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= INTRODUCAO

A Esclerose Lateral Amiotréfica (ELA) é uma doenga do neurénio motor (DNM) e uma das princi-
pais doengas neurodegenerativas.

Incidéncia: varia de 0,73 a 1,89 casos por 100.000 pessoas/ano.

Idade > fator preditivo mais importante (mais prevalente entre 55 e 75 anos de idade).

Mais de 90% dos casos sdo esporadicos e a maior parte dos casos familiares apresenta heranga
autossOmica dominante. A sobrevida média da ELA é de 3 a 5 anos.

O quadro clinico da ELA reflete a perda de neurénios motores localizados no cortex (NMS) e nu-
cleos do tronco encefalico ou corno anterior da medula cervical toracica e lombossacra (NMI).

A tabela abaixo traz os principais achados clinicos relacionados a perda de neurénios motores
superiores e inferiores nessas regides.

Achados clinicos relacionados a perda de NMS e NMI

- Neurdnio motor superior (NMS) Neurdnio motor inferior (NMI)

Bulbar Incontinéncia emocional (choro e riso incon- Disartria flacida
trolaveis) Disfagia
Disartria espastica Atrofia e fasciculag@es da lingua
Disfagia (especialmente fase oral)
Hiperreflexia (masseter, orbicular da boca, re-
fluxo nauseoso exacerbado)
Espinhal Hiperreflexia tendinosa Fraqueza

Atrofia muscular
FasciculagGes
Caimbras

Espasticidade
Sinal de Babinsky
Redugcdo da agilidade

Além dos sinais e sintomas diretamente causados pela perda neuronal, os pacientes apresentam
achados clinicos indiretamente relacionados a doenga, como alteragdes psicoldgicas e do sono, cons-
tipagdo, sialorreia, espessamento de secregdes mucosas, sintomas de hipoventilagdo crénica e dor.

Y DIAGNOSTICO

Os critérios de El Escorial revisados classificam os diagndsticos em varias categorias:

e ELA DEFINITIVA

Sinais de NMS e NMI em trés regides (bulbar, cervical, toracica ou lombossacral).

¢ ELA PROVAVEL

Sinais de NMS e NMI em duas regides (bulbar, cervical, tordcica ou lombossacral) com algum sinal
de NMS rostral aos sinais de NMI.

o ELA PROVAVEL COM SUPORTE LABORATORIAL

Sinais de NMS e NMS em uma regido ou sinais de NMS, em uma ou mais regides, associados a evi-
déncia de desnervagdo aguda na eletroneuromiografia (ENMG) em dois ou mais segmentos.

e ELA POSSIVEL

Sinais de NMS e NMI em uma regidao somente.

e ELA SUSPEITA

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

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

Em todas as modalidades deve haver evidéncia de progressdo da doenga e auséncia de sinais
sensitivos (a ndo ser que faga parte de um disturbio subjacente).

EXAMES COMPLEMENTARES

Todo o paciente com suspeita de ELA deve possuir os seguintes exames:

* ENMG de quatro membros com presenca de desnervagdo em mais de um segmento e neurocon-
dugdo motora e sensitiva normais (exceto quando houver uma polineuropatia associada).

* Hemograma completo, ureia, creatinina, aminotransferases/transaminases (ALT/TGP e AST/TGO)
séricas e tempo de protrombina devem estar dentro da normalidade.
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(= CRITERIOS DE INCLUSAO

-

Serdo incluidos neste Protocolo os pacientes
que apresentarem os critérios diagnosticos
para ELA definitiva, ELA provavel ou ELA pro-
vavel com suporte laboratorial, avaliados por
médico especialista em neurologia e com lau-
do médico detalhado. Também serdo incluidos
0s pacientes que apresentarem ELA suspeita
pelos critérios de El Escorial revisados e se in-
cluam entre os Casos Especiais.

(& CRITERIOS DE EXCLUSAO

Serdo excluidos deste Protocolo os pacientes
que apresentarem uma das seguintes condi-
¢Oes: ELA possivel ou suspeita pelos critérios
de El Escorial que ndo se enquadram nos Casos
Especiais.

