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Acredita-se que a incidéncia da Esclerose Lateral Amiotréfica (ELA) seja a mesma em
todo o mundo, contudo, ndo hd um estudo comparativo bem conduzido da ELA entre
populacdes diferentes, grupos étnicos ou drea geografica definida fora da Europa e da
América do Norte. No mundo a prevaléncia (nimero de casos existentes) € de 3 - 8 casos por
100.000 habitantes, e tem uma incidéncia por ano (nimero de novos casos) de 2/100.000.
Entretanto, estudos isolados mostram que existem variacdes. Algumas seletas regides no
mundo chamam a aten¢do quanto a taxa de incidéncia por serem mais elevada, como na ilha
de Guam, em Nova Guiné ocidental, e na peninsula de Kii no Japao.

Nos Estados Unidos a epidemiologia é bem conhecida devido ao grande nimero de
trabalhos cientificos realizados. Sabe-se que 5.000 novos casos sdo diagnosticados com ELA
a cada ano, correspondendo, aproximadamente, a 13 novos casos por dia, incidéncia de
2/100.00. A metade de todos os pacientes afetados vivem pelo menos 3 anos ou mais apds o
diagnostico. Em torno de 20% vivem 5 anos ou mais, e até 10 % sobrevivem mais de 10 anos.
A maioria encontra-se entre 40 e 70 anos. Acomete geralmente mais homens do que
mulheres, embora, trabalhos mais recentes mostram que ambos os sexos estdo sendo afetados
de forma semelhante.

Relatos do aumento no nimero de casos de ELA em mulheres podem estar
relacionados a melhor identificacdo da populacdo com estudos ja realizados, a efeitos de uma
exposicdo ambiental recente ndo identificada, e/ou mudangas no estilo de vida, fazendo com
que estas sejam expostas a potenciais toxicos, associando historicamente com os homens
(fumo, exposi¢des ocupacionais).

Referente aos paises europeus foi realizado uma pesquisa a qual foram selecionados
26 estudos europeus e 28 ndo-europeus, apresentando uma incidéncia de ELA variando de

1,7(Italia) a 2,4 (Finlandia média) por 100.000/ano na Europa e de 0,31 (China) a 1,98
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(Estonia) por 100.000/ano fora da Europa. Outros paises e regides com estudos de ELA no

mundo (Tabela 1).

Tabela 1. Paises paises e regides com estudos de ELA.

Regi6es Incidéncia. Prevalénctia A-no )
(por 100.000 habitantes) (por 100.000 habitantes) ~Publicacao
Guam 39 2004
Libia 34 2005
Australia 2,9 2005
Irlanda 2,8 4,7 1999
Japdo * 2,5 11,31 * Wakayama 2005
Finlandia 2,4 2006
EUA * 2,0 3-8 2004
Canada * 2,0 6,7 2005
Estonia 1,9 2006
Noruega 1,9 2005
Inglaterra 1,7 2001
Itdlia * 1,7 4,03 2005
Brasil 1,5 1998
Franca * 1,5 2000
Grécia 1,3 2005
Pol6nia 0,8 2005
Chile 0,5 2005
México 04 2005
China 0,3 2006

* Média da incidéncia dos trabalhos realizados no pais.

Nos EUA dois trabalhos de incidéncia e trés em mortalidade sugerem um risco maior
para ELA entre brancos quando comparados aos brancos latino-americanos e aos afro-
americanos, entretanto, 0,61 maior em negros do que em brancos, 2,08 maior em espanos e
asidticos em relag@o a outros brancos.

Outros fatores chamam a atengcdo, como a exposicdo ao choque elétrico severo,
atividade fisica extenuante, soldados que serviram na primeira guerra do Golfo, e jogadores

de futebol profissional (soccer).
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Um estudo recente realizado na Irlanda discutindo a relagdo da ELA com a atividade
fisica extenuante, identificou nas maratonas na cidade de Dublin (1980-2002) maratonistas
irlandeses com diagnéstico de ELA. Num total de 59.604 maratonistas, 14.443 eram
irlandeses, destes 661 eram acometidos com ELA, diagnosticados entre os anos de 1993 —
2002. Esse trabalho, ainda em continuidade, representa o primeiro estudo epidemioldgico a
fim de determinar o risco de ELA entre um largo “cohort” de individuos envolvidos em
exercicios vigorosos nao-profissionais.

