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RESUMO

A Esclerose Lateral Amiotréfica (ELA) é uma doenga neuromuscu-
lar de cardter degenerativo e de causa desconhecida, que compro-
mete tanto o Sistema Nervoso Central quanto o Periférico. Esta
afecgio ¢ caracterizada pela morte seletiva de um grupo de neuré-
nios motores da medula, do tronco cerebral e das vias cortico-es-
pinhais e cortico-bulbares. A insuficiéncia respiratéria progressiva
¢ a principal causa de morte nos pacientes acometidos. Objetivo.
Avaliar a qualidade de vida de portadores de ELA em Brasilia-DF,
através do Questiondrio de Avaliagio da Esclerose Lateral Amio-
tréfica (ALSAQ-40/BR). Método. Estudo descritivo que avaliou
a qualidade de vida de 16 pacientes acometidos por ELA, em regi-
me de internagio domiciliar, de ambos os sexos, com idade entre
39 e 80 anos, utilizando-se a escala ALSAQ-40/BR. Resultados.
Verificou-se que todos os dominios da escala utilizada estiveram
alterados na amostra estudada, observando-se que a minima pon-
tuacio (35 pontos) foi atribuida ao dominio emocional e a mdxima
(98 pontos) foi relacionada a0 dominio mobilidade. Conclusio.
De todos os dominios avaliados, a fungio motora foi a mais dani-
ficada, devido ao comprometimento progressivo da musculatura
voluntdria. Apesar da grave limitagio nas AVD’s, nio foram en-
contrados resultados comprometedores no dominio emocional dos
pacientes avaliados.
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ABSTRACT

The Amyotrophic Lateral Sclerosis (ALS) is a neuromuscular disease
of degenerative and unknown cause, which undermines both the
central nervous system and the highway. This disease is characterized
by selective death of a group of motor neurons in the spinal cord,
brainstem and cortico-spinal pathways and cortico-medullary. The
progressive respiratory failure is the leading cause of death in affected
patients. Objective. To evaluate the quality of life of patients with
ALS in Brasilia-DF, through the Assessment Questionnaire Amyo-
trophic Lateral Sclerosis (ALSAQ-40/BR). Method. A descriptive
study that evaluated the quality of life in 16 patients affected by ALS,
under home care, of both sexes, aged between 39 and 80 years, using
the scale ALSAQ-40/BR. Results. It was found that all areas of the
scales used were altered in the sample, noting that the minimum score
(35 points) was attributed to the emotional and the maximum (98
points) was related to the domain mobility. Conclusion. Of all the
areas assessed, the motor function was most impaired, due to progres-
sive impairment of voluntary muscles. Despite the serious limitations
in ADL’s, no results were found in compromising emotional patients.
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INTRODUGCAO

A Esclerose Lateral Amiotréfica (ELA) é uma
doenga neurodegenerativa que acomete tanto o neu-
roénio motor superior quanto o inferior, caracterizada
pela deterioragio progressiva das células do nucleo
motor dos nervos cranianos do tronco encefélico, do
corno anterior da medula e das vias cortico-espinhais
e cortico-bulbares. Nessa doenca, nio hd comprome-
timento primdrio das fungoes sensitivas, vesico-esfinc-
terianas e sexuais como também das funcées corticais
superiores como inteligéncia e memoria'.

A ELA ¢ responsivel por 66% dos pacientes
com doencas do neurdnio motor, sendo mais comum
nos homens idosos?. A média de inicio dos sintomas é
a 52 década de vida, mas a afec¢io pode se iniciar em
qualquer idade no adulto. A sobrevida ¢ de 4 a 5 anos
em 50% dos casos, mas em 15%, ¢ igual ou superior
a 10 anos’.

Acredita-se que sua etiologia seja multifatorial,
incluindo componentes genéticos e ambientais. O me-
canismo de morte neuronal permanece incerto, porém
acredita-se que ocorre devido ao excesso de radicais li-
vres resultantes das mutacdes de um gene que codifica
a enzima superéxido dismutase®.

