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Oracao ao Tempo
Caetano Veloso

Es um senhor tdo bonito
Quanto a cara do meu filho
Tempo, tempo, tempo, tempo
Vou te fazer um pedido

Tempo, tempo, tempo, tempo...

Compositor de destinos
Tambor de todos os ritmos
Tempo, tempo, tempo, tempo
Entro num acordo contigo

Tempo, tempo, tempo, tempo...

Por seres tdo inventivo

E pareceres continuo

Tempo, tempo, tempo, tempo
Es um dos deuses mais lindos

Tempo, tempo, tempo, tempo...

Que sejas ainda mais vivo
No som do meu estribilho
Tempo, tempo, tempo, tempo
Ouve bem o que te digo

Tempo, tempo, tempo, tempo...

Peco-te o prazer legitimo

E 0 movimento preciso
Tempo, tempo, tempo, tempo
Quando o tempo for propicio

Tempo, tempo, tempo, tempo...

De modo que o meu espirito
Ganhe um brilho definido
Tempo, tempo, tempo, tempo
E eu espalhe beneficios

Tempo, tempo, tempo, tempo...

O que usaremos pra isso
Fica guardado em sigilo
Tempo, tempo, tempo, tempo
Apenas contigo e comigo

Tempo, tempo, tempo, tempo...

E quando eu tiver saido

Para fora do teu circulo
Tempo, tempo, tempo, tempo
Nao serei nem teras sido
Tempo, tempo, tempo, tempo...

Ainda assim acredito

Ser possivel reunirmo-nos
Tempo tempo, tempo, tempo
Num outro nivel de vinculo
Tempo, tempo, tempo, tempo...

Portanto peco-te aquilo

E te ofereco elogios

Tempo, tempo, tempo, tempo
Nas rimas do meu estilo
Tempo, tempo, tempo, tempo...
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A Esclerose Lateral Amiotréfica (ELA) € doenga degenerativa dos neurdnios
motores superiores e inferiores, progressiva e fatal e caracteriza-se por paralisia
progressiva de membros, orofaringe e musculatura respiratéria e consequente
disfagia, disartria e insuficiéncia respiratéria. A doengca € considerada um
paradigma para o cuidado paliativo ndo oncologico e, apesar da auséncia de
tratamento curativo para ELA, suas complicacbes podem ser abordadas
sintomaticamente e por varios profissionais de saude. Pouca informacado esta
disponivel acerca do tipo de assisténcia em saude que € prestada aos pacientes
com ELA no Brasil, embora centros de referéncia da doenca tenham sido
constituidos, via portaria SUS. O objetivo deste estudo foi avaliar a utilizacéo e
disponibilidade do servico de assisténcia domiciliar genérica e fisioterapéutica e
cuidados paliativos para portadores de ELA atendidos no Hospital de Clinicas da
UNICAMP (HC), além de quantificar o status funcional dos pacientes e o uso dos
cuidados paliativos e assisténcia domiciliar; identificar o grau de conhecimento das
disponibilidades de assisténcia e os problemas mais graves a ela relacionados; e
propor aprimoramentos na assisténcia ao paciente com ELA. Vinte e nove
pacientes e seus cuidadores primarios foram acompanhados por 12 meses e
submetidos a 4 avaliagbes pelos instrumentos Amyotrophic Lateral Sclerosis
Functional Rating Scale (ALSFRS-R), Escala de Gravidade de ELA (EGELA),
Escala de ELA de Norris (EN), Amyotrophic Lateral Sclerosis Assessment
Questionaire (ALSAQ-40), Medida de Independéncia Funcional (MIF), Escala de
Deambulagédo Funcional (EDF), nivel de dor e 2 questionarios semi-estruturados.
Como esperado, houve declinio funcional e aumento da dependéncia fisica dos
pacientes do estudo, revelados principalmente pela reducéao dos escores da MIF e
ALSFRS-R. Houve aumento da quantidade de assisténcia prestada aos pacientes
com ELA durante os 12 meses, com significancia estatistica para os servigos de
fisioterapia, uso de ortese manual ou de membro inferior. Encontramos que o
cbnjuge era o cuidador primario em 55% dos casos e 13,5% dos cuidadores eram
amigos ou primos. Em relacdo aos servicos paramédicos, o fisioterapéutico foi o
mais utilizado, tanto na primeira avaliagdo quanto na ultima. O cuidado ao
paciente com o diagnéstico de ELA fez-se fundamentalmente através do sistema
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hospitalar HC e de seus ambulatérios, desconectados com cuidados domiciliares
publicos e estruturados. A piora clinica e declinio da funcdo motora foram
detectados por todos os indicadores propostos, 0s quais nortearam a abordagem
fisioterapéutica e outras adequacdes do cuidado paliativo na ELA. A maioria dos
pacientes desconhecia a possibilidade de assisténcia domiciliar na ELA. Faz-se
necessaria a implementacao da assisténcia domiciliar, quer através do médico de
familia ou servigo de apoio a internagdo domiciliar em complemento ao trabalho da
equipe multidisciplinar do HC, em articulagcdo com recursos do municipio e da

regido e de outros estados.
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The amyotrophic lateral sclerosis (ALS) is degenerative disease of the upper and
lower motor neurons, progressive and fatal and is characterized by progressive
paralysis of members, oropharynx and respiratory muscles and consequent
dysphagia, dysarthria and respiratory failure. The disease is considered a
paradigm for palliative care cancer, despite the absence of curative treatment for
ALS, its complications can be treated symptomatically and by several health
professionals. Little information is available about the type of health care that is
provided to patients with ALS in Brazil, although the ALS reference centers have
been established through ordinance SUS. The purpose of this study was to
evaluate the use and availability of the service of home care and general
physiotherapy and palliative care for patients with ALS seen at the Clinical
Hospital, UNICAMP (CH), in addition to quantify the functional status of patients
and the use of palliative care and home care; identify the degree of awareness of
assistance and most serious problems related to it, and propose improvements in
patient care with ALS. Twenty-nine patients and their primary caregivers were
followed for 12 months and submitted to 4 evaluations by the instruments
Amyotrophic Lateral Sclerosis Functional Rating Scale (ALSFRS-R), ALS Severity
Scale (ALSSS), Norris Scale (NS), Amyotrophic Lateral Sclerosis Assessment
Questionaire (ALSAQ-40), Functional Independence Measure (FIM), Functional
Ambulation Classification (FAC), level of pain and 2 semi-structured
questionnaires. As expected, there was functional decline and increased physical
dependence of patients in the study, developed mainly by the reduction of MIF and
ALSFRS-R scores. There was an increase in the amount of care provided to
patients with ALS for 12 months, with statistical significance for the services of
physiotherapy, manual or use of bracing for lower limb. We found the spouse was
the primary caregiver in 55% and 13.5% of caregivers were friends or cousins.
Regarding paramedical services, the physiotherapy was the most widely used in
both the first assessment of the past. The care to patients with the diagnosis of
ALS has been based primarily through the hospital system and its outpatient
clinics, home care disconnected with public and structured. The clinical
deterioration and decline of motor function were detected by all the proposed
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markers, which guided the approach physiotherapy and other adjustments of
palliative care in ALS. Most patients didn’t know about the possibility of home care
in ALS. It is necessary to implement the home care, either through a family doctor
or hospital service to support the household in addition to the work of the HC’s
multidisciplinary team, in conjunction with the council and resources of the region

and other states.
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1.1- Aspectos Gerais da Esclerose Lateral Amiotroéfica

A Esclerose Lateral Amiotrofica (ELA) é doenca degenerativa dos
neurdnios motores superiores e inferiores, progressiva e fatal [BORASIO et al,
1997; MAJOOR-KRAKAUER et al, 2003; BEGHI et al, 2006]. Charcot fez a
descricao clinica e patolégica da ELA e a doenca é designada em sua
homenagem na Europa [CZAPLINSKI et al, 2006]. Nos Estados Unidos da
América (EUA), a ELA é denominada coloquialmente “Doenca de Lou Gehrig”, em
referéncia ao famoso jogador de beisebol que manifestou a doengca. A ELA
caracteriza-se por paralisia progressiva de membros, orofaringe e musculatura
respiratéria e consequente disfagia, disartria e insuficiéncia respiratéria e, na
maioria dos casos, a capacidade cognitiva encontra-se preservada
[ANDRES et al, 1996].

A ELA é encontrada em todo o mundo com incidéncia aproximada de
igual a 1,5-2 casos/100.000 habitantes/ano e prevaléncia de 6 a 8 casos/100.000
habitantes [BROOKS et al, 1996; BARBER et al, 2006]. No Brasil, a prevaléncia
estimada varia de 0,9 a 1,5 casos/100.000 habitantes e a incidéncia de 0,2 a 0,32
casos /100.000 habitantes/ano [DIETRICH-NETO et al., 2000]. Na maioria das
séries, os homens sdo afetados mais frequentemente que mulheres, na propor¢ao
de 1:2 [MITCHELL, 2001], e em série nacional foi encontrado 1:1,8
[CASTRO-COSTA et al, 2000].

A ELA é rara em individuos com menos de 40 anos, mantendo-se mais
freqiente entre os 50 e 60 [CZAPLINSKI et al, 2006]. Ha evidéncias
epidemiolégicas mostrando aumento na incidéncia ajustada para idade em
décadas sucessivas, exceto depois dos 80 anos [BEGHI et al, 2006]. Em amostras
brasileiras, DIETRICH-NETO et al, 2000, encontraram a média de idade do inicio
da ELA de 52 anos e CASTRO-COSTA et al, 1999, relataram 21,1% de casos de

ELA esporéadica juvenil.

Estudos epidemioldgicos e genéticos permitem distinguir trés formas de
ELA: em aglomerado geogréfico, prevalente na llha de Guam; formas familiares e
esporadicas. Essa ultima, a mais comum, ocorre em cerca de 90% dos casos,
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enquanto a familiar em cerca de 5 a 10%. Aproximadamente 20% dos casos
familiares estao ligados ao cromossomo 21, no qual ha mutagcdes no gen da
superdxido dismutase-1 ou SOD-1 [RAO et al, 2004; MAJOOR-KRAKAUER et al,
2003; BARBER et al, 2006]. Sabe-se que a velocidade de progressdo da ELA
varia largamente de um individuo para outro [BORASIO et al, 1997].

1.2- Curso Clinico da ELA

A paralisia pode iniciar-se em membros e/ou orofaringe. Com
freqiéncia, as maos sao afetadas primeiramente, em geral de maneira
assimétrica. A paralisia se torna mais grave, e extensiva a outras regides do
corpo, ocasionando um crescente estado de dependéncia do individuo e
confinamento ao leito, entre 2 a 4 anos [BORASIO, 1997].

Caimbras musculares, atribuidas a hiperexcitabilidade neuronal e
desnervagcdo sao sintomas caracteristicos no inicio da doenga [FRANCA et al,
2008]. Estudos sugerem correlacdo entre a ingestdo calérica inadequada e a
perda de peso corporal em individuos com ELA que apresentavam disfagia média
a grave. Estas alteracbes podem levar a desnutricio e desidratacao
[KASARSKIS et al, 1996; SILVA et al, 2008].

A respiracao € afetada tardiamente em geral, mas pode ser a primeira
manifestacdo da doenca. A insuficiéncia respiratéria ocorre por paralisia dos
musculos intercostais e/ou diafragma [NEUDERT et al, 2001] e associada a
disfagia pode ocasionar pneumonia aspirativa, que pode ser o evento terminal. A
sensibilidade ndo é afetada e a fungéo vesical é poupada [BORASIO, 1997].

A evolugcdo da ELA é progressiva e inexoravel. A morte decorre de
insuficiéncia respiratéria, pneumonia por aspiracdo ou embolia pulmonar apds
imobilidade prolongada [NORRIS et al, 1993; BEGHI et al, 2006]. A sobrevida
média é de 4 a 5 anos e 20% dos pacientes vivem mais de 5 anos. Uma vez
efetuada a traqueostomia, o paciente pode ser mantido vivo durante anos, ainda
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que inteiramente paralisado. Excepcionalmente, os pacientes morrem no primeiro
ano de doencga ou vivem mais de 25 anos [NORRIS et al, 1993; BORASIO et al,
1997; BEGHI et al, 2006].

1.3- Diagnéstico Clinico da ELA

O diagnéstico de ELA deve incluir sinais de envolvimento de neurénio
motor inferior e superior, evidéncia de progressdo da doenca e exclusao de outras
condicoes clinicas, ELA-similar. Em adultos, os sinais do neurénio motor inferior
disseminados (fraqueza, amiotrofia, fasciculagdes) sdo praticamente diagnéstico
da doenga, se associados aos sinais de Babinski ou clono. Mesmo se faltarem
esses sinais claros do neurbnio motor superior, o diagndstico é igualmente
assegurado se forem encontrados reflexos tendinosos anormalmente ativos ou
sinais de Hoffmann em membros superiores paréticos. Segundo BEGHI et al,
2006, o médico especialista experiente provavelmente acerta em cerca de 95%
dos diagnosticos de ELA. Entretanto, tanto o falso-positivo quanto o falso-negativo
sao igualmente catastréficos principalmente do ponto de vista do paciente, mas
também da ciéncia. Na tentativa de resolver a precisdo diagnéstica na ELA, a
Academia Americana de Neurologia (AAN) promoveu reunides com expertos no
tema resultando nos Critérios El Escorial (CEE) Originais e Revistos para o
diagnéstico de Esclerose Lateral Amiotréfica [BROOKS et al, 2000].

