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RESUMO
INTRODUCAO

A Esclerose Lateral Amiotréfica (ELA) é uma doenga neuroldgica degenerativa incapacitante que
reduz drasticamente a estimativa de vida do paciente devido ao seu carater invariavelmente
progressivo e inexisténcia de tratamentos eficazes até o presente momento (ABRELA 2013). Entre
outras patologias neurogenerativas, é a forma mais comum de afecgées neuromotores, e a terceira
mais comum entre as doengas desse tipo, perdendo apenas para Alzheimer e Parkinson (VACCA,
2020).

Segundo estimativas do Ministério da Saude, a condigéo afeta cerca de 12000 pacientes no Brasil,
tendo uma incidéncia média cerca de 2-3 /100 mil pessoas/ ano e prevaléncia média em torno de
1/ 20, 000. Esses valores se mantém relativamente uniformes nos paises ocidentais, porém,
também ja foram relatados focos de maior frequéncia em paises localizados da regido do Pacifico
Ocidental. Em termos de prevaléncia, hd uma ligeira preponderancia no sexo masculino, sendo que

a razdo é de 3:2, para homens e mulheres, respectivamente (BOSSE et al., 2019; BRASIL, 2021).

Segundo Bellomor e Chichimski (2017), a doenga costuma surgir espontaneamente em 90-95% dos
casos, tendo-se apenas em 5-10% um fundo genético. Nos casos hereditarios, hd um envolvimento
génico autossémico dominante, sendo que nesses pacientes a doencga se inicia a cerca de uma
década mais cedo em relacao dos demais. No restante dos acometidos, a ELA se manifesta a partir
da quinta década da vida, e os seus portadores possuem, a partir do diagnéstico, uma expectativa

de vida média entre 2 a 3 anos,

A sua etiologia ainda ndo é bem elucidada. Estudos identificaram fatores como estresse oxidativo,
disfuncdo mitocondrial, excitotoxicidade em consequéncia a desregulacdo de receptores de
glutamato, agregacao protéica, problemas na transmissdo axonal, processo neuroinflamatério e a
desregulacao das vias da sintese de RNA como possiveis desencadeadores do processo (VACCA,
2020).

A patologia afeta apenas os neurdnios motores, sendo as funcdes corticais superiores, tais como
inteligéncia, julgamento, memdrias e sentidos, preservadas. Ao apresentar os primeiros sinais e
sintomas, segundo pesquisas, 80% dos neurdnios motores do paciente j& estdo em risco (LEITE,
2015).

Como sintomas iniciais, os individuos afetados geralmente apresentam fraqueza assimétrica
especifica nas extremidades, que se traduz por meio da dificuldade para deambular, resultando em
quedas frequentes, ou dificuldade de apreensdo de objetos; ainda podem ocorrer disartria,
disfagia, sialorreia, fraqgueza nos musculos da face, pescoco, entre outros. Esses sintomas se
agravam progressivamente, resultando em paralisia muscular generalizada, culminando no
acometimento do musculo diafragma, levanda a dispneia cronica, acompanhada da dependéncia

de suporte ventilatério, e por fim, a morte por parada respiratéria (ABRELA, 2013).

A auséncia de cura para a ELA dificulta a aceitacdo de seu progndstico e requer um
acompanhamento por uma equipe multidisciplinar, afim de proporcionar ao paciente uma melhor
qualidade de vida. Neste contexto, a atuacédo do enfermeiro é importante nesse periodo da vida em
que o cuidado especial e humanizado é essencial para atenuar o sofrimento fisico, psiquico e

emocional do paciente.

Com isso, foi objetivo do presente trabalho, situar a abordagem paliativa da ELA, dentro dos
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moldes do cuidado integral, com énfase na atuacédo do enfermeiro.