® CASOS ESPECIAIS

Quando o paciente tiver um familiar de primeiro
grau afetado pela ELA, o exame genético focado nas
alteracBes mais prevalentes na populagdo brasileira
é indicado, bem como o aconselhamento genético.
Pacientes com doengas do neurdnio motor e ELA
suspeita pelos critérios de El Escorial revisados —
atrofia muscular progressiva (AMP), esclerose late-
ral primaria (ELP), paralisia bulbar progressiva (PBP)
e atrofia muscular bulboespinhal (doenca de Ken-
nedy) — também devem ser tratados, visto que po-
dem se beneficiar do tratamento especifico com ri-
luzol e demais medidas terapéuticas preconizadas
neste Protocolo.

Consultar item 6 Casos Especiais do PCDT Esclerose
Lateral Amiotrdfica PT n2 13, de 13 de agosto de 2020.
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DIAGNOSTICO (EXAMES COMPLEMENTARES - continuagdo)

Em casos especiais, solicitar os seguintes exames:
* Ressondncia magnética (RM) de encéfalo e jungdo cranio-cervical, que ndo deve mostrar lesdo estrutural que expliquem os sintomas.
* Proteina C-reativa e eletroforese de proteinas séricas, cujo resultado deve estar dentro da normalidade.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Neurdnio motor superior Doenca cerebrovascular ¢ Adrenomieloneuropatia ¢ Irradiagdo do sistema nervoso central
(NMS) Esclerose multipla ¢ Ataxia espino-cerebelar e Latirismo
Irradiagdo do sistema nervoso central ¢ Deficiéncia de hexosaminidase A ¢ Malformagdo de Arnold-Chiari
¢ Deficiéncia de vitamina B12 ou cobre ¢ Mielopatia (compressiva, pds-radiagdo,
¢ Doenca cerebrovascular inflamatdria, tumoral)
e Esclerose multipla e Paraparesia espastica hereditaria

¢ Hipertireoidismo
¢ Infecgdo por HIV, HTLV, Sifilis

Neurdnio motor inferior Miastenia gravis ¢ Hipertireoidismo ¢ Neuropatia motora multifocal com
(NMI) Seringobulbia ¢ Hiperparatireoidismo bloqueio de condugio
Distrofia 6culo-faringea * Intoxicacdo por metais pesados  Polineuropatia inflamatéria desmielini-
* Deficiéncia de hexosaminidase A zante cronica
¢ FasciculagGes benignas ¢ Miopatia inflamatéria
e Atrofia monomélica ¢ Doenga de Pompe

¢ Atrofia muscular espinhal

&~ TRATAMENTO

TRATAMENTO NAO MEDICAMENTOSO
O suporte ventilatério ndo invasivo € a estratégia que mais aumenta a sobrevida e a qualidade de vida. O treinamento muscular inspiratério também tem bene-
ficios nestes aspectos.

Suporte ventilatoério

e Empilhamento de ar - insuflagio passiva dos pulmdes por meio de reanimador manual. E recomendado iniciar a terapia com empilhamento de ar o mais
precoce possivel, antes da capacidade vital atingir 70% do previsto. O exercicio de empilhamento de ar melhora a efetividade da tosse, aumenta a intensi-
dade da voz, melhora ou aumenta a complacéncia pulmonar e evita as microatelectasias.

e Ventilagdo mecanica ndo invasiva - os sinais e sintomas de hipoventilagdo alveolar sdo soberanos para a indicagdo da ventilagdo. Recomenda-se inicial-
mente a ventilagdo noturna por meio de ventiladores pressoricos de dois niveis de pressdo e frequéncia respiratéria, conhecidos como suporte ventilatorio.
Com a evolugdo da doenca, os pacientes passam a fazer uso da ventilacdo em alguns periodos diurnos.