O CEE é uma classificacdo com 4 categorias que definem o nivel de
envolvimento de 4 regides do corpo — bulbar, cervical, toracica e lombo-sacra. O
Critério El Escorial Revisado apresenta muitas vantagens, entre elas a alta
especificidade, devido ao baixo numero de falso-positivos, e o facil uso em
estudos randomizados, permitindo uniformidade dos dados [FORBES et al, 2001;
BEGHI et al, 2006].
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Categorias do CEE:
ELA definida: Sinais de NMS e NMI em trés regides;

ELA definida — apoio laboratorial: sinais do neurénio motor superior
e/ou de neurdnio motor inferior em uma regido e o paciente é portador de gene

mutante patogénico.

ELA provavel — apoio laboratorial: sinais do neurénio motor superior
em uma ou mais regides e sinais de neurdnio motor inferior definidos por EMG em

pelo menos 2 regides;

ELA provavel: sinais do neurdnio motor superior e inferior em duas
regidbes com alguns sinais de neurdnio motor inferior rostralmente aos sinais de

neurdnio motor superior;

ELA possivel: sinais do neurdnio motor superior e do neurénio motor
inferior presentes em 1 regido; ou sinais do neurbnio motor superior em pelo
menos 2 regides; ou sinais do neurbnio motor superior e inferior em duas regides
com auséncia de sinais de neurbnio motor inferior rostralmente aos sinais de

neurdnio motor superior.

1.4- Exames Complementares Diagnoésticos na ELA

Nao ha marcador laboratorial para a doenga, mas o diagnéstico clinico
pode ser confirmado por evidéncias, na eletromiografia (EMG), de desnervacao
ativa em pelo menos trés regides (bulbar, cervical, toracica e lombo-sacra). As
velocidades de condugé&o nervosa devem estar normais, embora nos estagios
terminais da ELA, lentiddo da condugdo nervosa pode ocorrer, devido ao
acometimento de axdénios mais calibrosos e de rapida conducao, derivados das
células do corno anterior da medula espinhal [DE CARVALHO et al, 2000].
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1.5- Tratamento Médico da ELA

Nao ha terapia eficaz, curativa, para a ELA. Entretanto, a droga riluzol
(Rilutek®), um inibidor do glutamato, é a Unica aprovada pela Food and Drug
Administration dos EUA para o tratamento da doenca, apontada com efeitos
positivos para prolongar a vida em 3 meses, apds 18 meses de tratamento, ndo
tem efeito visivel sobre a funcdo motora ou qualidade de vida [BENSIMON et al,
1994]. Estudos mais recentes mostraram que o beneficio pode ser maior, de
4 a 19 meses, quando usada precocemente. O riluzol provavelmente tem pouco
efeito quando iniciado nas fases avangcadas da ELA [TRAYNOR et al, 2003].

No Brasil, o riluzol tem sido custeado no programa de medicamentos
excepcionais, instituido pelo Ministério da Salde para fornecimento de
medicamentos de alto custo (cédigo riluzol, 36.511.00-5), geralmente de uso
continuo e utilizados em nivel ambulatorial, no tratamento de doencas crénicas e
raras (Portaria n® 2.577, de 27 de outubro de 2006 - Ministério da Saude, 2006),

como é a ELA.

Pacientes com doencgas incuraveis sdo particularmente inclinados a
procurar tratamentos alternativos [EISENBERG et al, 1993]. WASNER et al, 2001,
relataram que 54% de 158 pacientes com ELA fizeram uso de terapias
alternativas, entre elas a acupuntura, homeopatia, naturopatia e tratamentos
esotéricos, sendo que 60% deles relataram efeitos positivos destas terapias.

O médico deve explicar os riscos e beneficios dos tratamentos e
compreender que as decisdes do paciente podem mudar a medida que a ELA
progride. Os objetivos do cuidado paliativo na ELA devem minimizar as
disfungbes, principalmente na sua fase terminal, na qual a dispnéia e a depressao
os sintomas mais prevalentes [MILLER et al, 1999].

Apesar da dor ndo ser um sintoma usual nos estagios iniciais da ELA,
cerca de 40 a 73% dos pacientes experimentam-na em seus estagios finais. Esse
sintoma pode ser causado por caimbras musculares; deformidades articulares;
pontos de pressdo na pele ou articulagbes, devido a imobilidade
[MILLER et al, 1999].
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1.6- Cuidados Paliativos e Assisténcia Domiciliar na ELA

De acordo com a Organizacdo Mundial de Saude (OMS), o Cuidado
Paliativo pode ser definido primordialmente como “o cuidado total do paciente cuja
doenca nao responde a tratamento curativo, no qual esta incluido o controle da
dor e de outros sintomas, o suporte psicolédgico, social e espiritual, tendo como
objetivo a obtencdo da melhor qualidade de vida possivel para 0 mesmo e sua
familia” [WHO, 1990].

A Assisténcia Domiciliar € um termo amplo que significa qualquer acao
de saude realizada em domicilio, independente de seu grau de complexidade,
podendo englobar tanto uma orientacao de enfermagem quanto o atendimento de
um paciente em VMI [TAVOLARI et al, 2000; DUARTE E DIOGO, 2000].

A assisténcia domiciliar provavelmente comecgou no final do século XIX,
em Boston, onde um grupo de enfermeiras realizava acoes de salde em domicilio
[TAVOLARI et al, 2000]. No Brasil, o primeiro grupo organizado voltado para
assisténcia domiciliar deu inicio as suas atividades ha mais de trinta anos, no
Hospital do Servidor Publico Estadual de Sdo Paulo. O objetivo deste grupo era
desospitalizar doentes crénicos para desocupar uma parte dos leitos do hospital,
que estava superlotado naquela época. [TAVOLARI et al, 2000].

Em estudo internacional, assinalou-se que o incremento da utilizacao
do servico de assisténcia domiciliar tem sido motivado pelo aumento na populacao
idosa e tem levado ao aprimoramento tecnolégico das terapias em domicilio e ao
encorajamento da utilizagdo deste servico, por parte dos hospitais
[KRIVICKAS et al, 1997].

Existe pouca informacao sobre o uso de assisténcia domiciliar na ELA.
Entre os motivos de admisséo de pacientes com ELA nas fases inicial ou terminal,
em servicos de emergéncia, tem-se a auséncia ou inadequagao dos servicos de
assisténcia domiciliar [ALBERT et al, 1999].
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A ELA é considerada uma doenga paradigma para o cuidado paliativo
nao oncolégico [BORASIO et al, 2001]. Apesar da auséncia de tratamento curativo
para ELA, suas complicacdes podem ser abordadas sintomaticamente e por varios
profissionais de saude. A intervencdo em estagios mais precoces da doenca pode
ser crucial na garantia de melhores condigdes no estagio terminal. O cuidado
paliativo pode, e deve, ser promovido para pacientes com ELA desde o
diagndstico, coexistindo a outros cuidados, como o uso de medicamentos
[OLIVER, 1996; RADUNOVIC et al, 2007].

OLIVER et al, 1996, relatam que uma abordagem multidisciplinar é
necessaria para manter os pacientes com ELA em suas casas. Contudo, a
admissdao em hospital pode ser necessaria para alguns pacientes quando nao
possuem familiares ou cuidadores. HUGHES et al, 2003, assinalaram que é
capital quantificar e qualificar a experiéncia de servicos de saude para portadores
de doengas neuromusculares, o acesso aos direitos e fonte de informagdes e o
conhecimento do profissional sobre a assisténcia domiciliar nesta condigdo. Além
disso, os achados podem implicar em revisdo e reestruturacdo dos servicos
prestados, melhor informacédo dos direitos do paciente e do acesso aos servicos
domiciliares para portadores de doengas neuromusculares.

TRAYNOR et al, 2003, durante o periodo de 1996 a 2000, avaliaram o
prognostico de pacientes com ELA acompanhados por multiplos profissionais de
saude, através da Associacdo Irlandesa de Doengca do Neurbnio Motor, e
pacientes atendidos por neurologistas clinicos, cuja especialidade primaria néo era
ELA. Os autores encontraram que aqueles atendidos por equipe multidisciplinar
apresentaram sobrevida de 7,5 meses maior que aqueles que recebiam

assisténcia em ambulatérios de neurologia geral.

Recomendagdes para o tratamento da ELA foram propostas por alguns
estudiosos em diferentes locais do mundo [MILLER et al, 1999; ANDERSEN et al,
2005; RADUNOQVIC et al, 2007]. O Subcomité de Padrao de Qualidade da
Academia Americana de Neurologia, em 1999, estabeleceu principios para o
cuidado de pacientes com ELA. Entre eles, destaca-se o oferecimento de
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informagdes e possibilidades de assisténcia multidisciplinar, com preservacao da
autonomia do paciente para fazer escolhas; disponibilidade das informacdes
visando avango nos cuidados paliativos; discussdes sobre novas metas
terapéuticas e reavaliacdo das mesmas em intervalos ndo maiores que seis
meses [MILLER et al, 1999].

RADUNOVIC et al, 2007, descreveram as recomendacgdes de manuseio
de dois grandes centros internacionais de referéncia no tratamento de ELA: Centre
for Neurodegeneration Research, na Inglaterra e Eleanor and Lou Gehrig
MDA/ ALS Research Centre, nos EUA. Os autores sugerem que 0S
pesquisadores, pacientes com ELA, grupos voluntarios ou governamentais de
outras partes do mundo desenvolvam recomendacdes prdprias sobre o consenso

de profissionais experientes na area.

Nos EUA tem sido relatada dificuldade para convencer os convénios de
saude no provimento de assisténcia domiciliar para portadores de ELA, pois é
considerada de alto custo, apesar de prevenir custos adicionais. Reducdo nas
complicagdes da saude e nos indices de hospitalizagdo, além da melhora da
qualidade de vida sdo vantagens potenciais oferecidas pelo servigo domiciliar
[KRIVICKAS et al, 1997].

A assisténcia em domicilio comumente é oferecida por um membro da
familia, geralmente o cbnjuge, o qual assume a funcdo do primeiro cuidador
[KRIVICKAS et al, 1997]. E sabido que quase todos os pacientes preferem
permanecer em suas casas caso um servico domiciliar esteja disponivel
[OLIVER, 1996; KRIVICKAS et al, 1997; ALBERT et al, 1999].

1.7- Da Ventilacao Mecanica

Ventilagdo mecanica com pressdo positiva ndo invasiva (VMNI) tem
sido usada com frequéncia crescente na ELA [JACKSON et al, 2001;
JANSSENS et al, 2003] para melhorar a dispnéia noturna, insdnia e desconforto
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respiratério e pode prolongar a vida, usada em geral nas fases mais iniciais da
doenca. Entretanto, a evolucdo da doenca pode exigir a indicacao de ventilagao
mecanica invasiva (VMI). Nessa situacao, a decisao fundamental do paciente diz
respeito a opcao de traqueostomia e VMI. Para tomar a decisao, ele deve estar
plenamente informado sobre as conseqiéncias do prolongamento da vida, pois a
evolucao da doenca se associara a auséncia de movimentos apendiculares
[JACKSON et al, 2001; JANSSENS et al, 2003].

O local ideal para VMI em longo prazo é o domicilio, pois 0s custos sao
menores, a qualidade de vida € maior e a integracdo a comunidade é maximizada
[MAKE et al, 1998]. MARCHESE et al, 2008, avaliaram 41 pacientes com ELA e
demonstraram que a VMI por traqueostomia € uma terapéutica relativamente
segura e garante sobrevivéncia em longo prazo para pacientes com faléncia
respiratéria que nao toleram ou apresentam contra-indicagoes para VMNI. Apesar
dos pacientes preferirem esta ultima, os autores notaram que os pacientes que
recebiam VMI estavam satisfeitos com sua escolha e o escolheriam novamente,

mesmo afetando seu estilo de vida.

Preparacao, apoio continuo e op¢des de descanso para os cuidadores
do paciente sdo necessarios para que a VMI tenha sucesso. O sucesso da VMI
também depende de variantes, como: pagamentos a terceiros pelo fornecimento
dos equipamentos de cuidado doméstico e da equipe enfermeiro/auxiliar; tipo de
trabalho do esposo (a); idade e bom estado fisico do esposo(a) e dos filhos;
interagdes psicossociais da familia antes da ELA e fatores financeiros. A VMI deve
ser vista como um recurso em longo prazo, estendendo-se freqientemente por
mais de um ano [MARCHESE et al, 2008].

