise dos dados da ALSFRS apresentou diferencas significativas entre os grupos (p= 0,029).
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Grafico 5. ALSFRS Lisboa
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Grafico 6. ALSFRS Porto/Coimbra

10

Anélise da estatistica inferencial:

Neste topico é possivel comparar, na populacdo estudada, a utilizacdo dos Servicos de
Salde, Servicos de Assisténcia Social, Servi¢os de Voluntariado; a utilizacdo de equipamento
especializado entre os Hospitais descritos na amostra.

Relembrando:

A nossa primeira hipdtese de estudo questionava a existéncia ou ndo de diferencas no
acompanhamento feito aos doentes com ELA e seu cuidador principal entre os Hospitais
descritos no universo. Foram encontradas diferengas significativas no acompanhamento feito aos

grupos analisados em parte das variaveis analisadas: (Ver tabela 6 e 6.1)
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» Servicos de Saude: as diferencgas significativas foram verificadas nos seguintes

profissionais:

e Outros profissionais (Pneumologistas) (p=0,037) e Enfermagem especializada
(p=0,009) apenas ecxistentes no grupo 2;

e Houve uma tendencia predominate no Grupo 1 para a presenca de Fisiatra (p=0,1)
e Fisioterapeuta (p=0,2). Os restantes profissionais desta categoria de servi¢cos ndo
apresentaram diferencas significativas entre os grupos 1 e 2.

» Servico de Assisténcia Social: somente no grupo 1 foi observada uma tendéncia

predominante (p= 0,15) para a presenca de Assistente Social. Os restantes
profissionais desta categoria de servicos ndo apresentaram diferencas entre 0s
grupos 1 e 2.

» Servico de Voluntariado: ndo apresentou diferencas entre os grupos analisados.

» Utilizacdo de equipamento especializado: ndo apresentou diferencas entre 0s

grupos analisados.
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Tabela 6 Utilizacdo de Servicos (Mann-Whitney Test)

Mann-Whitney U Z Asymp. Sig. (2-tailed)
Enfermagem Especializada 140,000 -2,623 0,009
Enfermagem Particular 190,000 -1,000 0,317
Neurologista 190,000 -0,593 0,553
Fisiatra 150,000 -1,612 0,107
Clinico Geral 190,000 -0,472 0,637
Fisioterapeuta 160,000 -1,275 0,202
Dietista 190,000 -0,593 0,553
Terapeuta Fala 200,000 0,000 1,000
Terapeuta Ocupacional 190,000 -1,000 0,317
Outros 160,000 -2,082 0,037
Assistente Social 180,000 -1,433 0,152
Ajudante Lar 180,000 -0,681 0,496
Apoio Domiciliar 200,000 0,000 1,000
Associacdo ELA 180,000 -0,874 0,382
Tabela 6.1
Utilizacdo de equipamento especializado (T Test)

Grupo 1 Grupo 2

(150) (150) Gi/G,

Mean S.D Mean S.D :)/alor de
Quantidade de Ajudas 250 0,889 [2,35 0988 0,617
Técnicas ' ' ' ' '

Foi também verificado a distribuicdo percentual de utilizagdo de equipamento
especializado nos grupos estudados:

e Grupo Lisboa (consulta de Referéncia): 95% dos inquiridos utilizam Ajudas Técnicas,

e Grupo Porto/Coimbra (consulta de especialidade): 80% dos inquiridos utilizam Ajudas

Técnicas.
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Os equipamentos especializados mais utilizados pela populacao estudada distribuidos por

categoria de Ajuda Técnica sdo 0s seguintes:

Tipo de Ajuda Técnica Grupol (LISBOA) Grupo2 (PORTO/ Valor
COIMBRA) dep

Cadeira de Posicionamento

Cadeira de posicionamento

Eléctrica/verticalizagdo/encosto (n=4) 20,0% (n=5) 25,0% 0,71

reclindveis

Cadeira de Rodas

Manual (n=9) 45,0% (n=10) 50,0% 0,75

Mobilidade

Andarilho (n=7) 35,0% (n=5) 25,0% 0,50

Comunicacgéo (n=3) 15,0% (n=0) 0% 0,07

Posicionar/Manusear

Equipamento de supervisdo (n=1) 5,0% (n=2) 10,0% 0,56

Conforto

Colchao (n=5) 15,0% (n=10) 50,0% 0,10

Leitura (n=0) 0% (n=0) 0% X

Casa de Banho

Cadeira de rodas com dispositivo (n=8) 40,0% (n=8) 40,0% 1,0

Sanitéario

Respiragéo (n=18) 90,0% (n=10) 50,0% 0,005

Alimentacgéo (n=1) 5,0% (n=1) 5,0% 1,0

Tabela 7. Categoria de Ajudas Técnicas

Verificou-se que 30% das Ajudas Técnicas foram fornecidas pelo Servico Nacional de