MATERIAIS E METODOS

Considerando a complexidade da doenga e 0s seus aspectos psicossociais que essa patologia traz
consigo, optou-se, pela elaboragcdo de um artigo de revisao integrativa de literatura. Neste
contexto foi realizada, no periodo de fevereiro a julho de 2022, uma busca por literatura cientifica,
nacional e internacional, nas seguintes bases de dados/plataformas/sites de pesquisa: PUBMED,
LILACS e Google Académico. Os descritores em Ciéncias da salde (DeCs) utilizados durante as
buscas foram: Cuidado paliativo, Esclerose Lateral amiotréfica e Enfermagem e, ainda, os termos
equivalentes em inglés: Palliative care; Amyotrophic lateral sclerosis e Nursing. Estes foram

utilizados em combinacdes de pelo menos 2 palavras para refinar as buscas.

Foram considerados pra confeccdo do trabalho, artigos indexados, preferencialmente, artigos
recentes com menos de 15 anos desde a sua publicdo, correspondendo ao periodo de 2007 a 2022.

Nas referidas plataformas de busca, um total de 281 fontes foram encontradas. Dessas foram
selecionados e incluidos os artigos completos que tiveram um conteddo compativel com tema.
Foram excluidos artigos incompletos, material repetido ou ainda aquele sem relevancia. Apds
termino da selecédo restaram 21 fontes, compostas por artigos de revisdo e estudos quantitativos.
Todo material foi submetido a uma leitura completa. Os principais resultados foram extraidos e
condensados para melhor compreensdo em forma de tabelas e quadros. Além disso, procurou
apresentar e discutir os resultados de forma integrativa.

RESULTADOS E DISCUSSAO

A ELA se inicia, na maioria das vezes, com uma disfuncdo e posterior faléncia dos neurdnios
motores superiores localizados no trato corticoespinhal que inclui cérebro, tronco cerebral e na
medula espinhal, levando ao comprometimento da interagdo neurénio-musculo, sendo que o Ultimo
sofre atrofia (DA SILVA TOSTA et al., 2018).

A apresentacao clinica da condicdo depende de qual area do cértex motor somatossensorial e
quais fibras nervosas correspondentes sdo afetadas. Neste sentido, a esclereose lateral amiotréfica
pode envolver 4 sitios: bulbar, cervical, toracica e lombo-sacral, sendo que cada um resulta em um
quadro inicial especifico (DAVID, 2011).

Em cerca de 70% dos individuos portadores de ELA, a doenga se inicia no membro superior ou
inferior, cerca de 25% tém doenca de inicio de bulbar, que inclui um quadro inicial de disfagia,
problemas de degluticdo, mastigacdo e movimento dos musculos da face, podendo incluir
expressdes motoras de emogdes, denominados de afeto pseudobulbar. e os 5% restantes tém

infcio muscular truncal, o que pode incluir o envolvimento muscular respiratério.(VACA, 2020)

Os sinais associados ao comprometimento dos neurénios motores superiores, que se conectam
diretamente com o sistema nervoso central, incluem hiperreflexia, deambulagdo espastica, clonus
e mioclonias, incoordenagao motora, sinal de Babinski, entre outros. Ja os sinais evidenciados pela
lesdo dos neurdnios motores inferiores se expressam por meio de flacidez, fraqueza e atrofia
(DAVIS, 2011).

Quanto a forma mais comum, inicialmente, esta se expressa através de uma fraqueza assimétrica,
que se manifesta primeiramente nas extremidades inferiores, e favorece quedas. Os pacientes
afetados podem relatar caimbras dolorosos quando sdo realizados movimentos voluntarios que
ocorrem tipicamente no periodo matutino. Outra caracteristica é a hiperatividade do reflexo
extensor, como por exemplo o do joelho, que se expresso por meio de uma inicial rigidez muscular
(DOS SANTOS, 2020).

A inicial apresentagdo unilateral do comprometimento muscular, conforme progressé@o da doenca,
passa a envolver progressivamente outros grupos musculares, até alcangar uma distribuicéo

simétrica, comprometendo inclusive a musculatura respiratéria (DA SILVA, TOSTA, 2019).

O diagnéstico da doenga é feito a partir da apresentacdo dos sinais e sintomas, sendo que nao
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existe um exame especifico para tal finalidade. A eletromiografia pode ser adjuvante no processo
diagnéstico, porém é necesséario a diferenciar ELA que é de origem neuronal de miopatias que
compreendem varios distlrbios musculares. O diagnéstico da afeccéo se da principalmente pela
associacdo de sinais de comprometimento neuromotor de carater crénico ou progressivo (BOSSE

et al., 2019).