RADUNOVIC et al, 2007, apontaram que o acesso a VMNI é restrito em
muitas partes do mundo, incluindo Europa e América do Norte, devido a fatores
pessoais ou sécio-econdmicos. Apesar de VMI ser pouco freqliiente nesses
paises, € mais comum no Japdo. InUmeras variaveis foram apontadas pelos

autores, como possiveis explicacdes para a diversidade de condutas.
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1.8- Assisténcia a ELA no Brasil

Em 19 de novembro de 2002 o Ministério da Saude estabeleceu o
Protocolo Clinico e Diretrizes Terapéuticas para o tratamento da ELA no Brasil
mediante expedicao da Portaria N°® 913 (ANEXO 11). Ha também a Lei n® 10.424,
de 15 de abril de 2002, que estabelece no ambito do SUS, o Programa de
Internacdo Domiciliar, entretanto sem especificar para quais pacientes,
destacando que a mesmo nao substitui a internagcdo hospitalar e que deve ser
sempre utilizado no intuito de humanizar e garantir maior conforto a populacao
(ANEXO 12).

Os Centros de Referéncia de tratamento e pesquisa da ELA sao:
Hospital de Clinicas da Universidade Federal de Sdo Paulo (UNIFESP), Hospital
de Clinicas da Universidade Estadual de Campinas (UNICAMP), Hospital de
Clinicas da Universidade Estadual de Sao Paulo (USP); Hospital de Clinicas da
Universidade Federal do Ceara; Universidade Federal do Parana, Curitiba;
Universidade Federal do Rio de Janeiro; Hospital de Base do Distrito Federal.

1.8.1- Associacao Brasileira de Esclerose Lateral Amiotréfica — AbrELA

A AbrELA foi fundada em 28 de junho de 1999 e desde entdo, vem
realizando seu atendimento nas dependéncias Ambulatério de Neuromuscular do
Hospital da Escola Paulista de Medicina/UNIFESP. Trata-se de uma entidade sem
fins lucrativos, tendo como objetivo principal a conscientizacdo da sociedade sobre

a importancia e emergéncia da doenc¢a no Brasil.

A AbrELA conta com o apoio de profissionais da area de saude, para
promover a qualidade no atendimento ao portador de ELA, tais como:
neurologista, terapeuta ocupacional, nutricionista, fisioterapeuta, enfermeira,
psicélogo e assistente social. Aléem disso, a instituigdo facilita de acesso aos
o6rgaos de servicos publicos para aquisicdo de medicamento, respiradores,

orientacdo e assisténcia juridica aos pacientes e seus familiares e fornece
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gratuitamente o respirador ndo invasivo BIPAP® (Bi-level Positive
Airway-Pressure) para os pacientes com insuficiéncia respiratéria, permitindo o
atendimento e acompanhamento no domicilio do proprio paciente, diminuindo o
periodo de internagao hospitalar (o aparelho é fornecido pelo Instituto do Sono em
parceria com a Secretaria de Estado da Saude de Estado de Sdo Paulo).

A AbrELA também auxilia na busca de locais para realizacdo de
exames e equipamentos de apoio (cadeiras de rodas e de banho, andadores,
respiradores, Orteses e fraldas descartaveis); insere o paciente brasileiro nos
ensaios clinicos internacionais; expande o atendimento de apoio no domicilio por
meio de parcerias com instituicbes de ensino superior; promove expansao
territorial de atuacdo por meio de implantacdo de Associacdes Regionais
(ARELAS). Os assistentes sociais realizam visitas domiciliares aos pacientes para
identificacdo de recursos de apoio na comunidade e orientagdo aqueles que se
propéem a colaborar [AbrELA, 2008].

ANEQUINI et al, 2006, investigaram o nivel de satisfacdo dos pacientes
e cuidadores com as atividades da AbrELA e relataram que 20% encontravam-se
satisfeitos com a assisténcia na época. Quanto ao acesso a AbrELA (comunicacao
entre paciente e associagdo, sede regional), as expectativas ndo foram atingidas
em 50% e 76,7% gostariam de ter acesso a assisténcias terapéuticas que nao

possuiam no momento.

1.8.2- Associacdo Regional de Esclerose Lateral Amiotréfica

A AbrELA desenvolveu um modelo de criacdo de Associacdes
Regionais, no qual definiu o uso do nome ARELA e as principais diretrizes a
serem seguidas na replicacao do modelo AbrELA. A ARELA do Rio Grande do Sul
foi fundada em 28 de setembro de 2005 e a de Minas Gerais em 18 de novembro
de 2006.
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1.8.3- Assisténcia Domiciliar UNIMED Campinas (ADUC)

Outra opcéo institucional de cuidados na ELA, na cidade de Campinas,
tem sido a Assisténcia Domiciliar UNIMED Campinas, um servico que tem
conseguido reduzir custos de atendimento a pacientes crénicos acamados,
criando no ambiente domiciliar, as condi¢gdes necessarias para sobrevida e
tratamento em longo prazo. Dos 869 pacientes atendidos pela ADUC entre 1997 e
2002, 44,76% tinham doencas neurologicas; do total, 57,65% eram
completamente dependentes, 31,42% dependentes parciais e 10,93%
independentes [apud CASSEMIRO et al, 2004].

1.9- Experiéncia do cuidado a ELA em outros paises

Em diversas partes do mundo, a prestacao de cuidados aos pacientes
com ELA constitui um desafio. RADUNOVIC et al, 2007, referiram que o cuidado
paliativo ideal aos pacientes com ELA deve ser multidisciplinar e de facil acesso,
sendo oferecido em domicilio ou perto deste.

Na Escécia os individuos com ELA sado atendidos por servicos
estaduais, e, numa pequena extensao, servicos privados. VAN TEIJLINGEN et al,
2001, verificaram que o servigo mais utilizado foi o médico de familia (99.3%) e
assisténcia da Associagdo de Doencas do Neurdnio Motor da Escécia (96%). Os
autores apontam que o cuidado do paciente com ELA ainda recai sobre os
familiares e que as organizacées ndo governamentais oferecem um grande aporte

de equipamentos devido ao atraso ou falta deles pelo servico estadual.

Em estudo sobre os cuidados aos pacientes com ELA em Madri,
RODRIGUEZ DE RIVERA et al, 2007 observaram que a atencdo médica era
oferecida de forma individual e sem padronizacdo. Isto ocorria em detrimento dos
doentes que sofriam em listas de espera, com cuidados realizados, em algumas
ocasides, por profissionais pouco especializados ou motivados. Os pesquisadores

apontaram para uma caréncia de vias clinicas que organizassem a atencao a
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estes pacientes e a necessidade de melhora da qualidade assistencial oferecida
aos mesmos. Na tentativa de modificar a situacao, os autores desenvolveram um
plano clinico de organizacdo e homogeneizacado da assisténcia a ELA, em cinco
hospitais da cidade, incluindo desde a fase de diagnéstico da doenca, seu
seguimento e cuidados nas fases finais. Ficou instituida uma rede de Atencéao de
ELA na comunidade de Madri, a partir de 2006, com metas definidas a serem

alcancgadas, visando a melhora continua da assisténcia.
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2- MOTIVAGAO E JUSTIFICATIVA DA PESQUISA
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Pouca informagédo esta disponivel acerca do tipo de assisténcia em
saude que € prestada aos pacientes com ELA no Brasil, embora centros de
referéncia da doenca tenham sido constituidos, via portaria SUS. Enquanto centro
de referéncia, a identificagcdo da realidade assistencial no HC UNICAMP poderia
nortear o planejamento de medidas institucionais e a organizagdo dos servigos a
serem utilizados por esta populacdo, buscando a aproximacdo com o ideal
atualmente recomendado, ou seja, cuidado paliativo e servigco domiciliar na ELA.

Para isso planejou-se o diagnéstico das caracteristicas da assisténcia
no contexto do atendimento hospitalar e ambulatorial no HC, em uma populacao
de pacientes com ELA. Considerando que a expressao clinica da doenga, nos
varios momentos assistenciais, e a autonomia de decisao do paciente norteiam a
prépria assisténcia, buscamos a aplicacao de indicadores da gravidade da doenca
para subsidiar as condutas multiprofissionais.

Motivagéo e Justificativa da Pesquisa
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3.1- Geral

3.1.1- Avaliar a utilizacdo e disponibilidade do servico de assisténcia
domiciliar genérica e fisioterapéutica e cuidados paliativos para
portadores de ELA atendidos no Hospital das Clinicas da UNICAMP.

3.2- Especificos

3.2.1- Quantificar o status funcional dos pacientes e o uso dos cuidados

paliativos e assisténcia domiciliar;

3.2.2- Identificar o grau de conhecimento das disponibilidades de assisténcia
e 0s problemas mais graves a ela relacionados;

3.2.3- Propor aprimoramentos na assisténcia ao paciente com ELA.

Objetivos
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4- CASUISTICA E METODOS
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4.1- Populacao do Estudo

Foram recrutados pacientes com diagnéstico de ELA no periodo de
fevereiro de 2006 a agosto de 2007. Pacientes que preencheram os critérios do
estudo foram convidados a participar, apds assinatura do termo de consentimento.
Os pacientes foram avaliados obedecendo a ordem consecutiva de chegada ao
Ambulatério de Doencas Neuromusculares, Hospital de Clinicas da UNICAMP.

4.2- Critérios de Inclusao
e Pacientes em assisténcia médica no citado Ambulatério.
e Pacientes de ambos os sexos, adultos

e Diagnostico de ELA definido ou provavel pelo Critério El Escorial em

qualquer fase clinica da doenca;

e Em uso do riluzol (Rilutek®);

4.3- Critérios de Exclusao
e Qutras doencas neurolégicas ou ortopédicas prévias

¢ Incapacidade de ler e entender para responder as questbes dos
testes.

4.4- Desenho do Estudo

Trata-se de uma pesquisa prospectiva, descritiva, qualitativa e

quantitativa e de corte longitudinal.

Casuistica e Métodos
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4.5- Dos Instrumentos de Medida

Os pacientes foram avaliados por sete escalas funcionais quantitativas
e 0S mesmos, juntamente aos cuidadores, foram submetidos a dois questionarios

semi-estruturados.

4.5.1- Escala de Avaliacao Funcional na ELA (ALSFRS-R)

A ALSFRS é uma escala com validacao internacional que avalia a
funcéo fisica, atividades de vida diaria e comprometimentos bulbar, apendicular e
respiratério na ELA. Esta escala foi revisada em 1999 e contém 12 itens
(ALSFRS-R): fala, degluticdo, salivacéo, escrita, alimentagdo (uma subdivisao foi
realizada para pacientes com ou sem gastrostomia), vestir/higiene, transferéncia
na cama/ajuste lengois, andar, subir escadas, dispnéia, ortopnéia e insuficiéncia
respiratéria. Cada item € pontuado em 5 niveis: 0 para incapaz e 4 para normal.
Portanto, os escores variam de 0 a 48, sendo que 0 menor representa pior estado
clinico e 40 (normalidade). [CEDARBAUM et al, 1999]. — ANEXO 2

4.5.2- Escala de Gravidade de ELA (EGELA)

Trata-se de uma avaliacao funcional rapida da doenca, das dimensdes
extremidades superiores, extremidades inferiores, fala e degluticdo, com a
pontuacdo variando de 4 (pior funcdo) a 40 (normalidade) [HILLEL et al, 1989] —
ANEXO 3.

4.5.3- Escala de Norris para ELA

Possui 34 itens (dimensdes bulbar, extremidades superiores,
extremidades inferiores e emocional) que sdo pontuados de 0 a 100 (0 representa
menor funcdo na ELA e 100 normalidade) [NORRIS et al, 1974] — ANEXO 4.

Casuistica e Métodos
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4.5.4- Questionario de Avaliagdo Funcional em Esclerose Lateral Amiotrofica
(ALSAQ-40)

Questionario de 40 itens que avalia a capacidade funcional em
atividades da vida diaria e aspecto emocional em portadores de ELA. Cada item
tem quatro graus de possibilidades, sendo 0 maior escore associado a
normalidade [JENKINSON et al, 2000] — ANEXO 5.

4.5.5- Medida de Independéncia Funcional (MIF)

Contém 18 itens de avaliacdo, enfocando seis areas de funcionamento:
auto-cuidado, controle dos esfincteres, mobilidade, locomog¢ao, comunicacao e
convivéncia social. A pontuagdo total varia de 18 (independéncia funcional
minima) a 126 (independéncia funcional plena) [RIBERTO et al, 2001] — ANEXO 6.

4.5.6- Nivel de Dor Musculoesquelética

Dores musculares ou articulares foram avaliadas pela EVA (Escala
Analégica Visual). A pontuacdo varia de 0 (auséncia de dor) até 10 (maxima dor
experimentada) — ANEXO 7.

4.5.7- Escala de Deambulagéo Funcional (EDF)

Contém 5 itens que avaliam a capacidade de deambulagéo, pontuando
de 0 a 5, desde uma inabilidade para deambulacdo até uma deambulacao
independente, respectivamente [HOLDEN et al, 1984] — ANEXO 8.

Casuistica e Métodos
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4 5.8- Questionarios semi-estruturados

O primeiro questiondrio foi adaptado pela autora tendo como base o
questionario original de ALBERT et al, 1999. Abrange pontos de assisténcia
domiciliar; uso de terapias adjuvantes (fisioterapia, terapia ocupacional,
fonoaudiologia), uso de dispositivos auxiliares (comunicacdo n&o verbal,
orteses, andador, cadeira de rodas); uso de servigo domiciliar pago (enfermeira
particular e outro profissional); suporte psico-social (psicoterapia, grupo de suporte
a ELA, conselho religioso), direitos do paciente de servico domiciliar, uso de
intervengdes tecnoldgicas (maquina de aspiracéo traqueal, traqueostomia, VMNI
ou VMI), intervencdes farmacolodgicas (convencional — uso do riluzole ou vitamina
E - ou alternativa — uso de acupuntura; homeopatia; fitoterapia; medicina
ayurvédica); e servicos domiciliares (hospital, enfermagem, fisioterapia,
fonoaudiologia) — ANEXO 9.