A doenga se caracteriza pela fraqueza muscular,
atrofia, fasciculagoes, hipotonia e caibras musculares-
caracteristicas do neurdnio motor inferior. Também
ocorrem reflexos tendinosos hiperativos, sinal de Ba-
binski, clonus e espasticidade, caracteristicas do neu-
ronio motor superior, além de disfagia, disartria e sia-
lorréia’. No paciente acometido pela doenga, existe um
declinio funcional que se inicia nas extremidades, em
especial nos membros superiores, progredindo poste-
riormente para os demais membros, tronco, muscula-
tura faringea e respiratéria. Culminando na incapaci-
dade definitiva para a realizacdo das atividades de vida
didrias (AVD’s), disfagia e insuficiéncia respiratéria®’.

Em cerca de 20% dos pacientes com esclerose
lateral amiotréfica, os sintomas iniciais sio relaciona-
dos com fraqueza dos musculos bulbares. Na forma
bulbar progressiva, o exame pode revelar debilidade
do palato, diminuigao do reflexo do voémito, acimulo
de saliva na faringe, tosse fraca e lingua atrofica com
faciculagées. Por outro lado na forma apendicular, a
fraqueza dos musculos das extremidades superiores ¢ a
queixa inicial em cerca de 40% dos pacientes; associa-
da  atrofia progressiva dos seus musculos’.

As Doengas do neur6nio motor estio numa
classe de enfermidades que impactam no controle
muscular, o que tem efeito adverso dramdtico na fun-
¢ao e bem-estar daqueles com esse diagndstico®. Desta

forma, a percepgao do estado de saide e o impacto
na qualidade de vida (QV), bem como a evolugio da
doenca e os beneficios do tratamento, estio sendo am-
plamente reconhecidos como tépicos de pesquisa em
estudos clinicos e epidemioldgicos. Os critérios de ava-
liagao atualmente utilizados para individuos com ELA
sao relativamente limitados, como o questiondrio SF-
36, que contém aspectos que nio podem ser mensura-
dos em pacientes com este diagndstico. Necessitando a
importancia do uso de uma escala de qualidade de vida
especifica para a doenga’.

De acordo com a Organizagio Mundial de Sau-
de (OMS), a expressao “qualidade de vida” se refere a
percepgao pelo individuo, da sua posi¢io na vida, den-
tro do contexto de cultura e sistema de valores e em
relagao estabelecida com o ambiente em que vive'®!'.

E sabido que ndo hd uma terapia curativa para
ELA'™2. Porém, os efeitos das intervencoes refletem na
melhoria da qualidade de vida e o aumento da sobre-
vida. Um exemplo ¢ a deterioragao da funcio ventila-
téria, um importante fator de impacto na qualidade de
vida e sobrevivéncia destes doentes'. A melhora desta
qualidade se reflete apés o tratamento dos distarbios
do sono com suporte ventilatério nao invasivo durante
o periodo noturno na fase inicial da doenga>®%.

Este estudo objetiva avaliar a qualidade de vida
dos portadores de Esclerose Lateral Amiotréfica (ELA)
em Brasilia-DF através do questiondrio ALSAQ-40/
BR contribuindo para um melhor entendimento du-
rante a avaliacio e favorecendo o planejamento de
condutas mais eficazes para esses individuos, propor-
cionando uma melhor qualidade de vida.