Saude, 17,5% foram adquiridos por conta propria, 40 % foram adquiridas pelo SNS/Compra

Particular, somente 2,5% foram doagfes e 10 % do total dos inquiridos ndo possuiam Ajudas

Técnicas.
SNS Compra SNS+Compra Outros/ Sem Total
Particular Particular Doac6es aguisicao
Grupol | 22,5% 5,0% 22,5% - - 50,0%
Grupo2 7,5% 12,5% 17,5% 2,5% 10,0% 50,0%
Total 30,0% 17,5% 40,0% 2,5% 10,0% 100,0%

Tabela 8 Aquisicdo de Ajudas Técnicas.Valor de p = 0,010 (G1/G2)
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A nossa 22 Hipotese de estudo questionava se a prestacdo de cuidados influenciou ou ndo
no Score da Qualidade de Vida dos doentes com ELA.

Foram utilizados dois modelos estatisticos: O 1° modelo de regressdo linear multipla
incluia todos os factores encontrados na regressdao univariada que exerciam uma influéncia na
Qualidade de vida: Género, Anos de instrucdo, Quantidade de Ajudas Técnicas e a capacidade
funcional (ALSFRS). No 2° modelo estatistico s6 foram utilizados os factores Género, Anos de
instrucdo e Quantidade de Ajudas Técnicas. A justificativa para o uso de dois modelos

estatisticos esta no capitulo 8 - Discusséo dos Resultados.
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Capitulo 8: Discussdo dos Resultados

Na andlise das varidveis independentes de caracterizacdo da amostra ndao foram
encontrados dados diferentes dos descritos na literatura cientifica para este tipo de patologia.
Nomeadamente a faixa etaria, o género do doente e a forma de manifestacdo da doenca
mantiveram o padrdo ja descrito na literatura mundial. Com relacéo aos anos de escolaridade, a
relacdo com o cuidador e o género do cuidador, os dados aproximam-se dos dados obtidos em
estudos realizados sobre doentes e cuidadores familiares em situacdo de doenga cronica e
dependéncia total de terceiros realizados na comunidade européia %*. N&o ha em Portugal estudos
realizados sobre a situa¢do do cuidador familiar especificadamente para doenca neuromuscular, e
buscar resultados em estudos sobre cuidadores de doentes neuromusculares realizados fora do
contexto nacional ndo nos forneceriam dados comparativos fiaveis, pois a situacdo sociocultural
de outros paises produziria um viés nesta analise.

A fraca presenca de disturbios de humor com tendéncia a depressdo ou a ansiedade nesta
populacdo pode ser explicada por duas razdes: primeiro pelo facto do tipo de instrumento
(HADS) utilizado para avaliacdo da presenca de ansiedade ou depressao funcionar somente como
um instrumento de triagem para distarbios do humor com tendéncia a Ansiedade/Depressao e ndo
apresentar sensibilidade para diagnostico; a segunda razéo deve-se ao facto destes doentes terem
0 seu acompanhamento clinico baseado nas recomendagdes da World Federation of Neurology,
em que é preconizado, segundo a necessidade, a terapéutica medicamentosa antidepressiva e
ansiolitica. Sendo estas as razes pelas quais ndo se identificaram valores acentuados de

disturbios desta natureza nesta populagéo.
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A andlise dos dados sobre as consultas realizadas por estes doentes demonstra a existéncia
de uma disparidade a nivel regional no que se relaciona com o tipo de seguimento clinico
prestado a esta populagdo. O Grupo 1 (consulta de referéncia/Lisboa) apresenta um seguimento
clinico composto por Consulta de Doenca Neuromuscular especializada e Fisiatria, enquanto que
no Grupo 2 (Consulta de especialidade/Porto-Coimbra) apresenta um seguimento clinico
composto por Outras especialidades e consulta de Neurologia ndo especializada. Tanto no Grupo
1 como no Grupo 2 podemos detectar a auséncia de especialidades médicas necessarias na
composicdo da equipa que presta cuidados a essa populacdo de doentes, mais especificamente:
médicos especializados em Cuidados Paliativos (em ambos os grupos), Pneumologistas (no grupo
1) e Fisiatras (no grupo 2). Com relacdo a capacidade funcional, 0os grupos apresentaram
diferencas significativas (p= 0,028).