O segundo questionario derivou de adaptacées do trabalho de
KRIVCKAS et al, 1997. Trata-se de um questionario aberto com perguntas para o
paciente e seu cuidador primario sobre assisténcia domiciliar, seu estado funcional
e sua satisfacdo/gastos com o servico domiciliar e/ou servigo hospitalar disponivel
(os gastos foram expressos em reais — R$) — ANEXO 10.

4.6- Das Avaliacoes Individuais e do Cuidador

Os pacientes e seus cuidadores primarios foram submetidos, pela
pesquisadora, aos dois questionarios semi-estruturados e as respostas registradas
em gravador. As demais avaliagbes foram realizadas a cada quatro meses no
periodo total de 12 meses.

4.7- Analise Estatistica

Foi realizada andlise descritiva com apresentacdo de tabelas de
freqUéncias para variaveis categoricas e medidas de posicdo e dispersado para

variaveis continuas. Para comparar o desempenho nas escalas entre as
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avaliagGes foi utilizada a ANOVA para medidas repetidas com transformacéao por
postos. Para comparar cada item de assisténcia entre as avaliac6es foi utilizado o

método das Equacdes de Estimacao Generalizadas.

Para verificar associacao linear entre 0 numero de itens de assisténcia
e as escalas foi utilizado o coeficiente de correlagdo de Spearman. O nivel de

significancia adotado foi 5%.

Os programas estatisticos computacionais utilizados foram SAS System
for Windows versao 9.1.3, SPSS for Windows versao 10.0 e Microcal Origin 5.0.
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5- RESULTADOS
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5.1- Caracteristicas Demograficas

Foram convidados a participar 35 individuos com diagnéstico de ELA,
contudo 29 concordaram em participar do estudo. As caracteristicas demograficas
dos pacientes, na primeira avaliacdo, se encontram na tabela 1. Na segunda
avaliagdo foram reexaminados 26 pacientes; na terceira, 22 pacientes e na ultima
21, em vista de dbitos, correspondente a 27.6% da amostra inicial (Curva de
sobrevida — Gréfico 1). Para fins de descricdo considerou-se a amostra n=29 e
para comparacoes estatisticas o n= 21.

Houve predominio de individuos do sexo masculino (1,9:1) e do inicio
apendicular da ELA; e média de idade de 49,2 anos, com extremos de 20 e 70

anos.
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Tabela 1- Caracteristicas demograficas e socio-econémicas na primeira avaliagao

(n=29)
Variaveis Valores Média + DP 1Q; 3Q Min; Max

Sexo (F:M) 10:19
Idade (anos) 492 +12,2 41; 59,5 20; 70
Tempo de sintomas (meses) 34,9 £ 26,7 14,5; 47 5; 111
Forma de inicio da ELA (A/B/Mi) 22/2/5
Renda familiar (SM) 4,9+239 3;7 1;9
Escolaridade

Fundamental completo 15

Ensino médio completo 10

Ensino superior incompleto ou 4

Completo
Uso da AbrELA 2
Local da moradia

Campinas 12

Outras cidades (SP) 14

Outros estados 3
EGELA 26,5 £ 8,29 23; 32,5 8; 39
ALSFRS-R 30,1 £11,5 21,5; 38,5 9; 46
Escala de Norris 65,5+ 19,7 45; 81,5 29; 90
ALSAQ-40 77,5+12,4 43; 83,3 32; 94
Nivel de Dor 2,93 + 3,51 0;6,5 0;10
EDF 2,342 1;5 0;5
MIF 90,1 £28,9 64;118,5 41;125

F: Feminino; M: Masculino; A: Apendicular; B: Bulbar; Mi: Mista; SM: Salarios minimos; AbrELA:
Associacdo Brasileira de Esclerose Lateral Amiotréfica; EGELA: Escala de Gravidade de ELA;
ALSFRS-R: Amyotrophic Lateral Sclerosis Functional Rating Scale Revised; ALSAQ-40: Amyotrophic
Lateral Sclerosis Assessment Questionnaire; EDF: Escala de Deambulacdo Funcional; MIF: Medida

de Independéncia Funcional; 12 Q: primeiro quartil; 32 Q: terceiro quartil; min: minimo; max: maximo.
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Grafico 1- Curva de sobrevida geral estimada por Kaplan-Meier (n=29).

5.2- Evolucao Clinica e Disfuncional

A tabela 2 apresenta a evolucdo dos escores dos instrumentos de
medida ao longo de 12 meses em 21 pacientes. Os instrumentos ALSFRS-R e
MIF mostraram declinio dos escores com significancia estatistica entre as 3
ultimas avaliagées (p<0,0001). A EGELA e Escala de Norris apresentaram
reducdo dos escores com significAncia estatistica entre todas as avaliagdes
(p<0,01). A EDF também apresentou diminuicdo dos escores de modo
estatisticamente significante, exceto entre a terceira e quarta avaliagées. Quanto a
dor observou-se um aumento na sua graduagdo, porém sem significancia

estatistica ao longo das avaliagées.
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Tabela 2- Evolucao dos Escores dos Instrumentos de Medida (n=21)

Variaveis 12 Av. 22 Av. 32 Av. 42 Av.
Média + DP Média + DP Média + DP Média + DP
ALSFRS-R 31,5+10,8 29,1 £10,3 26,7 £ 11 24,4 +10,5
EGELA 28 +7,1 25,3 £8,1 23,8 £8,2 223184
Escala de Norris 66,8 + 18,6 63,6 + 18,7 59,1 +18,2 57,2+19,4
Nivel de Dor 3+3,3 3,4+38 3,9+3,6 3,9+33
EDF 24+2 2+1,9 1,5+1,5 1,5+1,7
MIF 91,9+27,2 85 + 26,4 80,3 +25,3 76,5+ 24,6

Av.: Avaliacdo; DP: desvio padrdao; ALSFRS-R: Amyotrophic Lateral Sclerosis Functional Rating
Scale Revised; EDF: Escala de Deambulagdo Funcional; MIF: Medida de Independéncia
Funcional; EGELA: Escala de Gravidade de ELA.

Os graficos 2 a 7 exibem a evolucao dos escores dos instrumentos de
medida dos 21 pacientes avaliados nos quatro periodos.

p < 0,0001 p= 0,001

Avaliagao
Avaliagao

Grafico 2- Valor médio e desvio padrdo da Grafico 3- Valor médio e desvio padrdo da
escala ALSFRS-R em cada EGELA em cada avaliagdo (n=21)
avaliagéo (n=21)
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5.3- Cuidadores, uso de servicos e equipamentos

A tabela 3 expbe os tipos de cuidadores primarios dos pacientes da
amostra. A tabela 4 exibe as mudancas assistenciais, em numeros absolutos e
percentuais, entre a primeira e quarta avaliagées dos pacientes. Houve aumento
da quantidade de assisténcia prestada aos pacientes com ELA durante os 12
meses, com significAncia estatistica para os servicos de fisioterapia, uso de 6rtese

manual ou de membro inferior.

Tabela 3- Cuidadores primarios na totalidade da amostra (n=29)

Cuidador Primario n (%)

Cénjuge 16 (55%)
Filho(s) 3 (10,3%)
Pais 2 (6,8%)
Amigo(a) 3(10,3%)
Primo (a) 1 (3,4%)
Cuidador Particular 1 (3,4%)
Sem cuidador 3 (10,3%)
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Tabela 4- Aspectos assistenciais dos pacientes com ELA

Itens Assistenciais

12 Avaliacao (n=21)

42 Avaliacao (n=21)

Terapias Adjuvantes

Fisioterapia hospitalar e/ou ambulatorial

Terapia Ocupacional
Fonoaudiologia ambulatorial

Dispositivos Auxiliares
Comunicacao alternativa

Ortese manual ou de membro inferior

Andador
Cadeira de rodas

Cuidado Psicossocial
Psicoterapia
Grupo de suporte de ELA

Plano de Saude

Intervencoes Tecnoldgicas
Sonda nasoenteral
Tragueostomia

Ventilagdo mecéanica ndo invasiva
Ventilagdo mecénica invasiva

Intervencdes Farmacoldgicas
Farmacologia convencional

6 (28%)
0
1 (4,7%)

3 (14%)
4 (19%)
0
7 (33%)

3 (14%)
2 (9,5%)

8 (38%)

10 (47%)
1 (4,7%)
2 (9,5%)

3 (14%)
11 (52%)
5 (23,8%)
11 (52%)

5 (23,8%)
2 (9,5%)

8 (38%)

Terapias alternativas 1 (4,7%) 1 (4,7%)
Servico Domiciliar
Cuidador remunerado 1(4,7%) 1(4,7%)
Enfermagem 1 (4,7%) 1 (4,7%)
Fisioterapia 2 (9,5%) 4 (19%)
Fonoaudiologia 1(4,7%) 1 (4,7%)
Hospitalizacao 1(4,7%) 1(4,7%)
Servico de emergéncia domiciliar 1(4,7%) 1(4,7%)
Servigo funerario contratado 1(4,7%) 1(4,7%)
Direitos do paciente
Procurador/Advogado 0 0
ELA: Esclerose Lateral Amiotréfica

Resultados

49



O grafico 8 mostra a relagédo entre a média e o desvio padréo do numero
de itens oferecidos para os pacientes em cada periodo (p<0,0001).

p = 0,001

NuUmero de itens de assisténcia

Avaliagao

Grafico 8- Valor médio e desvio padrdo do numero de itens de assisténcia em
cada avaliagéao (n=21)

As tabelas 5 e 6 mostram os coeficientes de correlagdo entre os
instrumentos e a quantidade de itens de assistenciais. Na primeira avaliacao foram
detectadas correlacdes entre os instrumentos ALSFRS-R, EGELA, Escala de
Norris, EDF e MIF e a quantidade de itens assistenciais. Na segunda avaliagdo foi
encontrada correlacdo apenas para a EDF. Nas terceira e quarta avaliagdes nao
foram encontradas correlacbes com significancia estatistica. Os gréaficos 9 a 13

ilustram as correlacées acima mencionadas.
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Tabela 5- Correlacdo entre o numero de itens de assisténcia e os escores dos
instrumentos de medida (ALSFRS-R, EGELA e EN) em cada avaliacao

(n=21).
N¢ de itens ALSFRS-R EGELA Escala de Norris
R p-valor R p-valor R p-valor
Avaliacao 1 -0,61873  <,0001 0,63086 <,0001 -0,53020  0,0011
Avaliacao 2 -0,33015  0,0995 -0,35079 0,0789  -0,26965  0,1828
Avaliacao 3 -0,37685  0,0838 -0,39598 0,0681 -0,13612  0,5458
Avaliacao 4 -0,07805  0,7367 -0,21573 0,3476 0,09542 0,6807

EN: Escala de Norris; ALSFRS-R: Amyotrophic Lateral Sclerosis Functional Rating Scale
Revised; EGELA: Escala de Gravidade de ELA; r: Coeficiente de Spearman.

Tabela 6- Correlacdo entre o numero de itens de assisténcia e os escores dos
instrumentos de medida (EDF, MIF e Nivel de Dor) em cada avaliacao

(n=21).
N¢ de itens EDF MIF Nivel de Dor
R p-valor R p-valor R p-valor
Avaliacao 1 -0,74186  <,0001 -0,61785 <,0001 0,10535 0,5470
Avaliacao 2 -0,44944  0,0213 -0,39391 0,0465 -0,13457  0,5122
Avaliacédo 3 -0,37746  0,0833 -0,23323 0,2962  -0,10939  0,6280
Avaliacao 4 -0,10096  0,6632 -0,03399 0,8837  -0,18453  0,4233

EDF: Escala de Deambulagao Funcional; MIF: Medida de Independéncia Funcional; r: Coeficiente
de Spearman.
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Grafico 13- Disperséo da escala MIF e o nimero de itens de assisténcia na 12 avaliagao (n=21)

5.4- Resultados obtidos pelos questionarios

Na primeira avaliagdo, entre os 8 pacientes que possuiam plano de
saude, 2 realizavam tratamento fisioterapéutico e/ou fonoaudiolégico ambulatorial
pelo plano e 1 paciente possuia cobertura de assisténcia domiciliar pelo mesmo.
Considerando a totalidade dos pacientes, 2 arcavam com o0s gastos de sessao
domiciliar de fisioterapia e/ou fonoaudiologia e 4 recebiam assisténcia nos
ambulatorios do HC/UNICAMP. A tabela 7 resume os dados coletados durante as

entrevistas.