¢ Ventilagdo mecanica invasiva > pacientes com DNM/ELA, principalmente os com comprometimento da musculatura de inervagdo bulbar, com quadro de
moderado a grave, podem apresentar sialorreia excessiva, disfagia grave com broncoaspiragdo e consequentes infec¢Ges pulmonares de repeticdo (nesses
casos, ha indicacdo de traqueostomia). Ventilagdo mecanica invasiva por meio de traqueostomia deve, obrigatoriamente, ser feita utilizando traqueostomia
com cuff de alto volume e baixa pressdo, supra cuff e endocanula.

® Remogao das secreges - fazer inalagdo com soro fisioldgico a 0,9% de 2 a 3 vezes ao dia para fluidificagdo das secre¢Bes e apds remover essa por meio
de medidas de higiene brénquica, evitando, assim, quadros de infecgdo pulmonar.

Suporte nutricional

As alteragGes nutricionais e a deficiente ingestdo alimentar desenvolvem-se com a progressao da ELA, tendo como consequéncias perda de peso e alteragdo

da composigdo corporal. O quadro de disfagia é inerente a piora do estado nutricional e ao aumento do risco de desidratagdo nessa populagdo. A orientagdo

nutricional por profissional habilitado deve ser precoce.

¢ Via alternativa de alimentagdo: Gastrostomia endoscdpica percutanea (GEP) > A GEP representa uma opg¢do no tratamento sintomdtico proporcionando
nutricdo adequada e contribui para a manutengdo do peso corporal. Critérios de indicagdo de GEP: queda de 10% do peso corporal nos Ultimos trés meses,
presenca de disfagia moderada e avaliagdo da fungdo respiratéria, destacando a medida da capacidade vital forcada (CVF) em torno de 50% do predito.

Suporte de mobilidade e acessibilidade

A fisioterapia motora tem o objetivo de otimizar as fungGes motoras, minimizando ou mesmo prevenindo as contraturas, deformidades, dores articulares e
encurtamentos musculares, pressao por longos tempos em decubitos, compressdes nervosas e mesmo quedas, ao maximar a forga muscular, a mobilidade, a
funcionalidade e a autonomia para as atividades de vida didria do paciente. Importante nao gerar fadiga no paciente.

Outras medidas que auxiliam o paciente: uso de ergonomia para melhoria de fungdes, avaliagdo de acessibilidade e possibilidades de deslocamento, avaliagdo
das atividades de vida diaria e treinamento de novos meios de realiza-las, além do uso de orteses.

Suporte de comunicacdo

No decorrer da doenga, disfagia, hipersialorreia, disfonia, disartria e laringoespasmo sdo muito frequentes. Existe redugdo da inteligibilidade e compreensibili-
dade da sua produgdo fonoarticulatéria em 80% a 95% dos casos. Atuagdo importante do fonoaudiélogo com promogdo de cuidados que auxiliem o paciente a
se adaptar a cada etapa de progressdo da doenga.

Suporte multidisciplinar
O suporte multidisciplinar especializado tem sido apontado como um dos principais fatores de melhoria de qualidade de vida e de satide mental, funcionamento
social e aumento da sobrevida dos pacientes.

Atendimento domiciliar
Com a progressao da doenga e a diminui¢do da fungdao motora, a mobilidade e os autocuidados basicos tornar-se-ao progressivamente mais dificeis para o pa-
ciente. Neste ponto, o auxilioo dado pelo atendimento domiciliar torna-se uma opgdo terapéutica.
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TRATAMENTO MEDICAMENTOSO

FARMACO
Apenas um medicamento — o riluzol — comprovou-se eficaz (esquema de administra¢do: 01 comprimido de 50 mg via oral a cada 12horas, 1h antes ou 2h apds
as refeicdes).

Beneficios esperados: leve melhoras de sintomas bulbares e da fungdo dos membros; aumento da sobrevida.