A nossa primeira hipotese de estudo questionava a existéncia ou ndo de diferencas no
acompanhamento feito aos doentes com ELA e seu cuidador principal entre os Hospitais
descritos no universo.

Foram encontradas diferencas significativas no acompanhamento feito aos grupos
analisados em parte das variaveis analisadas: temos a presenca de Enfermagem especializada
(p=0,009) e a presenca de Outros profissionais de salde (p=0,037) - maioritariamente
Pneumologia - mais presente no Grupo 2. Podemos ainda dizer que ha uma tendéncia
predominante para a presenca de Fisiatra, Fisioterapeuta e Assistente Social no Grupo 1. Os

restantes profissionais analisados (ver tabela 6) apresentaram-se com uma presengca pouco

Pagina 88



Necessidades de doentes portadores de ELA e seu cuidador principal.Sua influéncia na Qualidade de Vida

significativa ou mesmo auséncia completa na equipa que faz o acompanhamento aos grupos
estudados.

Na andlise da variavel “Utilizacdo de equipamento especializado”, a auséncia de
diferengas significativas nesta variavel deve-se ao facto de outras especialidades médicas, que
ndo a Fisiatria, intervirem nesta area suprindo as necessidades dos doentes relacionadas com o
uso de Ajudas Técnicas. Também foi determinante na presenca deste equipamento a forma de
aquisicdo do mesmo. A grande maioria das Ajudas Técnicas fora adquirida com o auxilio do
Servico Nacional de Saude, o que contribui para reduzir uma fatia dos encargos que o doente de
ELA e seu cuidador comportam ao longo do processo evolutivo da doenca, e também razdo pela
qual os doentes puderam usufruir de uma melhoria na sua qualidade de vida.

E necessario relembrar que ndo foi objecto deste estudo qualificar se a prestacdo de
cuidados realizada pela Consulta de Referéncia em Lisboa apresenta melhor ou pior qualidade
que a Consulta de Especialidade referente ao grupo Porto/Coimbra, e sim identificar a presenca
ou ndo de uma uniformidade acerca dos profissionais envolvidos na prestacdo de cuidados da
populacdo estudada e como isto influencia ou ndo a qualidade de vida dos doentes com ELA.

Gostaria de ressaltar que os resultados obtidos neste estudo reportam a uma populagéo
pequena (40 doentes) e ndo tém por objectivo estender estes resultados a todo o universo de

doentes com ELA em Portugal, embora contribui para demonstrar que ndo existe uma

padronizacdo nos cuidados prestados.
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Apos ter sido identificadas diferencas no acompanhamento dos doentes, iremos agora
discutir os resultados referentes a nossa 2° hipétese de estudo: A prestacdo de cuidados influencia
ou ndo no Score da Qualidade de Vida dos doentes com ELA.

Esta andlise foi feita tendo em conta toda a populagdo descrita na amostra, isto é os 40
doentes entrevistados, pois como foi demonstrado na analise da 1% hipétese de estudo ndo houve
uma uniformidade na prestacdo de cuidados, deste modo, de forma a evitar um enviesamento do
estudo, optou-se por analisar a influéncia da prestacdo dos cuidados levando em consideragédo
todas as variaveis independentes deste estudo.

Para analise da influéncia das variaveis independentes sobre a variavel dependente
Qualidade de Vida foram usados dois modelos estatisticos. No 1° modelo estatistico (ANOVA
p=0,001) encontramos que a ALSFRS (p = 0,001) exercia de forma significativa e Unica uma
influéncia na Qualidade de vida. Contudo, e dado que também € nosso objectivo o planeamento
de uma estratégia de gestdo dos cuidados de saude voltada para o futuro, eguacionou-se
secundariamente a determinacdo de outros factores concorrentes. Como os scores da ALSFRS
foram diferentes entre os grupos (p = 0,029) optamos por excluir essa variavel, pois ndo se
apresentava como uma covariavel verdadeira; e desse modo obtivemos um 2° modelo de
regressdo maultipla. Assim, efectuou-se uma segunda analise por regressdo maltipla excluindo a
ALSFRS. No 2° modelo estatistico (ANOVA p= 0,06) sé foram utilizados os factores Género do
doente, Anos de instrucdo e Quantidade de Ajudas Técnicas, e foi possivel verificar a forte
tendéncia da presenca das Ajudas Técnicas (p = 0,076) na influéncia sobre a Qualidade de Vida

dos doentes com ELA. Outros factores como o genero do doente (p=0,1) e os anos de instrucado
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do doente (p=0,2), embora n&o significativos apontam uma tendéncia a realcar, considerando que
o tamanho da amostra face ao universo € representativo e demonstra uma poténcia aceitavel ( d =
0,95).