Tabela 7- Dados estimados através dos questionarios (n=29)

Iltens Valor (%)
Conhecimento da possibilidade de assisténcia domiciliar 11 (37,9%)
Insatisfagcdo com o processo de cuidado (tempo de espera na consulta 11
médica, dificuldade em acessar servigos de fisioterapia e fonoaudiologia)
Problemas para transportar o paciente 6
Indisponibilidade de cuidador para acompanhamento as consultas médicas 4
Gasto médio/més por assisténcia fisioterapéutica e/ou fonoaudiolégica 150,00
ambulatorial e/ou domiciliar (R$) (n=6)
Transporte (mensal — R$) 44,80
Despesas particulares com dispositivos auxiliares (n=19) (R$) 87,30
Uso de cadeira de rodas 12
Uso de bengala 5
Uso de andador 3
Tempo médio despendido pelo cuidador primario no domicilio (horas/dia) 6,2
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Dezenove pacientes arcaram com a compra de dispositivos de
locomocéao (cadeira de rodas, bengala ou andador) e as érteses (tornozelo-pé ou
punho-mao) foram recebidas apds solicitacdo aos Ambulatérios de Terapia
Ocupacional e de Orteses e Préteses do HC/UNICAMP, portanto pagas pelo SUS,

ao longo do periodo do estudo.

Durante o periodo de 18 meses do estudo, 2 pacientes aguardavam o
aparelho de VMNI e 2 haviam realizado internagéo para adaptacdo do aparelho.
Os aparelhos de VMNI que foram usados em domicilio e obtidos gratuitamente
através de solicitacdo médica e de assisténcia social locais para o Instituto do
Sono (UNIFESP), também em convénio com o SUS. Um paciente em VMNI
apresentou piora do quadro pulmonar e foi reavaliado no HC UNICAMP.

Os itens aspiracao traqueal ou VMI nao pontuou na primeira avaliacao,
porém 1 paciente fazia uso de VMI e aspiracdo traqueal na quarta avaliacdo. A
admissao de profissionais pela familia acontecia através do plano de saude ou por
contatos particulares. A assisténcia fisioterapéutica foi observada como um servico
de inicio precoce, como apontado por um paciente: “.. logo depois do diagndstico

eu iniciei a fazer fisioterapia’.

As tarefas que o cuidador participava ou assistia ao paciente foram:
“alimentacdo; lavar o carro; usar o computador; banho; vestimenta”. Entre as
atividades que os pacientes desejavam voltar a realizar foram: “trabalhar; treinar

boxe; pilotar moto; dangar em baile; passear no shopping e andar”.

Os pacientes e familiares possuiam pouca ou nenhuma informagéo
acerca dos servigos e cuidados paliativos na ELA, com dito pelo paciente: “Seria o
acompanhamento em casa, né? Tem o Fisioterapeuta e o Psicdlogo”, Alguns
pacientes e/ou cuidadores elogiaram a assisténcia hospitalar em detrimento do
servico domiciliar, mesmo desconhecendo aspectos da assisténcia domiciliar,
exemplificado por: “Prefiro no hospital, acho melhor, viu?... acho mais sério”; “O
servico para mim aqui € bom (no hospital), as vezes demora o retorno, mas

quando marca, eu venho e sou bem atendido”. Alguns pacientes associaram a ida
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ao hospital a capacidade de locomocgéao: “..enquanto eu puder me locomover,
puder fazer minhas coisas sozinho, sem depender de ninguém, eu prefiro ser

atendido no hospital”; “Acho que fora de casa é melhor, porque ai ele sai de casa’.

Outros pacientes ou cuidadores associaram a existéncia de uma

£

assisténcia domiciliar a disponibilidade do cuidador, tais como: “..se fosse em
casa era melhor, logico, né?”; “Se tivesse em casa era bom, né? como ndo tem,
tem que vir para o Hospital mesmo...ja ajudava um pouco ele (o cuidador —
€esposo), porque ele trabalha a noite e pela parte da manha complica o horario que

ele sai da firma”.
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6- DISCUSSAO
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Houve predominio de individuos do sexo masculino (1,9:1) e média de
idade de 49,2 anos, com extremos de 20 e 70 anos e tempo médio de sintomas de
34,9 meses, extremos de 5 e 111 meses. Houve predominancia de inicio
apendicular da ELA. Amostras nacionais mostraram média de idade similar a
nossa [DIETRICH-NETO et al, 2000; WERNECK et al, 2007], entretanto a faixa de
variagao encontrada populacédo do estudo mostrou heterogeneidade na expressao
da doenca, sugerindo a necessidade de planos terapéuticos individualizados. Num
dos extremos da amostra estd incluido um paciente com a forma esporadica
juvenil da ELA. CASTRO-COSTA et al, 2000, registraram 21,1% de casos da

forma juvenil em amostra brasileira.

Cerca de 48% dos pacientes da nossa amostra possuiam nivel escolar
fundamental completo, contrastando com o} estudo portugués
[RODRIGUES et al, 2002] que encontrou 78,9% referente a idéntica variavel. Por
sua vez, ALBERT et al, 1999, verificaram a média de 14,2 anos de escolaridade
para seus pacientes com ELA, nos EUA. No estudo, 13,7% possuiam
escolaridade superior completa ou incompleta, enquanto RODRIGUES et al, 2002,
registraram 5,3% nesse nivel de escolaridade. E possivel que o grau de
escolaridade exerga influéncia sobre a busca do conhecimento da prépria doenca,
das possibilidades assistenciais e de seus direitos como cidadao. Observamos
que 62,1% dos pacientes desconheciam a possibilidade de assisténcia domiciliar
na doenca. RODRIGUES et al, 2002, verificaram que o desconhecimento dos
direitos na ELA foi observado em 62,5% das familias portuguesas.

A gquantidade de pacientes que moravam fora da cidade de Campinas,
que alcancou 58%, pode ter influenciado na dificuldade em transporte para o HC.
O tempo de espera em consulta médica, queixa no primeiro questionario, foi
motivo de intervengéo por parte da equipe, incluindo enfermagem do ambulatério,
através do reforco da prioridade para pacientes com dificuldade de deambulacéo e

em uso de ventilacdo mecanica.
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No estudo o cénjuge era o cuidador primario em 55% dos casos, e em
percentagem acumulada com familiares diretos (pais e filhos) em 72,1%. Segundo
as séries de casos de KRIVICKAS et al, 1997; RODRIGUES et al, 2002; LO
COCO et al, 2008 houve, respectivamente, 67%, 73,4% e 71% de cbnjuges como
cuidadores primarios. Na amostra de HIRANO et al, 2006, os membros da familia
foram os Unicos cuidadores que ofereciam suporte diario em 65,3% dos casos.

Encontramos que 13,5% dos cuidadores foi composta por amigos ou
primos, ao passo que KRIVICKAS et al, 1997, encontraram apenas 2% de
cuidadores que nao eram familiares diretos. A ajuda de amigos ou pessoas fora
do nudcleo familiar direto revela o sentimento de solidariedade ao paciente com
ELA. Apés analisar os cuidados a uma paciente brasileira com ELA,
BORGES et al, 2003 apontaram que a doenca reorganizou as funcdes dos
componentes da familia e agregou vizinhos e amigos que ajudaram, sem
obrigagbes formais, porém baseados na solidariedade — sentimento cultivado

entre as familias de condicéo socioeconémica desfavoravel.

Neste estudo, 10,3% de pacientes nao possuiam cuidador, o que pode
torna-los mais expostos as dificuldades que surgirdo durante a evolucdo da
doenca. KRIVICKAS et al, 1997 observaram que os cuidadores dos pacientes que
nao recebiam assisténcia domiciliar despendiam, em média, 4 horas por dia na
tarefa, enquanto os cuidadores da amostra despendiam 6,2 horas/dia. Vale
salientar que esta carga horaria se referia ao tempo de cuidado dentro do
domicilio, na primeira avaliagdo do estudo.

Como esperado, houve declinio funcional e aumento da dependéncia
fisica dos pacientes do estudo, revelados principalmente pela reducao dos
escores da MIF e ALSFRS-R. Os instrumentos de medida mostraram-se validos,
pois permitiram visdo genérica do quadro clinico do paciente, além de mostrarem
concordancia estatisticamente significante referente ao declinio da capacidade
funcional. A consequéncia do declinio funcional foi a necessidade de revisdes
periddicas das medidas terapéuticas paliativas, em especial da fisioterapia, como
mostrado previamente [LIMA et al, 2006]. Outra consequéncia foi a necessidade
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do uso de dispositivos auxiliares e mecéanicos, como mostrado pelo aumento

significante dos itens assistenciais entre a primeira e ultima avaliag&o.

A quantidade de 6bitos do estudo (27,6%) reflete a rapida progressao
da ELA. ALBERT et al, 1999, verificaram que 53,8% dos pacientes haviam
falecido apdés 1 ano de seguimento. Os autores observaram que entre pacientes
com até 1 ano de confirmagdo diagnostica de ELA, 9,3% usavam VMNI na
primeira avaliacao e 28% apo6s 1 ano.

A auséncia de correlagdo entre a gravidade do quadro clinico e oferta
de servicos paliativos e/ou domiciliares para a amostra de pacientes com ELA
também foi encontrada em outros estudos [KRIVICKAS et al, 1997; VAN
TEIJLINGEN et al, 2001], os quais mostraram a defasagem entre a necessidade e
a obtencdo ou a ndo possibilidade de obtencdo dos mesmos. A assisténcia a ELA
caracterizou-se pela assisténcia  hospitalar e nos ambulatérios do HC,
primordialmente no &mbito do SUS e secundariamente, em numero restrito de
pacientes, a concomitancia de alguns servicos através do plano de saude ou
particular. Enfatiza-se a inexisténcia de servico domiciliar organizado para a

doenca.

O descompasso existente entre os objetivos propostos pelo Protocolo
de Diretrizes Terapéutico do Ministério da Saude e a realidade da amostra
analisada merece destaque. Entre os objetivos que devem ser reforcados
encontra-se a desospitalizacao do paciente crénico. Estas deficiéncias no sistema
publico vigente obrigam o paciente e familia a procurarem outras formas de
viabilizacdo da assisténcia na ELA, tais como pagamento por equipamentos ou
dispositivos auxiliares ou assisténcia fisioterapéutica e/ou fonoaudioldgica

particular, até mesmo a improvisacao do cuidado domiciliar.

Dificuldades em prover os varios equipamentos para pacientes com
ELA ndo sao exclusivos do Brasil. Na Escécia, por exemplo, onde também é
obrigacdo do Estado oferecer equipamentos a tais pacientes, sua aquisicao e
disponibilidade sdo processos lentos [VAN TEIJLINGEN et al, 2001]. Instituicbes
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ndao governamentais como a AbrELA também n&o sdo capazes de suprir a
demanda e as expectativas de todos pacientes e familiares, como pode ser
inferido do trabalho ANEQUINI et al, 2006. No estudo, 65% dos pacientes
adquiriram com custos pessoais o0s dispositivos auxiliares de mobilidade como
resposta as dificuldades do sistema de saude.

A pesquisa mostrou, na primeira avaliagdo, que o0s pacientes
apresentavam pontuacdo média da ALSFRS-R de 31,5 e de 24,4 na ultima
avaliacdo. Segundo KRIVICKAS et al, 1997, a totalidade de seus pacientes com
nivel 30 ou menos na escala estava em tratamento domiciliar estruturado,
enquanto que 1 da presente amostra teve acesso a servico domiciliar
multiprofissional desde a primeira avaliagdo. Os demais faziam uso do HC
UNICAMP e seus ambulatérios.

Considerando a necessidade de abordagem multidisciplinar ao paciente
com ELA [MILLER et al, 1999; TRAYNOR et al, 2003; RADUNQVIC et al, 2007],
em relagdo aos servicos paramédicos, o fisioterapéutico foi o mais utilizado, tanto
na primeira avaliacdo (28%) quanto na ultima (47%), dado o impacto da
incapacidade motora nas atividades de vida diaria. ALBERT et al, 1999, referiram
49,4% dos seus pacientes tratados pela fisioterapia, 33,3% pela terapia
ocupacional e 34,4% pela fonoaudiologia, em avaliacéo inicial, relativa ao primeiro
ano de diagnéstico. Estes valores retratam o acesso reduzido dos nossos

pacientes as terapias paliativas.

Os gastos dos pacientes do estudo foram relativos a assisténcia
fisioterapéutica e/ou fonoaudioldégica, domiciliar ou ambulatorial externa a
UNICAMP, e dispositivos auxiliares de locomocao. Nos EUA, os gastos com
servigcos domiciliares foram variaveis, de US$ 15 a US$800 por semana para o
paciente [KRIVICKAS e tal, 1997]. No Japéo, planos de saude ndo cobrem todo o
custo do paciente em VMI e os custos mensais estimados, para 48,3% das
familias, ultrapassaram US$467 por paciente [HIRANO e tal, 2006].
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KRIVICKAS et al, 1997, relataram que em Ohio, EUA, os planos de
saude asseguram 100% do custo dos servicos hospitalares e apenas 63% do
custo dos servicos domiciliares de pacientes com ELA. Encontramos 8 pacientes
(27,5%) com plano de saude, dos quais 3 realizavam sessoes de fisioterapia e
fonoaudiologia ambulatorial e 1 as realizava em ambiente domiciliar. O restante

nao tinha cobertura de assisténcia paramédica pelo plano.