Até o presente momento, existem apenas duas medicacdes que se demostraram ser capaz de
melhorar em algum grau a expectativa de vida- o riluzol e a ederavona. O primeiro medicamento, o
riluzol, promove um efeito inibitério sobre a liberacdo de glutamato de neurotransmissores
excitatérios, uma das principais causas da doenca. Porém, o referido medicamente é apenas capaz
de adiar complicacdes, como necessidade de traqueostomia ou a morte dos por 2 a 3 meses. Ja a
edoavona possui como principal mecanismo de acao, a capacidade de reducdo dos danos
resultantes de estresse oxidativo nas células nervosas. Porém, embora seja uma opcao que possa
oferecer algum beneficio para individuos com ELA, n&o é curativo. Além disso, a hd um alto custo,
e diversos efeitos colaterais (VACCA, 2020).

Desse modo, a ELA é considerada uma doenca de carater progressiva e incurdvel, sendo que os
pacientes afetados por ela exigem atendimento multidisciplinar (DAVIS, 2011; BELLOMO;
CICHMINSKI, 2017). Visto a inexisténcia de um tratamento curativo, a maioria das abordagens
medicamentosas visa melhorar a qualidade de vida dos pacientes e aliviar sinais e sintomas,
objetivando oferecer ao paciente apoio a ser o mais mével, independente e confortavel possivel. A
farmacoterapia, neste sentido, busca tratar os sintomas como dispnéia, espasmo muscular,
espasticidade, sialorréia, fadiga, dor, depressdo, disfagia, constipacdo, e problemas de sono
(VACCA, 2020).

Além disso, ha as terapias adjuvantes focadas na otimizagdo da forca e funcdo dos 6rgaos
afetados, tais como a ventilagdo n&o-invasiva, fisioterapia e novas tecnologias como marca-passo
diafragmatico, podem aumentar a sobrevida e a qualidade de vida do paciente (BOSSE et al.,
2019).

Segundo Oshikubo et al. (2021), outro empecilho agravante da doenga pode ser o quadro de
deméncia, que afeta cerca de 30% dos pacientes com ELA. O cuidado com esses pacientes pode
ser muito desafiador e desgastante para os profissionais, devido aos problemas cognitivos que a
condigao traz consigo.

Em pacientes recém diagnosticados, as fungdes do profissional de enfermagem podem incluir a
realizacdo de um exame neurolégico abrangente, elaboracdo de um plano de cuidados
individualizado que gerencie os sintomas com base na apresentagdo clinica, coordenagdo do
atendimento especialistas e buscar consultas externas adicionais quando apropriado (DAVIS,
2011).

Um estudo japonés, realizado por Ushikubo et al. (2015) avaliou a necessidade e os cuidados de
pacientes com ELA. Para esta finalidade utilizou informagcdes fornecidas por 6 enfermeiras
domiciliares itinerantes que davam suporte temporario aos pacientes e seus familiares. O estudo
revelou que a frequéncia de uso de cuidados temporérios variou de um minimo de uma vez a cada
3 a 4 meses a um maximo de uma vez a cada 3 semanas, e o tempo de permanéncia variou de 4
dias a 14 dias. Entre as principais dificuldades enfrentados pelos portadores a comunicagdo foi a
mais comprometida, sendo que quatro se comunicavam apenas por contato visual ou expressdes
faciais. Dos 7 pacientes atendidos, 1 era independente, trés necessitavam de assisténcia parcial e
trés necessitavam de assisténcia total para as atividades didrias no inicio dos cuidados
temporarios. Desses 6 necessitavam de suporte ventilatério invasivo ou nao invasivo, além de
suporto alimentar artificial. Esta situacao realca a importancia do suporte em todos os casos, pois

pacientes com ELA lutam emocionalmente com sua subita perda de controle e a sua morte.