O estudo mostrou que, apesar das diferengas regionais, encontramos outros factores,
comuns a ambos os grupos que exerceram uma influéncia significativa ou uma tendéncia
predominante sobre a QV, como o score da ALSFRS (p = 0,001), o género do doente (p =0,17) e
a quantidade de Ajudas Técnicas (p = 0,07). No entanto ndo houve diferenca entre os grupos com
relacdo a quantidade de ajudas técnicas. As diferencas regionais significativas quanto a
composicao da equipe, ndo tiveram impacto sobre a QV, sugerindo que os diferentes modelos de
cuidados sdo aceitaveis desde que ndo haja diferencas significativas no score EQ-5D. Estudos
recentes também identificaram a necessidade de fornecer em tempo util as ajudas técnicas
adequadas a fim de obter a maior qualidade de vida durante o decurso da doenca®?.

Nomeadamente com o padrdo evolutivo da ELA apresentando-se com uma marcada
incapacidade funcional progressiva, a presenca de equipamento especializado que possa permitir
uma melhor adaptacdo as inevitaveis alteracGes funcionais do doente é uma mais-valia na sua
qualidade de vida. E também um auxilio precioso para o cuidador que necessita lidar com as
limitagdes na mobilidade e funcionalidade das Actividades de Vida Diéria do seu familiar.

Vale ressaltar que ndo apenas a prescri¢do de equipamento especializado pode fazer a
diferenga na qualidade de vida destes doentes, é necessario um acompanhamento continuo e
regular por parte de toda a equipa envolvida no seguimento destes doentes de forma a identificar

necessidades de treino e adaptacfes dos equipamentos utilizados, caso contrario temos a seguir o
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problema da ndo-adesdo a terapéutica prescrita. O doente recebe 0 seu equipamento
especializado, mas por falta de orientacdo e/ou adaptacdo na utilizacdo do mesmo termina por
ndo usufruir de uma possivel melhoria na sua qualidade de vida.

A auséncia de alguns profissionais na composicdo das equipas que realizavam o
acompanhamento destes doentes, tanto no Grupo 1 como no Grupo 2, pode também explicar a
exclusividade da variavel independente “utilizacdo de equipamento especializado” como sendo o

factor com tendéncia predominante na influéncia sobre a qualidade de vida dos doentes.
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Capitulo 9. Conclusdes:

A Esclerose Lateral Amiotrofica é uma doenca degenerativa progressiva do sistema
nervoso central caracterizada pela fraqueza nos musculos dos membros, do tronco e dos
musculos dependentes da inervacdo do tronco cerebral, por envolvimento quase selectivo do 1° e
2° neuronio motor com atrofia, espasticidade, perda de peso e por ultimo a insuficiéncia
respiratoria. Apresenta uma incidéncia aproximada de 2 - 4 novos casos para cada 100.000
habitantes por ano, e em média estes pacientes tém uma sobrevida de 3 a 5 anos. O stress da
doenca sobre os pacientes, familiares e cuidadores é drasticamente elevado com o acréscimo
associado da incapacidade e necessidade de cuidados de salde constantes e interminaveis. Para
muitos doentes com ELA, os Cuidados Paliativos preenchem uma lacuna fundamental, pois tém a
premissa de coordenar a prestacdo de cuidados com base numa criteriosa avaliacdo de
necessidades.

A avaliacdo de necessidades deve ser idealizada na presenca de uma Equipa
multidisciplinar composta de varios profissionais de salde de distintas areas, tais como: Médica,
Enfermagem, Assisténcia Social, Fisioterapia e Psicologia'®*'°. Estas serdo as valéncias que irdo
suportar as necessidades nos dominios fisico, social e psicoldgico, que sdo inicialmente abalados
a partir do diagndstico da ELA. Devem ter conhecimento aprofundado sobre a doenca, de modo a
ter uma maior percepc¢éo da realidade nesta condicdo clinica.

Neste estudo observou-se a presenca de diferencas significativas na gestdo dos pacientes
com ELA nas diferentes regides do Pais. De entre todos os factores analisados o Unico factor que

apresentou uma tendéncia predominante, de forma positiva, sobre a Qualidade de Vida dos
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doentes analisados neste seguimento foi a utilizagio de equipamento especializado,
nomeadamente as Ajudas Técnicas que permitiram uma melhor adaptacdo as consequéncias da
evolucéo da doenca.