Os hospitais podem oferecer servicos domiciliares, suporte para
cuidadores e equipe multidisciplinar de saude, contudo, os cuidados hospitalares
sao diferentes entre paises. A maioria dos hospitais ingleses cuida de pacientes
com ELA, 40% dos hospitais alemaes recebem pacientes neuroldgicos para
cuidados paliativos [NEUDERT et al, 2001] e 50% dos pacientes com ELA que
morreram em casa recebiam servicos domiciliares oriundos de hospitais
americanos [BRADLEY et al, 2001].

Desconhece-se uma padronizacéo brasileira de metas clinicas para o
cuidado paliativo na ELA. Nos EUA, com objetivo de comunicacao por parte dos
pacientes ou familiares e para conhecimento acerca das suas vontades, uma lista
de metas é oferecida a 90% dos pacientes [RADUNOVIC et al, 2007]. Na Europa
o uso de metas é variavel, provavelmente devido a diferengas culturais
[RADUNOVIC et al, 2007]. Entretanto, a meta mais utilizada refere-se ao uso da
VMI para faléncia respiratoria. A adesdo a uma meta pode ser revogada de acordo
com a vontade do paciente, especialmente em relacdo ao uso do VMI e a
ressuscitacdo cardiorrespiratéria. Por isso, as metas clinicas devem ser
periodicamente revistas e pactuadas com o paciente [BORASIO et al, 2001;
RADUNOVIC et al, 2007].

No Protocolo Clinico e Diretrizes Terapéuticas para o tratamento da
ELA expedido pelo Ministério da Saude, destacam-se (1) a necessidade de
cuidado multidisciplinar e (2) a desospitalizacdo do paciente. Em relacdo ao
primeiro quesito houve concordancia entre o documento oficial e a pratica no HC
UNICAMP, considerando que os pacientes do estudo tiveram assisténcia de:
médico neurologista, pneumologista, enfermeiro, fisioterapeuta, psicoélogo,
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fonoaudidlogo, terapeuta ocupacional e nutricionista, em fungéo das necessidades
clinicas. Quanto a desospitalizagdo, ndo ha um mecanismo formal de tratamento
domiciliar através de equipe publica de saude no HC. Os profissionais envolvidos
na assisténcia passavam orientacdes aos pacientes e cuidadores até o préximo
retorno ambulatorial, deixando em aberto 0 acesso a equipe, se necessario. A
equipe médica domiciliar, especialmente durante o periodo de grave incapacidade
motora do paciente, evitaria os constantes retornos ao HC, tendo em vista que
essa condicdo acrescenta dificuldades de transporte. A associacdo entre as
equipes do HC e domiciliar no cuidado ao paciente de ELA facilitaria a discussao
de informacgdes sobre as varias etapas do cuidado e suas consequéncias. Toma-
se como exemplo a discussao sobre a ressuscitacao cardiorespiratéria e o suporte
ventilatorio invasivo que deve contemplar a vontade do paciente apoiada pelos
seus familiares [RADUNOVIC et al, 2007].

Em busca do consenso no cuidado ao paciente com ELA entre as
equipes domiciliar e hospitalar ha necessidade de discussfes periddicas em
funcdo do cuidado individual e do grupo de pacientes tendo em vista a

possibilidade de novas terapias ou intervencdes.
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7- CONCLUSOES
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O cuidado ao paciente com o diagnoéstico de ELA fez-se
fundamentalmente através do sistema hospitalar HC UNICAMP e de seus
ambulatérios, desconectados com cuidados domiciliares publicos e estruturados.
A assisténcia foi complementada com apoio eventual de planos de saude ou custo

particular do paciente.

A piora clinica e declinio da fungdo motora foram detectados por todos
os indicadores propostos. O atendimento multidisciplinar no ambito do HC foi
possivel através da comunicacao formal e/ ou informal entre os profissionais com

o intuito de articular estratégias para o melhor cuidado individual.

A maioria dos pacientes desconhecia a possibilidade de assisténcia
domiciliar na ELA. Entre os problemas relatados tem-se a dificuldade ao acesso a
fisioterapia e fonoaudiologia, sendo o transporte um fator limitante.

Faz-se necessaria a implementacdo da assisténcia domiciliar, quer
através do meédico de familia ou servico de apoio a internagdo domiciliar em
complemento ao trabalho da equipe multidisciplinar do HC, em articulagdo com
recursos do municipio e da regiao e de outros estados.
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ANEXO 1
TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO

Pesquisa: DIAGNOSTICO DAS POSSIBILIDADES DE ASSISTENCIA
DOMICILIAR GENERICA E FISIOTERAPEUTICA A PORTADORES DE
ESCLEROSE LATERAL AMIOTROFICA

Eul!"’,,,’!!!!!l!’!!!!!!",,,’!!!!l’!!!!!’”’”’!!!!!’!!!!!",H’!!!!!!’!!!!!",,,’!!!!l"!!!l""”’!!!!!”!!!!5”,”!!!!5’

portador do RGH!H!5”!”!!H!!!H!!H”J’H”H’!HHH5HH!”H!!HH!HHHH”H!HHH dou meu
consentimento livre e esclarecido para participar como voluntario (a) da pesquisa
supracitada sob responsabilidade da Fisioterapeuta Nubia Maria Freire Vieira

Lima, juntamente a Orientadora Prof, Dr, Anamarli Nucci,
Assinando este termo estou ciente de que:

1 — O objetivo da pesquisa é verificar as possibilidades de assisténcia domiciliar
em portadores de ELA atendidos pelo Hospital das Clinicas da UNICAMP;

2 — O estudo nao oferece risco ao paciente;

3 — Estou livre para interromper a qualquer momento minha participacao na
pesquisa;

4 — A interrupgdo da minha participacdo nao causara prejuizo ao meu eventual
atendimento, cuidado e tratamento pela equipe responsavel;

5 — Meus dados pessoais serao mantidos em sigilo e os resultados gerais obtidos
através da pesquisa serdo utilizados apenas para alcancar os objetivos do
trabalho, expostos acima, incluida sua publicagdo na literatura cientifica
especializada;

6 — Caso surja alguma intercorréncia, deverei procurar o servigo do Pronto-socorro
do Hospital das Clinicas da UNICAMP e solicitar que o mesmo contate o

responsavel pelo estudo;

Anexos
72



7 — Obtive todas as informacdes necessarias para poder decidir conscientemente
sobre a minha participacao na referida pesquisa;
8 — Este termo de consentimento é feito em 2 vias, sendo que uma permanecera

em meu poder e outra com o pesquisador responsavel,

FORNECIMENTO DE INFORMAGAO ADICIONAL:

Informacgdes adicionais relativas ao estudo poderdo ser requisitadas a qualquer
momento, A Dr? Nubia Maria Freire Vieira Lima, tel (19) 3521-7735 ou 9723-8351
estara disponivel para responder suas questdes e preocupagdes, Em caso de
recurso, duvidas ou reclamagdes, entrar em contato com a secretaria da

Comissdo de Etica da FCM/Unicamp pelo tel (19) 3788-8936,

Campinas................ (o = T UTPPRPRTN de 200.......

Dr2, Nubia Maria Freire Vieira Lima (19) 3521-7735
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ANEXO 2

REVISED AMYOTROPHIC LATERAL SCLEROSIS FUNCTIONAL RATING

SCALE - ALSFRS-R

Paciente: Data: /

1, Fala

4 Fala normal

3  Disturbio de fala perceptivel

2 Inteligivel com repeticao

1 Fala combinada com comunicagéo nao-verbal

0 Perdadafala

2, Salivagao

4 Normal

3  Leve excesso de saliva na boca, sialorréia noturna,

2  Excesso moderado de saliva; pode haver uma minima sialorréia

1 Marcante excesso de saliva com sialorréia

0  Sialorréia marcante, requer constante limpeza com
guardanapo/tecido,

3, Degluticao

4 Normal

3  Disturbios na alimentacdo precoces, eventual engasgo

2 Mudancas na consisténcia da comida

1 Necessidade de tubo de alimentagao suplementar

0  Auséncia de alimentagéo oral (exclusivamente alimentacéo parenteral ou
enteral)

4, Escrita

4 Normal

3  Lenta ou sinuosa; toadas as palavras séo legiveis

2 Nem todas as palavras sao legiveis

1 Capaz de preender a caneta, mas incapaz de escrever

0 Incapaz de preender a caneta

5a, Cortando o alimento e manuseando utensilios (pacientes sem gastrostomia)

O —

Normal

Algo lento e desajeitado, mas ndo necessita ajuda,

Pode cortar muita comida, apesar de lento e desajeito, precisam
de ajuda as vezes

A comida é cortada por alguém, mas pode comer vagarosamente,
Necessita ser alimentado
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5b, Cortando o alimento e manuseando utensilios (escala alternativa para pacientes com

gastrostomia)

4  Normal
3  Desajeitado, mas é capaz de realizar manipulagao
independentemente,

Necessita alguma ajuda com botdes
1 Ajuda minima do cuidador
0 Incapaz de realizar qualquer tarefa

6, Vestir e higiene

4 Normal

3 Independente e auto-cuidado completo com esfor¢o ou reducdo da
eficiéncia

Assisténcia intermitente ou métodos substitutos

Necessita assisténcia no auto-cuidado

Total dependéncia

O =N

7, Transferéncia na cama e ajuste dos lengéis

4 Normal

3  Algo lento e desajeitado, mas nao necessita ajuda,

2  Pode ser transferir sozinho ou ajustar o lengol, porém com grande
dificuldade,

1 Consegue iniciar, porém nao se transfere ou ajusta o lencol,
Necessita ajuda

8, Andar

4 Normal

3  Dificuldade de deambulagéo precoce

2 Anda com assisténcia

1 Auséncia de movimento ambulatério

0 Sem movimento intencional de membro inferior

9, Subindo escadas

4 Normal

3 Lento

2 Leve instabilidade ou fadiga
1 Necessita assisténcia

0 Nao pode realizar

10, Dispnéia

4 Nenhuma

3  Ocorre durante o andar

2  Ocorre em uma ou mais da seqiiéncia: comendo, tomando banho, vestindo-
se (AVD)
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1
0

Ocorre no repouso, dispnéia tanto sentado quanto deitado
Dificuldade importante, em uso de suporte ventilatério mecanico

11, Ortopnéia

4
3

o =N

Nenhuma

Alguma dificuldade durante o sono a noite devido a incursdes
curtas, rotineiramente nédo se utiliza mais que dois travesseiros
Necessita travesseiros extras para dormir (mais de dois)
Somente dorme sentado

Incapaz de dormir

12, Insuficiéncia respiratéria

O =N wh

Nenhuma

Uso intermitente do BiPAP

Uso continuo do BiPAP durante a noite

Uso continuo do BiPAP durante a noite e dia

Ventilagdo mecénica invasiva por intubagao ou
traqueostomia

Fonte: CEDARBAUM et al, 1999,

Anexos
76



ANEXO 3

ESCALA DE GRAVIDADE DE ELA: EXTREMIDADES SUPERIORES,
EXTREMIDADES INFERIORES, FALA E DEGLUTICAO

EXTREMIDADES INFERIORES (CAMINHAR)

Normal

10 Marcha sem alteracdes

9  Suspeita de fadiga

O paciente nega qualquer fraqueza ou fadiga; exame néo
detecta nenhuma anormalidade,

O paciente sente fraqueza ou fadiga nos membros
inferiores durante o esforco fisico,

Inicio de dificuldade na marcha

8 Dificuldade em terreno
desnivelado

7  Mudangas observadas na
marcha

Caminhada com ajuda
6  Caminhada com dispositivo

mecanico

5  Caminhada com dispositivo
mecanico e assisténcia
(auxilio)

Dificuldade e fadiga ao caminhar longas distancias, ao
subir escadas e caminhar em chao irregular (mesmo com
carpete espesso),

Mudanga notavel na marcha; segura em corrimaos ao
subir escadas; deve pode fazer uso de ortese para a
perna,

Necessita ou usa bengala, andador ou assisténcia para
caminhada; provavelmente usa cadeira de rodas para
locomogao comunitaria,

Nao tenta caminhar sem ajuda de outra pessoa;
caminhada limitada a aproximadamente 1,525 m; evita
escadas,

Somente movimento funcional

4  Capaz de suportar o préprio No maximo, pode caminhar um pouco arrastando os pés,

peso

3 Movimentos voluntarios de
membros inferiores

com ajuda de alguém para as transferéncias,

Incapaz de dar alguns passos, mas pode posicionar as
pernas para faciltar o trabalho do cuidador em
transferéncias; move as pernas propositalmente para
manter a mobilidade na cama,

Movimento da perna sem proposito

2 Movimento minimo

1 Paralisia

Movimento minimo de uma ou ambas as pernas; nao
pode reposicionar as pernas independentemente,

Paralisia flacida; ndo pode mover os membros inferiores
(exceto, talvez, em inspe¢ao minuciosa),
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EXTREMIDADES SUPERIORES (VESTIR-SE E FAZER HIGIENE PESSOAL)

Normal

Fungéo sem alteracdes

Suspeita de fadiga

O paciente nega qualquer fraqueza ou fadiga fora do
comum nos membros superiores; exame ndao demonstra
anormalidade,