METODO

Trata-se de um estudo descritivo com delinea-
mento transversal'® realizado no periodo de janeiro de
2008 a dezembro de 2008. O estudo foi realizado em
servicos de internagio domiciliar privado home care
em Brasilia-DE. A amostra de conveniéncia foi com-
posta por 16 pacientes portadores de Esclerose Lateral
Amiotréfica (ELA) de ambos os sexos com idade com-
preendida entre 39 a 80 anos. Os critérios de inclusao
adotados foram: diagndstico médico confirmado de
Esclerose Lateral Amiotréfica (ELA); fungdes cogniti-
vas preservadas para compreensao das instrugoes; livre
interesse do paciente ou da familia em participar do es-
tudo. Foram excluidos pacientes que nio apresentaram
interesse em participar da pesquisa ou que nao tinham
o diagnéstico confirmado de ELA.

O presente estudo foi aprovado pelo Comité
de Etica e Pesquisa da Universidade Cartélica de Bra-



silia sob Oficio CEP/UCB n°85/2008. Todos os par-
ticipantes do estudo ou seus responsdveis assinaram o
termo de consentimento livre esclarecido concordando
em participar da pesquisa conforme resolu¢io 196/96
do Conselho Nacional de Sadde.

Os 16 pacientes selecionados foram avaliados
por dois pesquisadores devidamente treinados para
todas as etapas do trabalho. Os participantes foram re-
crutados em dia e hordrio marcados para a coleta de
dados. Os procedimentos foram divididos em: Esta-
belecimento de vinculo entre os pesquisadores e pa-
cientes/familiares, e aplicagao do Questiondrio de Ava-
liagao da Esclerose Lateral Amiotréfica (ALSAQ-40/
BR)">!. Foi escolhido o ALSAQ — 40/BR no presente
estudo, pois é um questiondrio especifico, auto-aplici-
vel e validado, que avalia a qualidade de vida de indi-
viduos com ELA®.

O questiondrio é composto por quarenta ques-
toes subdivididas em 5 dominios, com itens especi-
ficos para cada uma. O objetivo desse questiondrio ¢
indicar a extensio do estado da doenca em cada um
dos 5 dominios, ou seja, no dominio Mobilidade (10
itens), AVD’s (10 itens), Alimentagdo e Degluticao (3
itens), Comunicagao (7 itens) e aspectos emocionais
(10 itens). A pontuagdo geral da escala varia entre 0
e 100. Apos ter preenchido o questiondrio, realiza-se
o célculo de cada dominio, sendo que de 0 a 19 o pa-
ciente nio apresenta dificuldade, 20 a 39 raramente
apresenta dificuldade, 40 a 59 4s vezes apresenta difi-
culdade, 60 a 79 frequentemente apresenta dificuldade
e 80 a 100 sempre apresenta dificuldade. Quanto mais
proximo de “0”, melhor a qualidade de vida. Quanto
mais préximo de “100”, pior®!'>6.

Foi realizada andlise estatistica para avaliar pos-
siveis correlacoes entre as varidveis de cada dominio do
questiondrio ALSAQ-40/BR. Para isso, utilizou-se mé-
dia, desvio padrio e o coeficiente de correlagao de Spe-
arman com o auxilio do programa Statistical Package
for the Social Sciences (SPSS) versao 14.0, compativel
com o Windows. O nivel de significAncia adotado foi
igual ou inferior a 5% (p < 0,05).

RESULTADOS

Foram analisados os dominios do ALSAQ-40/
BR de 16 pacientes, todos na faixa etdria entre 39 e 80
anos, com média de idade de 63+9,18 anos.

Houve um maior predominio do sexo masculi-
no (n=13), enquanto para o sexo feminino obteve um
total de 3 pacientes. A média de idade nos homens foi
de 61,8+9,8 anos, enquanto a média de idade nas mu-

lheres foi de 67,6+4,6 anos. O tempo decorrido da do-

enca foi de 6 meses a 10 anos, sendo 6 a 10 meses para
os homens e 1 a 2 anos para as mulheres, enquanto a
média de anos decorrido da doenca foi de 4,6 anos,
sendo 4,6 anos para os homens e 1,66 para as mulheres

(Tabela 1).

Tabela 1. Distribuicao da amostra por género, faixa etdria e tempo
decorrido da doenca.