E necessario chamar a atencdo para a relevancia na realizacdo de estudos posteriores a
nivel nacional os quais pudessem englobar protocolos de intervencdo, onde estivessem presentes,
de forma padronizada, os mesmos profissionais no seguimento destes doentes e com isto analisar
a eficacia na prestacdo dos cuidados. Deste modo, seria possivel dar inicio ao planeamento de
estratégias de intervencdo, de forma mais centrada nas necessidades do doente, e que pudessem
auxiliar as familias a maximizar as suas capacidades no cuidar, minimizando as implicacGes
negativas da evolucdo da doenca.

Embora seja importante reunir a participacdo de diversos profissionais de saude nas
equipas de cuidados paliativos para apoio a estes doentes, também é de vital importancia estender
este suporte para a comunidade através da formacdo de redes de apoio integradas nos hospitais
centrais e distritais, e eventualmente nos centros de salde e associa¢es de voluntariado (com
uma andlise apurada na relacéo custo-beneficio), para que os cuidados de satde possam alcancar
os doentes sem que haja necessidade de desgastantes e periddicas deslocacGes para obter o

acompanhamento de que precisam.
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Anexo A: EUROQoL - 5D (versdo Portuguesa)

Assinale com uma cruz (assim X), no quadrado de cada um dos seguintes grupos, indicando qual

das afirmacdes melhor descreve o seu estado de sadde hoje.

Mobilidade

N&o tenho problemas em andar

Tenho alguns problemas em andar

Tenho de estar na cama

Cuidados Pessoais

N&o tenho problemas com os meus cuidados pessoais

Tenho alguns problemas a lavar-me ou vestir-me

Sou incapaz de me lavar ou vestir sozinho(a)

Actividades Habituais (ex. trabalho, estudos, actividades domésticas,
actividades em familia ou de lazer)

N&o tenho problemas em desempenhar as minhas actividades habituais

Tenho alguns problemas em desempenhar as minhas actividades habituais

Sou incapaz de desempenhar as minhas actividades habituais

Dor/Mal-estar

N&o tenho dores ou mal-estar

Tenho dores ou mal-estar moderados

Tenho dores ou mal-estar extremos

Ansiedade/Depressao

N&o estou ansioso(a) ou deprimido(a)

Estou moderadamente ansioso(a) ou deprimido(a)

Estou extremamente ansioso(a) ou deprimido(a)
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Para ajudar as pessoas a definir o seu bom ou mau estado de saude,
desenhdmos uma escala (semelhante a um termémetro) na qual o
melhor estado de salde que possa imaginar € marcado por 100 e o
pior estado de salde que possa imaginar é marcado por 0.
Gostariamos que indicasse nesta escala quao bom ou mau é, na sua
opinido, o seu estado de salde hoje. Por favor, desenhe uma linha a
partir do quadrado que se encontra abaixo, até ao ponto da escala que
melhor indica o seu estado de salde hoje.

O seu estado
de salde

hoje
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Anexo B: ESCALA FUNCIONAL de ELA (ALSFRS)
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Anexo C: ESCALA DE ANSIEDADE E DEPRESSAO HOSPITALAR (J. Pais-Ribeiro et al.)
Este questionario foi construido para ajudar a saber como se sente. Pedimos-lhe que leia

cada uma das perguntas e faca uma cruz (X) no espago anterior a resposta que melhor descreve a

forma como se tem sentido na Ultima semana.

N&o demore muito tempo a pensar nas respostas. A sua reac¢do imediata a cada questdo

sera provavelmente mais correcta do que uma resposta muito ponderada. Por favor, faca apenas

uma cruz em cada pergunta.

1. Sinto-me tenso/a ou nervoso/a:

8. Sinto-me mais lento/a, como se fizesse as coisas mais devagar:

0 () Quase sempre

0 () Quase sempre

1 () Muitas vezes

1 () Muitas vezes

2 () Por vezes

2 () Por vezes

3 () Nunca

3 () Nunca

2. Ainda sinto prazer nas coisas de que

costumava gostar:

9. Fico de tal forma apreensivo/a (com medo), que até sinto um aperto

no estbmago:

0 () Tanto como antes

0 () Nunca

1 (') Néo tanto agora

1 () Por vezes

2 () S6 um pouco

2 () Muitas vezes

3 () Quase nada

3 () Quase sempre

3. Tenho uma sensacdo de medo, como se algo

terrivel estivesse para acontecer:

10. Perdi o interesse em cuidar do meu aspecto fisico:

(0 ) Sim e muito forte

0 () Completamente

1 (1) Sim, mas ndo muito forte

1 ()Né&o dou a atengdo que devia

2 () Um pouco, mas ndo me aflige

2 () Talvez cuide menos que antes

3 () De modo algum

3 () Tenho 0 mesmo interesse de sempre

4. Sou capaz de rir e ver o lado divertido das

coisas:

11. Sinto-me de tal forma inquieto/a que ndo consigo estar parado/a:

0 () Tanto como antes

0 () Muito

1 () Né&o tanto como antes

1 () Bastante
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2 (') Muito menos agora

2 (') Nao muito

3() Nunca

3 () Nada

5. Tenho a cabeca cheia de preocupacdes:

12. Penso com prazer nas coisas que podem acontecer no futuro:

0 () A maior parte do tempo

0 () Tanto como antes

1 () Muitas vezes

1 ()Né&o tanto como antes

2 () Por vezes

2 () Bastante menos agora

3() Quase nunca

3 () Quase nunca

6. Sinto-me animado/a:

13. De repente, tenho sensacdes de panico:

0 () Nunca

0 () Muitas vezes

1 () Poucas vezes

1 () Bastantes vezes

2 () De vez em quando

2 () Por vezes

3 () Quase sempre

3 () Nunca

7. Sou capaz de estar descontraidamente

sentado/a e sentir-me relaxado/a:

14. Sou capaz de apreciar um bom livro ou um programa de radio ou

televisdo:

0 () Quase sempre

0 () Muitas vezes

1 () Muitas vezes

1 () De vez em quando

2 () Por vezes

2 (1) Poucas vezes

3() Nunca

3 () Quase sempre
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ANEXO D: Questionario

Questionario

Necessidades dos Doentes com ELA e seu Cuidador Principal.

O suporte encontrado na Comunidade.

Toda a informacéo ¢ inteiramente confidencial.
Nenhum individuo sera identificado neste inquérito
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CARACTERISTICAS DOS PACIENTES

1) Idade: _ 2) Sexo: M ___ F__ 3) Estado civil: (Por favor sinalize a resposta)
() Solteiro(a)
() Casado(a)
(') Unido de Facto
( ) Divorciado (a)/Separado(a)
() Viavo(a)
4) Habilitagdes literarias:
( )ensino basico
() ensino secundario

() ensino superior completo
() ensino superior incompleto

5) Local normal de residéncia (marque com um x):

a) Casa propria 6) Vive com:
b) Casa da familia a) Esposa(o)
¢) Hospital b) Familia
d) Lar/casa de repouso ¢) Sozinho

d) Outros, especifique

7) Habitagéo - Teve que mudar de casa em virtude da sua doenca? ( ) SIM () NAO
8) Vocé esta em lista de espera para uma habitacdo mais acessivel? ( ) SIM ( ) NAO
9) Se SIM, quanto tempo:
10) Voceé teve que fazer alteragdes na sua casa? ( ) SIM () NAO
11) Se SIM especifique
11.a) Quem orientou-vos acerca das alteragdes a fazer?
(') Construtor civil ( ) Engenheiro/Arquitecto ( ) Fisioterapeuta ( ) Terapeuta Ocupacional
() Outros, especifique:
11.b) Quais os locais das alteracdes:

() rampaexterior ( ) banheira/duche ( ) lavatério ( ) sanita ( ) elevador para escadas.
12) Se outro, especifique:

13) Voceé esta em lista de espera para alteragdes na sua casa? ( ) SIM () NAO

14) Se SIM, quanto tempo: meses.
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INFORMACAO MEDICA

15) Data do diagndstico: Meés: Ano:
16) Data dos 1°s sintomas: Més: Ano:
17) Tipo de 1° sintomas: Bulbar: Medular

Lugar do Diagnéstico:

18) Nome do Hospital:

Diagnéstico confirmado:
19) Consulta de Neurologia: ( ) SIM ( )NAO

20) Se NAO, especifique:
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SEGUIMENTO MEDICO APOS O DIAGNOSTICO

21) Tem sido atendido em algum Hospital/clinica para consultas de seguimento?
()SIM () NAO

22) Se SIM, em que consulta tem sido atendido?

( ) Consulta de Doencas Neuromusculares Especializada

( ) Consulta de Neurologia

( ) Consulta de Medicina Fisica e Reabilitagdo

( ) Consulta de Geriatria

( ) Consulta de Clinica Geral

( ) Consulta de Hospital de retaguarda (distrital, lar, residéncia)
( ) Outras - especifique

Duracéo da evolucéo desde os primeiros sintomas até ao estudo:
23) Em que hospital/consulta é atendido agora?