O paciente sente fadiga nos membros superiores durante
esforgo fisico; ndo suporta trabalhar por periodos normais;
atrofia ndo-evidente durante exame,

Auto-cuidado independente e completo

Auto-cuidado lento

Desempenho de auto-
cuidado com esforgo

Assisténcia intermitente

Independéncia na maior
parte do tempo

Independéncia parcial

Veste-se e faz sua higiene mais lentamente do que o
normal

Requer maior tempo (geralmente o dobro ou mais) e
esforgo para concluir o auto-cuidado; fraqueza é evidente
no exame,

Realiza muitas tarefas sozinho, como vestir-se e fazer sua
higiene pessoal; adapta-se descansando, modificando
(barbeadores elétricos) ou evitando algumas tarefas;
requer assisténcia para pequenas atividades motoras (p,
ex, abotoar, amarrar)

Lida com algumas tarefas sozinho, como vestir-se e fazer
sua higiene pessoal, entretanto, precisa de assisténcia
para muitas tarefas como: maquiar-se, pentear-se,
barbear-se,

Necessidade de ajuda para cuidados pessoais

Assisténcia do cuidador

Paciente auxilia o cuidador

Dependéncia Total

Movimento minimo

Paralisia

O cuidador deve estar presente para atividades tais como:
vestir-se e fazer higiene pessoal; o paciente realiza a
maioria das tarefas com a ajuda do cuidador,

O cuidador conduz o paciente para quase todas as
tarefas; o paciente se move de modo proposital para
ajudar o cuidador; o paciente néo inicia o auto-cuidado,

Movimento minimo de um ou ambos os bracos; ndo pode
reposicionar os bragos,

Paralisia flacida; incapaz de mover o0s membros
superiores (exceto, talvez, em inspecdo minuciosa),
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FALA

Fala sem alteracdes Paciente nega qualquer dificuldade na fala; o exame nao
detecta nenhuma anormalidade,

Anormalidades na fala Somente o paciente ou o cénjuge nota que a fala mudou;
mantém a velocidade e o volume normais,

Disturbio detectavel no discurso

Mudancas perceptiveis na  Mudancas no discurso sdo notadas por outras pessoas
fala principalmente durante a fadiga ou o estresse; a
velocidade da fala permanece essencialmente normal,

Anormalidades evidentes A fala é consistentemente deficiente; a velocidade, a
na fala articulacdo e a ressonancia sdo afetadas; permanece
facilmente compreensivel,

Compreensivel com repeticao

Repeticdo da mensagem A velocidade é muito mais lenta, repete palavras

ocasionalmente especificas em ambientes com ruidos adversos; ndo limita
a complexidade ou a extensdo da mensagem,

Repeticdo freqientemente A fala é lenta e trabalhosa; repeticdo ou “tradugdo” séo
solicitada geralmente necessarios, o paciente provavelmente limita a
complexidade ou extensdo de mensagens,

Fala combinada com comunica¢ao nao-verbal

Fala e comunicagéo nao- A fala é utilizada em resposta a perguntas; problemas

verbal incompreensiveis precisam ser resolvidos por escrito ou
por meio de intérprete,

Fala limitada a respostas Vocaliza respostas de uma palavra por meio de sim/nao,

monossilabicas todavia escreve ou usa intérprete; comeca com
comunicacao nao-verbal,

Perda do discurso util

Vocalizacdo para O paciente usa modulacdo vocal para expressar emogao,
expressao emocional afirmacao e negacéo,
N&o-sonoro A vocalizagao € feita com muito esforgo, é limitada na

duracao e raramente é obtida, pode sonorizar para chorar
ou expressar dor,
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DEGLUTICAO

Habitos alimentares normais

10 Degluticdo sem alteracbes O paciente nega qualquer dificuldade na mastigacdo ou
degluticao, a avaliagao ndo mostra nenhuma alteragao,

9  Queixa principal Somente o paciente sente leves indicagdes tais como:
discreto acumulo de alimento em cavidade oral e em
regido laringo-faringea,

Problemas iniciais na alimentacao
8  Pequenos problemas na O paciente queixa-se de alguma dificuldade na degluticéo;

degluticéo mantém essencialmente uma dieta regular; episédios
isolados de engasgos,

7  Tempo de refeicao O tempo de refeicdo aumentou significativamente, e é
aumentado/ ingestao de necessario cortar pedacos menores de alimento; deve
alimentos em pequenos concentra-se em engolir liquidos ralos,
pedacos

Mudancas na consisténcia da dieta

6 Dietaleve A alimentacao estd limitada a alimentos macios; a refeicao
necessita de alguma preparagao especial,

5  Dietaliquida Ingestado oral adequada; nutricdo limitada primeiramente
para liquidos; ingestao de liquidos ralos geralmente é um
problema; o paciente se “obriga” a comer,

Necessidade de tubo para alimentacao

4  Tubos alimentares Ingestdo por via oral é insuficiente; paciente usa ou
suplementares necessita de complementagdo nutricional por via
alternativa; paciente ingere mais que 50% por via oral,

3  Via alternativa de nutricdo Maior parte da dieta administrada por via alternativa;
com nutricdo oral ocasional recebe menos que 50% da dieta por via oral,

Nenhuma alimentacao oral

2 Manejo das secrecbes com O paciente ndo pode realizar qualquer ingestdo oral
aspirador e/ou medicagdo  seguramente; o manejo das secrecbes ocorre com
aspirador e/ou medicagdes; o0 paciente engole
reflexamente,
1 Aspiracao de secrecdes As secrecbes somente sdo manipuladas de modo
invasivo; o paciente raramente deglute,

Fonte: HILLEL et al, 1989,
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ANEXO 4

ESCALA DE ELA DE NORRIS

3 (Normal)

2 (Deficitario)

1 (Vestigio)

. Levar maos a cabeca (teste)

. Mastigar (relato)

. Deglutir (relato)

. Falar (teste)

. Rolar (teste)

. Sentar (teste)

. Controle esfincteriano (relato)

O IN|O (OB [W|IN|[—

. Respirar (teste)

[{e]

. Tosse (teste)

10.

Escrever (teste)

11.

Manusear botées, zipers (teste)

12.

Alimentar-se (relato)

13.

Peender e remover (teste)

14.

Segurar e mover um livro (teste)

15.

Segurar e mover um garfo, |apis (teste)

16.

Alterar posicao do brago (teste)

17.

Subir degraus (teste)

18.

Andar (teste)

19.

Andar numa sala (testar 15 passos)

20.

Andar assistido (testar somente se assisténcia

for necessadria no item acima)

21.

Levantar (teste)

22.

Alterar posicdo da perna (teste)

23.

Reflexos tricipital, bicipital e estiloradial (teste)

24.

Reflexos patelar, adutor e aquileu (teste)

25.

Reflexo mentoniano (teste)

26.

Resposta plantar - direita (teste)

27.

Resposta plantar - esquerda (teste)

28.

Atrofia - bracos, ombros (teste)

29.

Atrofia - Face (teste)

30.

Atrofia - bracos, ombros (teste)

31.

Atrofia - pernas, quadril (teste)

32.

Labilidade emocional (relato e observacao)

33.

Fadiga (teste): somente dois niveis: 2

(normal) ou 0 (presente)

34.

Espasticidade de membro inferior:

somente dois niveis: 2 (normal) ou 0
(presente)
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ANEXO 5

Todas as seguintes declaragdes referem-se a certas dificuldades que vocé possa ter tido durante
as Ultimas duas semanas.

Por favor, indique, marcando a caixa apropriada, com eu freqUiéncia tais declaragbes séo
verdadeiras para voceé.

Se vocé nao consegue andar de forma alguma, marque sempre/ ndo consegue andar.

Com que a frequéncia, durante as duas ultimas semanas, as seguintes afirmativas se aplicam?

Nunca Raramente Algumas vezes Freqlientemente Sempre ou nao consigo andar

1.Tenho encontrado dificuldades em andar pequenas distancias, por exemplo, pela casa.
. Tenho caido ao andar.
. Tropego quando estou andando

. Tenho que me concentrar ao andar.
. Andar tem me cansado.

2
3
4. Tenho tropecado ao andar.
5
6
7

. Tenho sentido dores nas pernas ao andar.
8. Tenho sentido dificuldades ao subir e descer escadas.
9 Tenho sentido dificuldades para levantar-me.

10.
11.
12.
13.
14.
15.
16.
17.
18.
19.
20.
21.
22.
23.
24.
25.
26.
27.
28.
29.
30.
31.
32.
33.
34.
35.
36.
37.
38.
39.
40.

Tenho sentido dificuldades de levantar-me de cadeiras.
Tenho tido dificuldade de usar meus bragos e minhas maos.
Tenho sentido dificuldades de virar-me e mover-me na cama.
Tendo sentido dificuldades em pegar objetos.

Tenho achado dificil segurar jornais e livros assim como mudar de pagina.
Tenho sentido dificuldade em escrever claramente.

Tenho sentido dificuldade de fazer trabalhos domésticos.
Tenho tido dificuldades de alimentar-me.

Tenho tido dificuldade para pentear meus cabelos e escovar meus dentes.
Tenho dificuldade em vestir-me.

Tenho tido dificuldades de lavar-me na pia.

Tenho tido dificuldades de engolir.

Tenho tido dificuldades de ingerir alimentos soélidos.

Tenho tido dificuldades de ingerir liquidos

Tenho tido dificuldade de participar de conversas.

Sinto que meu discurso nao tem sido facil de ser entendido.
Tenho gaguejado ao falar.

Eu tenho tido que falar bem devagar.

Eu tenho falado menos do que eu costumava.

Tenho me sentido frustrado pelo meu discurso.

Tenho sido cuidadoso com o meu discurso.

Tenho me sentido s6.

Tenho me sentido entediado.

Tenho me envergonhado em situagdes sociais

Tenho me sentido desacreditado do futuro.

Tenho me preocupado em ser um peso para outras pessoas.
Tenho refletido sobre o porqué de eu ainda existir.

Tenho me sentido raivoso por causa da doenga.

Tenho me sentido depressivo.

Tenho me preocupado sobre como a doenca influenciara no futuro.
Tenho me sentido como se eu néo tivesse liberdade.
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ANEXO 6

MEDIDA DE INDEPENDENCIA FUNCIONAL
Paciente: Data: / /

Niveis:
- Independéncia total (imediata com seguranca)
— Independéncia total (aparelhada)
Dependéncia modificada
5 — Supervisao
4 — Assisténcia minima (capacidade = 75%+)
3 — Assisténcia moderada (capacidade = 50%+)
Dependéncia moderada
2 — Assisténcia maxima (capacidade = 25%+)
1 — Assisténcia total (capacidade = 0%)

Pontos
Cuidados Pessoais
Alimentacao (Comer)
Cuidados com a aparéncia (Pentear-se)
Banhos
Vestir parte superior do corpo
Vestir parte inferior do corpo
Asseio (Toalete)
Controle de Esfincteres
Controle Vesical (Bexiga) ( )
Controle esfincter anal (Intestino) ( )
Mobilidade / Transferéncia
Cama, Cadeira, Cadeira de Rodas (
Banheiro (Toalete) (
Banheiro, Chuveiro
Locomocao

MTmMOOW>»

(——
(——
(—
(
(
(

I

e~

Caminhar / Rodar cadeira
Escada

Comunicacao
Compreensao

Expresséao

w(J)e()(—
wl)e() (—

a(J)v() (—
vion(O) (—

)
)

)
)

Cognigao Social

Interacdo Social ()
Solucio de Problemas ()
Memoria (— )
MIF total

IOV O0=Z2 =r

Nota: Nao deixe espacos em branco, anote 1 se o paciente nao puder ser examinado devido
a riscos; w: cadeira de rodas; c: bengala / muleta; a: auditiva; v: visual; v: verbal; n: nao
verbal,

Fonte: RIBERTO et al, 2002,
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ANEXO 7

ESCALA ANALOGICA VISUAL - EVA

NiVEL DE DOR

o

1 2 3 4

(3]
(o))

Y
o

NULA

MODERADA

INTENSA
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ANEXO 8
EDF - Escala de Deambulacao Funcional

Paciente: HC:

Pontuacdo Critérios

( ) 0 - Paciente ndo consegue caminhar ou requer ajuda de 2 ou mais
( ) pessoas

1 — Paciente requer suporte continuo de 1 pessoa que auxilia com o
( ) peso e o equilibrio

2 — Paciente necessita continuo ou intermitente suporte de 1 pessoa
( ) para ajudar com equilibrio e coordenacao

3 — Paciente requer supervisdo verbal ou requer prontiddo de 1
( ) pessoa sem contato fisico

4 — paciente pode caminhar independentemente no chdo, mas requer
( ) ajuda em escadas e rampas

5 — Paciente pode caminhar independentemente

Tarefa: é pedido ao paciente para ficar em pé e dar alguns passos se
possivel, Se puder deambular, a habilidade da marcha sera avaliada por 15
minutos,

Examinador: Data: / /

Fonte: HOLDEN et al, 1984.
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ANEXO 9
QUESTIONARIO |
Pontos da Assisténcia

Paciente: Data:

Terapias Adjuvantes
Fisioterapia

Terapia Ocupacional
Fonoaudiologia

Dispositivos Auxiliares
Comunicacao alternativa

Ortese manual ou de membro inferior
Andador

Cadeira de rodas

Cuidado Psicossocial
Psicoterapia

Grupo de suporte de ELA
Intervencoes Tecnoldgicas
Sonda nasoenteral
Tragueostomia

Ventilagdo Mecéanica néo Invasiva
Ventilagdo Mecanica Invasiva
IntervencGes Farmacoldgicas
Farmacologia convencional
Terapias alternativas

Servico Domiciliares

Cuidador

Enfermagem

Hospitalizacao

Servico de emergéncia domiciliar
Morte

Direitos do paciente
Procurador/Advogado

Fonte: ALBERT et al, 1999, Adaptado pela Autora,

Anexos

86




ANEXO 10

QUESTIONARIO II

Paciente: Data: / /

1. Quantas horas e dias por semana vocé € assistido por servigos
domiciliares/servigos hospitalares?

2. Quem participa do seu servico domiciliar? (Cuidador, Enfermeiro,

Fisioterapeuta, Terapeuta Ocupacional)

Quem paga o servigo domiciliar?