Acioly de Omeda et al. (2018) analisaram, por meio de uma revisdao de 20 artigos, as principais
atribuigdes do enfermeiro referentes aos pacientes com ELA. A andlise revelou que a enfermagem
é primordial, sendo que os enfermeiros possuem uma posicao- chave para oferecer cuidados e
apoio holisticos aos pacientes e seus familiares ao longo de sua jornada na luta contra a ELA. Os

autores também enfatizam a necessidade de se realizar mais pesquisas sobre essa relagao.
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No estdgio final da enfermidade, muitas vezes, a paralisagdo dos musculos envolve o
funcionamento do diafragma, e com isso a capacidade de respirar sem suporte ventilatério (LONG
et al.,, 2019). Assim, Butna et al. (2021) apontam que cuidar de um paciente submetido a
ventilagdo no ambiente doméstico requer um envolvimento significativo de toda equipe da saude
e dos familiares ou cuidadores. Como ja citado acima, o papel do enfermeiro consiste na educacao
do paciente e os cuidadores, em fornecer ventilagdo, realizando tratamento e cuidados
sintomaticos, incentivando a manutencdo da comunicacdo com o paciente e todos os cuidadores,
sendo que estas medidas refletem positivamente nao sé na eficacia terapéutica e das técnicas de
enfermagem aplicados, como também aumentam a qualidade de vida e a sensacdo de seguranca

do paciente e seus entes queridos.

Pacientes com ela sao afetados por diversos medos e questionamentos existenciais, frente a
certeza da morte. Ao mesmo tempo se preocupam com os familiares, muitas vezes se
considerando um peso para os seus cuidadores, levando a quadros ansiosos e depressivos (LONG
et al., 2019).

Assim, segundo Silva e Bromochenkel (2019), afirmam que a comunicagao do diagndstico de uma
doenga incurdvel como no caso da ELA pode desencadear inevitavelmente o temor diante da
morte, além do pesar de perda de projetos de vida, sonhos futuros e esperancga, ja que ela pode
evoluir rapidamente. O luto experimentado antecipadamente tem as mesmas caracteristicas e
sintomatologia do luto paddo, se expressando por meio de choque, negacgdo, revolta, barganha,

depressdo, e por fim, aceitagao.

Nesse sentido, Correia e Gil (2020), trazem através de uma revisao de 20 artigos, novos conceitos
no cuidado integral, como promover a esperancga, que deve ser desenvolvida uma relacao de
confianca com o doente e a familia, fincada na genuinidade, na sensibilidade e na criatividade.
Deve ser dada a importancia no estar presente, escutar e disponibilizar tempo para que as pessoas
com ELA expressem os seus sentimentos, afim de amenizar a sua dor e suas angustias. Os autores
afirmam que é essencial apoiar a pessoa com ELA para que ela consiga redirecionar o foco de para
controlo de sintomas, e ndo em praticas que prometem curas milagrosas. E importante também,
que o profissional encoraje o doente, orientando a pessoa para uma postura otimista, garantindo a
adesdo aos protocolos de tratamento prescritos. Ademais deve auxiliar o doente a concentrar-se

no presente e relembrar as pessoas doentes de que a Unica vida.

CONCLUSAO

A revisdo de literatura evidenciou que a enfermagem ao atuar no cuidado paliativo desses
pacientes, ndo se limita apenas a realizacdo de procedimentos técnicos, mais envolve
principalmente apoio emocional e psicossocial para os envolvidos. Neste contexto, é dado énfase a

abordagem humanizada do cuidado.

Estudos provenientes de paises desenvolvidos dao neste sentido muita énfase no cuidado em
domicilio, preconizando este tipo de abordagem que tem como objetivo manter o paciente em um
ambiente familiar, perto dos seus entes queridos, o que proporciona menos estresse, tanto para o

préprio portador, quanto para os seus familiares.

Porém, sabe-se que esta realidade encontra-se, no Brasil, longe do ideal, valendo o
questionamento a respeito da adesdo dessa pratica no nosso pais. Além disso, seria de valia,
realizar pesquisas sobre a realizacao desse tipo de cuidado no Brasil, afim de entender a real
necessidade dos portadores de ELA e como proporcionar a eles um atendimento paliativo centrado

no paciente e suas necessidades fisicas, psicolégicas e emocionais.
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