Sao contraindicacGes ao uso de riluzol:

¢ Insuficiéncia renal ou hepatica.

e Qutra doenca grave ou incapacitante, incuravel ou potencialmente fatal.
e Qutras formas de doengas do corno anterior medular.

e Deméncia, disturbios visuais, autonémicos, esfincterianos.

e Gravidez ou amamentagao.

e Ventilagdo assistida.

¢ Hipersensibilidade ao medicamento.

TRATAMENTO MEDICAMENTOSO SINTOMATICO
Na auséncia de um tratamento curativo, as intervengdes sintomaticas e cuidados de suporte sdo fundamentais ao cuidado do paciente com ELA. Todos os es-
forgos devem ser feitos para melhorar-lhe a qualidade de vida e auxilid-lo a manter a autonomia durante todo o tempo possivel.

Principios basicos do cuidado: paciente bem informado, respeito a autonomia, disponibilizar equipe multidisciplinar, atengdo ao tempo apropriado para
decisdes especiais e manutengao da esperanga.

0 estadiamento clinico da doenga torna-se importante nas tomadas de decisGes, inclusive quanto ao tratamento (quadro abaixo)

Escala de estadiamento (King’s College)

1 Uma regido funcionalmente acometida (sintoma inicial).

2 Duas regides funcionalmente acometidas.

3 Trés regides funcionalmente acometidas. . . i
 Consultar item 7 Tratamento do PCDT

4 Qualquer dos estagios acima mais: necessidade de gastrostomia (4A); ventilagdo ndo invasiva (4B). Esclerose Lateral Amiotrofica PTn213, de 13 .
! de agosto de 2020. '

5 Morte. , :

#* MONITORIZACAO

¢ 0 acompanhamento em longo prazo devera ser realizado por neurologista. Os seguintes exames devem ser realizados: hemograma, plaquetas e enzimas
hepaticas antes de se iniciar o tratamento, no 12, no 22, nos 39, 62, 92 e 122 meses e, ap0ds, quando indicado(s).

¢ Os pacientes devem ser reavaliados a cada 3 ou 4 meses ou conforme orientagdo médica. O riluzol deve ser administrado até que o paciente ndo mais o
tolere ou 0 momento em que necessitar de uso de ventilagdo mecanica.

e Critérios para suspensdo do tratamento
= Quando a dosagem de aminotransferase/transaminase estiver cinco vezes acima do limite superior da normalidade;
= Quando ocorrer citopenia: leucdcitos totais abaixo de 3.000/mm?3, neutrdfilos abaixo de 1.500/mm?, plaguetas abaixo de 100.000/mm?, ou hemoglobina

inferior a 10 g/dL.

£ REGULACAO E CONTROLE

Devem ser observados os critérios de inclusdo e exclusdo de pacientes neste Protocolo, a duragdo e a monitorizagdo do tratamento, bem como a verificagdo
periddica das doses prescritas e dispensadas, da adequagdo de uso do medicamento e do acompanhamento pds-tratamento.

Verificar na Relagdo Nacional de Medicamentos Essenciais (RENAME) vigente em qual componente da Assisténcia Farmacéutica se encontram os medica-
mentos preconizados neste Protocolo.

Devido as peculiaridades da doenga, pacientes com ELA devem ter uma carteirinha pessoal contendo informagdes relevantes quanto aos cuidados que de-
vem ser oferecidos em procedimentos em Salas de Emergéncia ou em procedimentos cirdrgicos. Bloqueadores neuromusculares despolarizantes, como
halotano e succinilcolina, sdo contraindicados em pacientes com ELA por causa do risco de liberagdo intensa de potassio.

¥ As informagdes inseridas neste material tem a finalidade de direcionar a consulta DISQUE
rapida dos principais temas abordados no PCDT. A versdo completa corresponde SAUDE )
a Portaria Conjunta SAES/SCTIE/MS ne2 13, de 13 de agosto de 2020 e pode ser 136 5U5+ M'N‘STE&%% (éz‘éir:;f
acessada em https://www.gov.br/conitec/pt-br/midias/protocolos/portaria_conjun-

ta_pcdt_ela.pdf