Masculino Feminino
Amostra 16 13 3
Faixa etdria (anos) 39280 39280 65 a 80
Média de idade 39280 6183198  67,66:4,62
(anos)
Tempo decorri- 6 meses a 6 meses a 122
do da doenga 10 anos 10 anos 32 anos

Média de anos
decorridos da 4,6 4,6 1,66
doenga (anos)

Com o intuito de verificar a porcentagem em
relacdo s varidveis homens e mulheres, os dados re-
lativos a distribuicdo do sexo dos pacientes na pesqui-
sa obtiveram-se no estudo um percentual de 80% de
homens e 20% para as mulheres, observando maiores
valores percentuais para a o sexo masculino.

A média total das mensuracoes em relagio a
escala dos cinco dominios obtida pelo questiondrio
ALSAQ-40/BR, aplicado nos 16 pacientes, demons-
tram os resultados em pontuagao, no qual obteve: 98
pontos para mobilidade, sempre apresenta dificuldade;
83 pontos para AVD’s, sempre apresenta dificuldade;
50 para alimentagao, s vezes apresenta dificuldade; 66
pontos para comunicagio, frequentemente apresenta
dificuldade e 35 para o estado emocional, raramente

apresenta dificuldade (Tabela 2).

Tabela 2. Resultado da pontuagio do questiondrio ALSAQ-40/
BR.

Escala Resultado Interpretagio
Mobilidade 98 Sempre apresenta dificuldades
*AVD’S 83 Sempre apresenta dificuldades
Alimentagio 50 As vezes apresenta dificuldades
P
Estado Emocional 35 Raramente apresenta dificuldades

* Atividade de Vidas Didrias (AVDs).



Verifica-se através dos resultados da andlise es-
tatistica do questiondrio ALSAQ-40/BR, que nos 16
pacientes avaliados todos os dominios sdo afetados no
curso dessa doenca. Observa-se a pontuagio média
obtida em cada um dos 5 dominios do questiondrio

ALSAQ-40/BR (Tabela3).

Verifica-se através dos resultados do question-
rio ALSAQ-40/BR que todos os dominios sao afetados
no curso dessa doenga. Porém, nota-se que o dominio
Mobilidade obteve 98 pontos, sendo o mais afetado,
ocasionando impacto na qualidade de vida de pacien-
tes com esclerose lateral amiotréfica, influenciando

Tabela 3. Descricao estatistica da pontuacio distributiva ALSAQ-40/BR.

Mobilidade AVD’S Alimentagio Comunicagio  Estado Emocional
Amostra (n) 16 16 16 16 16
Média 98 83 50 66 35
Desvio-padrao 7,75 15,3 47,25 24,6 19,29
Mediana 56,5 66 32,5 40,5 25
Minimo 70 55 0 32 15
Miximo 100 100 100 96 82

AVD’s = Atividade de Vidas Didrias.

Além disso, apesar dos resultados da andlise es-
tatistica apresentar que os 16 pacientes avaliados pos-
suem todos os dominios afetados, verifica-se a pontu-
a¢ao minima e mdxima obtida nos dois instrumentos.
Porém, nota-se que o dominio mobilidade obteve 98
pontos, sendo o mais afetado. Notam-se também, que
o grau de comprometimento menor, ocorre curiosa-
mente, no dominio emocional 35 pontos (Figura 1).

Analisado pelo teste de Spearman observou-se
que houve correlagio entre as varidveis “Mobilidade” e
“AVD’s”, (r=-0,28; p=0,31).

Pode-se observar na tabela 4, correlagao positiva
e forte entre as varidveis “alimentagao” e “comunica-
¢ao” (r=0,83; p=0,001), indicando que as dificuldades
para alimentagio e para comunicagio se equivalem.
Ao analisar os escores das varidveis “comunica¢io” e
“estado emocional”, o teste de Spearman nio apontou
correlacio significativa (r=0,26; p=0,34).