( ) Consulta de Doencas Neuromusculares Especializada
( ) Consulta de Neurologia

( ) Consulta de Medicina Fisica e Reabilitacdo

( ) Consulta de Geriatria

( ) Consulta de Clinica Geral

( ) Consulta de Hospice
( ) Outras - especifique

24) Para aquelas pessoas recentemente diagnosticadas:

Vocé sabe se estd para ser seguido numa Consulta especializada em ELA?

()SIM ( )NAO ( ) NAO SEI

25) Tem alguma sugestdo que gostaria de fazer para mudar no seu seguimento médico?

Paciente com ELA:

Cuidador Principal:

26) ESCALA DE SEVERIDADE da E.L.A (use a folha de pontuacéo)

FALA
DEGLUTICAO

EXTREMIDADES SUPERIORES
EXTREMIDADES INFERIORES
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27) SERVICOS DE SAUDE: Marque com um X na tabela abaixo

Menos
que
mensalmente

Servico g © o o o © 0 9
K% + S T 9 = 0O © D
s | 5 S5 |28 | 28 8C |8 |S£5
Eg X SE 28| 8¢ Sg 2c8| € o o=
=R T o £ EL | g5 s°.2| 9 =
o 9 1 © c = L 3 2P o S E

~ — 2 9 oL | 59 g £ > < 2 c

x| g 0og g5 E | 5€%
™ — g x @ & Ownd

Enfermeira

especializada

Enfermeira

particular

Neurologista

Fisiatra

Clinico Geral

Fisioterapeuta

Dietista

Terapeuta da
Fala

Terapeuta
Ocupacional

Outros

28) As Ajudas que recebem dos Servigos de Saude suprem as suas necessidades?
() Completamente ( ) Principalmente ( )Para algumas coisas ( ) N&o de todo

29) Poderia sugerir algumas mudancas que gostaria de fazer para algum dos servigcos acima?

Paciente com ELA:

Cuidador Principal:
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TERAPIAS COMPLEMENTARES

30) Tem usado alguma das seguintes terapias complementares:

Terapias SIM | NAO
Aromaterapia
Reflexologia
Homeopatia
Acunpuntura
Espiritual

Outras, especifique:

31) Se usou alguma destas terapias, pode dizer o que sentiu sobre as terapias

complementares:

32) SERVICOS DE ASSISTENCIA SOCIAL

Menos
que
Mensalmente

Servico

3 X ou mais
/sem
1-2x/sem

1-3
mensalmente
Somente a
pedido
Contacto
telefénico
Visitas
reaulares
Referenciado
e ainda néo
visto
Sem contacto
Contribuicde
s financeiras
de familiares

Assistente social

Ajudante de lar

Apoio
domiciliario
(cuidados
pessoais)

Terapeuta
Ocupacional

Outros,
especifique:

33) As Ajudas que receberam da Assisténcia Social supriram as suas necessidades:

() Completamente ( ) Principalmente ( )Para algumas coisas ( ) N&o de todo
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Poderia sugerir algumas mudancas que gostaria de fazer para algum dos servicos acima?

Paciente com ELA:

Cuidador Principal:

SERVICOS VOLUNTARIOS

Menos
que
Mensalmente

Servico

3 X ou mais
/sem
1-2x/sem

1-3
mensalmente
Somente a
pedido
Contacto
telefénico
Visitas
reaulares
Referenciado
e ainda nao
visto
Sem contacto
Contribuicte
s financeiras
de familiares

Associacao de
doentes de ELA

Outros,
especifique:

36) As Ajudas que receberam dos Servigos Voluntérios supriram as suas necessidades:
( ) Completamente ( ) Principalmente ( )Para algumas coisas ( ) Nao de todo

37) Poderia sugerir algumas mudancgas que gostaria de fazer para algum dos servigos acima?

Paciente com ELA:

Cuidador Principal:

CUIDADORES AUXILIARES

SIM | NAO

38) Ja considerou a hipétese de recorrer a um cuidador
auxiliar

39) Alguma vez foi-lhe proposto um cuidador auxiliar
40) Se sim, aceitou?

41) Marque com um X o local de prestacdo dos cuidados auxiliares:

| Tipo e natureza dos | | | | Contribuicdes |
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cuidados auxiliares financeiras
familiares
Diario Centro de Lar ou Hospital de Dia
Dia residéncia
Residéncia Enfermeira | Hospital Lar ou
no residéncia
domicilio
Domicilio
Outros Especifique:

42) Os cuidados auxiliares disponibilizados servem as suas necessidades?