Em relacdo aos veteranos da guerra do Golfo, o risco relativo de morrer de ELA € de
1,5 vezes maior que nos homens que nio serviram. O aumento na mortalidade de ELA foi
observado entre os homens que serviram o exército ou a guarda nacional (RR = 1.54),
marinha (RR = 1.87), forca aérea (RR = 1.54), e guarda costeira (RR = 2.24); nenhum
aumento no risco foi encontrado nos homens que serviram o corpo de fuzileiros navais,
embora houvesse somente 13.670 homens neste grupo. Os nimeros mostraram que 281.874
homens que serviram as for¢as armadas dos EUA, 217 morreram de ELA, comparado a 63
dos 126.414 que nao serviram.

Quanto aos jogadores de futebol profissional na Itdlia, 18 casos com ELA foram
identificados dentre 7.000 jogadores. Cientistas sugerem diversas explana¢des, nenhuma delas
com certeza. Talvez a ELA esteja relacionada ao exercicio fisico pesado, e conseqiientemente
nio relacionado particularmente ao futebol, ou talvez envolvendo o trauma principal em
cabecear a bola, ou a repeticdo dos traumas que envolvem os membros inferiores, sejam os
fatores relacionados. As drogas terapéuticas ilegais ou legais podem também estar envolvidas,
e € possivel que as toxinas ambientais como os fertilizantes ou os herbicidas usados nos
campos de futebol tenham a sua influéncia.

A mortalidade mundial da ELA ainda ndo estd bem definida, todavia, pode-se destacar
os principais dados encontrados na literatura.

Nos EUA as taxas totais da mortalidade de Doenca do Neurdnio Motor (DNM)
aumentaram de 1.25 para 1.82/100.000, representando um aumento de 46% durante o periodo
de 30 anos (1969-1998). As taxas entre as mulheres aumentaram 60% e continuam
aumentando. As taxas entre homens cresceram 35% durante esse periodo. As taxas de

mortalidade entre afro-americanos e hispanicos foi aproximadamente 50% mais baixas do que
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as taxas entre brancos nao-hispanico. As taxas de mortalidade da DNM variam de 2.22 (1.89 a
2.55) no noroeste, e 1.57 (1.44 a 1.71) no sudeste.

Ja na Francga foram analisados 9.005 mortes de ELA entre os anos de 1968 e 1982. As
taxas totais de mortalidade eram 1.45/100.000 para homens e 0.90/100.000 para mulheres. Foi
encontrado um aumento substancial na mortalidade de ELA sobre o tempo: as taxas ajustadas
(por 100.000) no periodo de 1968 a 1971 eram 1.11 para homens e 0.63 para mulheres. No
periodo 1979 a 1982, correspondem respectivamente entre 1.92 e 1.12. O aumento foi
principalmente em pacientes abaixo de 55 anos de idade e afetados na maior parte em
mulheres identificadas nos primeiros anos (1968 a 1978). Nos anos mais recentes hd um
aumento similar em ambos os sexos.

Estudos na Noruega mostram que a mortalidade anual de ELA dobrou em um estudo,
elevando-se de 1.38 a 2.54 por 100.000 habitantes no fim do estudo. Esta mortalidade
aumentou na popula¢do acima de 60 anos de idade, com um pico no grupo de idade entre 80 a
84 anos. O aumento era maior nas mulheres do que nos homens, e a relagao entre os sexos foi
de 1.32. Os autores relataram que hd um aumento na mortalidade de ELA na Noruega.
Embora o aumento da mortalidade seja restrito a populacdo com 65 anos ou mais, isto ndo
pode ser explicado somente por um aumento da idade da populagdo em geral.

A ELA sempre foi conhecida como uma doenga “rara”, entretanto, mundialmente
chama a atencdo pelo nimero crescente de novos casos, mesmo isolados. Sendo assim,

estima-se que a incidéncia mundial esteja em um crescente como um todo.
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