DISCUSSAO

No presente estudo observou-se um maior pre-
domino do sexo masculino (n=13) enquanto para o
sexo feminino obteve um total de trés pacientes. A mé-
dia de idade nos homens foi de 61,83 anos e desvio-
padrio + 9,8 enquanto a média de idade nas mulheres
foi de 67,66 anos e desvio-padrao + 4,62. O predomi-
nio no sexo masculino e a média de idade encontrada
nesta pesquisa correlacionam com estudos epidemio-
légicos'”'® o acometimento na ELA ¢ maior no sexo
masculino se comparado com o sexo feminino. Em
comparagio com outro estudo, observou-se 58,5% do
sexo masculino'®.

negativamente em suas atividades didrias. Observa-
se também que o grau de comprometimento menor
ocorre curiosamente no dominio Estado Emocional
com 35 pontos. Em um estudo longitudinal® realiza-
do para verificar as mudangas no individuo no curso
da ELA, aplicaram o questiondrio ALSAQ-40 duas
vezes: a primeira no inicio da pesquisa e a segunda,
trés meses apds. Observaram haver significante dete-
riora¢io em apenas pouco tempo decorrido da doenga.

Pontuagao

Mobilidade AVD’S Alimentagio Comunicagio  Estado

Emocional

Interpretagiao da ALSAQ-40/BR

Figura 1. Resultado da pontuacao do questiondrio ALSAQ-40/BR.
* Atividade de Vidas Didrias (AVD?s).

Entretanto, esse questiondrio indicou que dife-
rentemente das outras dimensoes, a fungao emocional
nao foi afetada. Salienta que utilizando outros ins-
trumentos diferentemente do ALSAQ-40/BR, os re-
sultados mostraram, que o emocional ¢ o bem estar
psicolédgicos se mantém, enquanto as fungdes motoras



Tabela 4. Correlagio de Spearman (RS) - andlise dos dominios alimentagio e comunicagio.

ALIMENTACAO COMUNICAGAO
Correlation 1,000 ,832
3 Coefficient
ALIMENTAGAO Sig. 2-tailed) 000
Spearman’s rho Corlat 10 16
e
COMUNICAGAO Sig. (2-tailed) 000 ,
16 16

se deterioram. O que pode ser confirmado na literatu-
ra*?! que pacientes acometidos com ELA perdem um
grupo especial de neur6énios motores que controlam
a fungio motora. Essa perda ocorre tanto no cérebro
(neurdnios motores superiores) como na medula espi-
nhal (neur6nios motores inferiores). A perda progressi-
va desses neur6nios afeta todos os musculos do corpo,
provocando perda de forga e atrofia.

No presente estudo a média obtida na pon-
tuacio do questiondrio em cada dominio foi: 98 na
mobilidade, 83 nas AVD’s, 50 na Alimentacio, 66 na
Comunicagio e 35 no Estado Emocional. Esses dados
mostram como jd mencionados, que todos os domi-
nios da qualidade de vida sao afetados pela doenga?.
Ao realizar um estudo, comparou pacientes e cuidado-
res quanto a depressao, ansiedade e qualidade de vida,
observou-se que nenhum grupo apresentou niveis de
depressio®?%. Confirma em seu estudo que a depres-
sdo severa ¢ rara em pacientes com ELA. Desta forma
foi evidenciado que as funcoes motoras se apresentam
com a maior pontuagao € a emocional, com a menor.

O Coeficiente de Spearman (r) foi atribui-
do também aos cinco dominios do questiondrio AL-
SAQ-40/BR para verificar as relagoes. Observa-se que:
entre Mobilidade e AVD’s, hd correlagao, ou seja,
quando a pontuagio da Mobilidade ¢ alta, interfere
no resultado da pontuagio das AVD’s®. Salienta que
individuos com ELA, ficam totalmente dependentes
nas suas AVD’s devido ao grande comprometimento
motor imposto pelo avan¢o dessa doenca. Torna-se,
portanto, adequada essa correlagdo, pois nesse estudo,
a maior parte dos individuos, apresenta a ELA Apendi-
cular e o tempo decorrido da doenga classifica-se entre
6 meses a 10 anos.