() Completamente ( ) Principalmente ( )Paraalgumas coisas ( ) N&o de todo

43) Poderia sugerir algumas mudangas que gostaria de fazer para algum dos servicos acima?

Paciente com ELA:

CuidadorPrincipal

44) Cuidador identificado
45) Cuidador vive em casa

46) Cuidador empregado fora de casa

47) Relacdo com o paciente
48) Outros dependentes em casa

49) Se sim, especifique:

CUIDADOS INFORMAIS

50) Ajuda nas tarefas domésticas de outros membros da familia
51) Tem alguma ajuda dos amigos ou vizinhos
52) Os cuidadores tém o sono perturbado regularmente

53) Marque com um X todos os itens relevantes.

SIM

N° de Horas:

Especifique:

|

Tarefas mais estressantes
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Tarefas feitas pelo
cuidador*

DIA

NOITE

PACIENTE
COM ELA

CUIDADOR

Compras

Lavandaria

Transporte

Vestir

Dar Banho/ Lavar

Posicionar/Manusear

Alimentacdo Oral

Alimentacdo Enteral

Preparar a refeicéo

Toilet

Cuidados com
Cateter/Algalia

Comunicacdo

Medicagdo

Conforto
nocturno/Sono

Aspiracéo

Oxigenoterapia (02)

Ventilagdo

QOutros:
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QUESTOES SOMENTE PARA O CUIDADOR

54) Como cuidador gostaria de mais ajuda? ( ) SIM () NAO
55) Se SIM, que tipo de ajuda?

56) Acha que esta suficientemente informado sobre a Doenca? ( ) SIM () NAO

57) Quem prestou-lhe as informagdes?

58) Sob qual formato recebeu as informacdes sobre a doenga?

()Oral ()Escrita () Video ( ) Internet () Outro, especifique:

59) Gostaria de receber mais informag#o sobre a doenga? ( )SIM ( ) NAO

60) Tabela de equipamentos (Ver Tabela De Equipamentos)
61) O equipamento especializado que tem no momento supre as suas necessidades?
() Completamente ( ) Principalmente ( )Paraalgumas coisas ( ) Nao de todo

Poderia sugerir algumas mudancas que gostaria de fazer para o fornecimento de equipamentos especializados?

Paciente com ELA:

Cuidador Principal:

PARA PACIENTE E CUIDADOR:
63) Ha algum comentério final que gostaria de fazer sobre 0 apoio e servigcos aptos para pessoas com ELA?

Paciente com ELA:

Cuidador:

Questionario completado em: / /
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EQUIPAMENTO ESPECIALIZADO EM CASA
Fornecido por: (marque a letra correspondente a entidade fornecedora do equipamento)

Equipamento A B c D E F
Servigo | Servigo de Associacdo de SNR Compra Lista de Espera
Social Saude doentes de ELA particular

Cadeiras:

Eléctrica/verticalizacdo/ encosto ()A ()B ()C ()

reclinavel

Cadeirdo (JA (B ()C ()b

Assento para 0 automovel (A ()B ()C ()D

Cadeira de rodas:

Manual (DA ()B ()C ()b

Elétrica (JA_ ()B ()C ()D

Rampa portatil (JA ()B ()C ()D

Mobilidade

Andarilho (JA ()B ()C ()D

Elevador de escadas (JA (B ()C ()b

Elevador vertical (JA (B ()C ()b

Posicionar/Manusear

Supervisdo (JA_()B ()C ()b

Elevador de transferéncia (DA ()B ()C ()b

Elevador de transferéncia c/ calha ()A ()B () ()D

no tecto

Conforto/pressao

Colchdo (JA (B ()C ()D

Cama (JA (B ()C ()b

cama elécrica (JA (B ()C ()b

Colcho anti-escara (JA (B ()C ()D

Leitura (JA (B ()C ()b

Comunicagio (DA _()B ()C ()D

Casa de banho/Toilet

Cad rodas com dispositivo (JA ()B ()C ()D

sanitario

Alteador de sanita (JA (B ()C ()b

Cadeira/banco de banho (JA (B ()C ()D

Cadeira de banho eléctrica (JA (B ()C ()b

Closomat (JA (B ()C ()b

Respiragao

Ventilador (JA (B ()C ()b

Aspirador de secregdes/in- ()A ()B ()C ()b

exsuflador

Alimentagio (A ()B ()C ()D

Suporte articulado de membro ()JA ()B ()C ()b

superior

Alarme na comunidade (JA (B ()C ()b

Controlo de ambiente (JA (B ()C ()b

Outros, especifique: (A ()B ()C ()D
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