Quanto 2 correlacio entre Alimentacio e De-
gluticao e Comunicagio, o resultado do teste de cor-
relagio de Spearman (r) mostrou que ocorreu forte
associagdo entre as varidveis (r=0,83; p=0,001), in-

dicando que as dificuldades para alimentagio e para
comunicagio se equivalem®. Confirma que a disartria
afeta a maior parte dos individuos com ELA, resultado
da atrofia e fraqueza da musculatura da face, lingua,
faringe e laringe.

De modo geral, a ELA provoca disttrbios mo-
tores envolvendo as estruturas responsdveis pela produ-
¢ao da fala e voz (fonoarticulagao) e a degluticio. Tais
disttrbios refletem a desintegragio dos movimentos
automadticos e voluntdrios causados pelas alteragdes nos
territérios de inervacio bulbar (territérios dos nervos
glossofaringeo, vago, acessério e hipoglosso)'”?’. Res-
saltam que a fonoarticulagdo e os processos de degluti-
¢do sio considerados funcdes oromotoras controladas
pelos mesmos mecanismos neuronais, prejudicados
pelo controle sensério-motor das estruturas envolvidas
e requeridas nas duas fungées. Manifesta-se com difi-
culdade de mastigacdo e deglutigdo, engasgos frequen-
tes, resultando em diminui¢do da ingesta alimentar,
perda de peso, desidratagio e pneumonia aspirativa.

Na correlacio entre os dominios Comunicagao
e Estado Emocional, o teste de Spearman nio apontou
correlagao significativa (r=0,26; p=0,34), demonstran-
do que a incapacidade fisica de comunicagio prejudi-
ca os individuos no seu convivio social levando-o ao
embotamento, podendo ¢ claro, refletir no seu estado
emocional. Durante a aplicagio do teste, foi observado
que a majoria dos individuos apresentava-se comuni-
cativo, com relativo bom humor e acompanhados de
parentes que os acolhiam durante o processo de apli-
cagdo do teste.

Ainda se pode observar uma forte tendéncia a
correlagdo entre as AVD’s e a Comunicagao (p= 0,00).
E nas AVD’s que o individuo se conscientiza das suas
perdas motoras. £ quando necessita realizar alguma
tarefa, por minima que seja e nio consegue, é que se
percebe a ineficiéncia fisica. A relagio acima pode estar
ocorrendo para casos em que os individuos estao com



graves comprometimentos nos dominios Mobilidade
e AVDrs.

Ao analisar os escores das varidveis com o tempo
de diagnéstico, o teste de Spearman apontou correla-
¢ao significativa (r=0,80; p=0,001). Mostrando que
em estdgios avangados da ELA os individuos apresen-
tam comprometimentos respiratérios, dificultando
as AVD’s e as comunicagoes dos portadores de ELA®.
Relatam que quando a desnervagio inicial comprome-
te a musculatura bulbar, em vez da musculatura dos
membros, o principal problema ¢ a dificuldade de de-
gluticao, mastigacdo e dos movimentos da face e da
lingua, chegando mesmo a um estado de afasia cujo
desconforto poderd afetar nas AVD’s do individuo.

CONCLUSAO

Em relagio a andlise da qualidade de vida dos
individuos os dados demonstraram que todos os domi-
nios estao afetados nos portadores de ELA, principal-
mente o motor (mais afetado) e o emocional (menos
afetado).

Isso deixa claro que a qualidade de vida dos por-
tadores de ELA declina com a evolugao da doenga, que
é rdpida, e que estes se adaptam as suas limitagoes valo-
rizando o que ainda lhes ¢ preservado.
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