Como vocé faz para pagar o servico domiciliar?

Como vocé faz para admitir os profissionais do seu servigo domiciliar?

Qual o seu gasto com o servigo domiciliar?

Esta satisfeito com o servigo prestado?

Em quais tarefas seu cuidador participa ou assiste vocé?

Quais outras atividades vocé gostaria de realizar?

= © ©®© N o a s~

0.Se vocé tem uma sonda nasoenteral, quem cuida da sonda e do manejo do
alimento?
11.Se vocé tem um ventilador, quem realiza ajustes e assiste a ventilagao
mecanica?
12.Quem realiza aspiracao traqueal?
13.A partir de quando, na progressdo da ELA, iniciou o uso de assisténcia
domiciliar?

14.Se vocé recebe tanto servico domiciliar quanto hospitalar, compare os dois.

Fonte: KRIVCKAS et al, 1997, Adaptado pela Autora,
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ANEXO 11

SECRETARIA DE ASSISTENCIA A SAUDE

PORTARIA N° 913, DE 19 DE NOVEMBRO DE 2002

DO 225, de 21/11/02

O Secretario de Assisténcia a Saude, no uso de suas atribuicoes legais,

Considerando a necessidade de estabelecer Protocolo Clinico e
Diretrizes Terapéuticas para o tratamento da Esclerose Lateral Amiotréfica, que
contenha critérios de diagnédstico e tratamento, observando ética e tecnicamente a
prescricdo médica, racionalize a dispensag¢ao do medicamento preconizado para o
tratamento da doenca, regulamente suas indicagbes e seus esquemas
terapéuticos e estabeleca mecanismos de acompanhamento de uso e de
avaliacao de resultados, garantindo assim a prescricao segura e eficaz;

Considerando a Consulta Publica a que foi submetido o Protocolo
Clinico e Diretrizes Terapéuticas - Esclerose Lateral Amiotréfica, por meio da
Consulta Pablica GM/MS n® 01, de 23 de julho de 2002 - Anexo V, que promoveu
sua ampla discussao e possibilitou a participacao efetiva da comunidade técnico
cientifica, sociedades médicas, profissionais de saude e gestores do Sistema

Unico de Saude na sua formulagéo, e

Considerando as sugestdes apresentadas ao Departamento de
Sistemas e Redes Assistenciais no processo de Consulta Publica acima referido,

resolve:

Art. 12 - Aprovar o PROTOCOLO CLINICO E DIRETRIZES
TERAPEUTICAS -ESCLEROSE LATERAL AMIOTOFICA - Riluzol , na forma do

Anexo desta Portaria.
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§ 1° - Este Protocolo, que contém o conceito geral da doenga, os
critérios de inclusdo/exclusdo de pacientes no tratamento, critérios de diagnéstico,
esquema terapéutico preconizado e mecanismos de acompanhamento e avaliagao
deste tratamento, é de carater nacional, devendo ser utilizado pelas Secretarias de
Saude dos estados, do Distrito Federal e dos municipios, na regulacdo da
dispensacao do medicamento nele previsto.

§ 2° - As Secretarias de Saude que ja tenham definido Protocolo proprio
com a mesma finalidade deverdao adequa-lo de forma a observar a totalidade dos

critérios técnicos estabelecidos no Protocolo aprovado pela presente Portaria;

§ 3° - E obrigatéria a observancia deste Protocolo para fins de
dispensagéao do medicamento nele previsto;

§ 4° - E obrigatéria a cientificacdo do paciente, ou de seu responsavel
legal, dos potenciais riscos e efeitos colaterais relacionados ao uso do
medicamento preconizado para o tratamento da Esclerose Lateral Amiotrofica, o
que devera ser formalizado através da assinatura do respectivo Termo de

Consentimento Informado, conforme o modelo integrante do Protocolo.

Art. 2° - Esta Portaria entra em vigor na data de sua publicacéo,
revogadas as disposi¢cdes em contrario.

RENILSON REHEM DE SOUZA
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PROTOCOLO CLINICO E DIRETRIZES TERAPEUTICAS

ESCLEROSE LATERAL AMIOTROFICA

Medicamento: Riluzol

1. Introducao

A esclerose lateral amiotréfica (ELA) é um disturbio neurodegenerativo
de origem desconhecida, progressivo e associado a morte do paciente em um
tempo médio de 3 a 4 anos. Sua incidéncia estimada é de 1 a 2,5 individuos
portadores para cada 100.000 habitantes/ano, com uma prevaléncia de 2,5 a 8,5
por 100.000 habitantes.

Estudos clinicos controlados demonstram a eficacia do riluzol em
reduzir a progressdao da doenca e aumentar a sobrevida dos pacientes,
especialmente nos estagios iniciais da doenca (1,2).

Existe pouca informagdo sobre a farmacocinética do riluzol em
pacientes com insuficiéncia hepatica ou renal, sendo esta situacdo motivo de
cautela na indicacao. O riluzol foi liberado pelo FDA em 1995 para esta condicao
clinica (3).

2. Classificacao CID 10

G12.2 Doencga do neurbnio motor

3. Diagnéstico: Critérios de El Escorial revisados em 1998

A ELA ¢é definida pela evidéncia clinica, eletrofisiolégica ou
neuropatolégica de degeneracdo de neurbnios motores inferiores, associada a
evidéncia clinica de degeneracdo de neurbnios motores superiores e a uma

evolugdo progressiva dos sinais ou sintomas em uma regido ou para outras
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regidbes do corpo. Nao deve haver evidéncia eletrofisioldgica, patolégica ou
radiolégica de outros processos que possam explicar a degeneracdo dos

neurdnios motores superiores e inferiores.

O diagnéstico clinico de ELA, sem confirmagcao patoldgica, pode ser
categorizado em diferentes graus de certeza, dependendo da presencga de sinais
de disfuncdo dos neurbnios motores superiores e inferiores na mesma regiao
anatdémica: tronco cerebral (neurénios motores bulbares), medula cervical, toracica
e lombossacra (neurbnios motores do corno anterior). Os termos “clinicamente
definitiva” e “clinicamente provavel” descrevem os niveis de certeza, baseando-se

somente em critérios clinicos.

ELA clinicamente definitiva: evidéncia de sinais de disfuncdo dos

neurdnios motores superiores e inferiores em 3 regides;

ELA clinicamente provavel: evidéncia clinica de disfungdao de neur6nios
inferiores e de neurdnios motores superiores em pelo menos 2 regides, com algum
sinal de disfuncédo de neurénios motores superiores necessariamente em um nivel

mais cranial do que os sinais de disfungdo dos neurbénios motores inferiores;

ELA clinicamente provavel com apoio laboratorial: sinais clinicos de
disfuncdo de neurdnios motores inferiores e neurénios motores superiores sao
encontrados em somente uma regiao e ha evidéncia eletromiografica de disfuncao
de neurbnios motores inferiores em pelo menos dois membros, desde que exames

laboratoriais e de neuroimagem excluam outras possiveis causas.

4. Critérios de Inclusao no Protocolo de tratamento

Os pacientes deverao ser avaliados e ter seu diagnéstico realizado em
Centro de Referéncia em Assisténcia aos Portadores de Esclerose Lateral
Amiotroéfica.

Para inclusdo neste protocolo de tratamento, os pacientes deverao
apresentar todos os itens abaixo:
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Ter diagndstico de ELA definida, provavel ou provavel com apoio

laboratorial pelos critérios da Federacdo Mundial de Neurologia, revisados em
1998 (Critérios de EL Escorial) (4-6).

5. Critérios de Exclusao do Protocolo de Tratamento

Serdo desconsiderados deste tratamento todos os pacientes que

apresentarem pelo menos um dos itens abaixo:

Insuficiéncia renal;
Insuficiéncia hepatica;

Outra doenca grave ou incapacitante, incuravel ou potencialmente

fatal;
Outras formas de doencas do corno anterior medular;

Eletroneuromiografia demonstrando bloqueio da condu¢cao motora ou

sensorial;

Sinais de deméncia;

Situacao potencial de gravidez e ou lactacao;
Ter traqueostomia;

Estar necessitando de suporte ventilatério permanente.

6. Tratamento

6.1. Farmaco

O riluzol é apresentado em comprimidos de 50 mg.

6.2. Esquema de Administragédo

Iniciar o tratamento com 50 mg duas vezes ao dia, por via oral, pelo

menos 1 hora antes ou 2 apds as refeicoes (7-9).
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6.3. Beneficios Esperados com o Tratamento

O beneficio esperado com o tratamento € o aumento do tempo médio
de sobrevida em aproximadamente 3 meses.

7. Monitorizacao

O acompanhamento a longo prazo deverd ser realizado por
neurologista clinico. Recomenda-se realizar (7,8,9):

¢ Controle hematoldgico;
¢ Controle de enzimas Hepaticas;
o Refazer os controles anteriores sempre que se reiniciar tratamento;

e Hemograma, plaquetas. ALT e AST antes de iniciar o tratamento, no
primeiro, no segundo, no terceiro, no sexto, N0 Nono e no décimo-

segundo més e, apods, quando clinicamente necessario.

8. Critérios de Suspensao

Quando ALT ou AST estiver 5 vezes acima do limite superior da
normalidade;Quando ocorrer citopenia: leucécitos totais inferiores a 3.000mm3
e/ou neutrofilos inferiores a 1.500/mm3 e/ou plaquetas inferiores a 100.000/mm3,

ou hemoglobina inferior a 10 g/dl.

9. Centros de Referéncia e Comité de Especialistas

Tendo em vista a complexidade do diagnéstico, tratamento e
acompanhamento da ELA, os gestores estaduais do Sistema Unico de Salde
(SUS) deverao organizar, habilitar e cadastrar os Centros de Referéncia em
Assisténcia aos Portadores de Esclerose Lateral Amiotréfica. Estes Centros de
Referéncia deverdo ser responsaveis pelo diagnéstico, tratamento e

acompanhamento dos pacientes.
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Para a dispensacdo do medicamento, o Gestor Estadual devera
constituir um Comité de Especialistas (com pelo menos dois neurologistas). Este
Comité sera responsavel pela avaliacdo dos casos em que a ELA foi
diagnosticada e para os quais tenha sido prescrito o medicamento constante deste
Protocolo. Esta avaliagao é essencial para a dispensagao do medicamento.

Os Centros de Referéncia deverao ser cadastrados em conformidade

com as normas que seguem.

9.1. Exigéncias gerais

Os Centros de Referéncia em Assisténcia aos Portadores de Esclerose
Lateral Amiotréfica sdo, na sua area de abrangéncia, responsaveis pelo
desenvolvimento de todo o processo assistencial referente a ELA, envolvendo o
diagnéstico, tratamento e acompanhamento dos pacientes, prescricio de
medicamentos, orientagdo a familiares e cuidadores e 0 que mais for necessario a

adequada atencao.

Para ser cadastrado como Centro de Referéncia em Assisténcia aos
Portadores de Esclerose Lateral Amiotréfica, o hospital devera cumprir as
seguintes exigéncias gerais:

Ser hospital geral com numero de leitos instalados e cadastrados pelo
Sistema Unico de Satide igual ou maior a trezentos leitos;

Desenvolver trabalho de identificagdo da clientela vinculada a unidade,
estabelecendo seu perfil e diagnostico epidemioldgico, identificando os principais
agravos a sua saude, planejando o processo de atencao para cada paciente de
acordo com suas peculiaridades e cadastrando os portadores de RLA egressos da
internacdo hospitalar inscrevendo-os num programa de acompanhamento

ambulatorial e, eventualmente, de hospital-dia;
Desenvolver programas de desospitalizacdo de pacientes cronicos;

Estar articulando, onde estiver implantado, com as equipes dos

Programas de Atencao Basica e Saude da Familia;
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Possuir grupos de apoio aos portadores de ELA, com ou sem parceria
com outras instituicdes da sociedade civil organizada, que tenha por objetivo
promover acoes de melhoria da qualidade de vida.

9.2. Exigéncias especificas

Além das exigéncias gerais, o Centro de Referéncia devera cumprir

com as seguintes exigéncias especificas.

9.2.1. Instalacgdes fisicas

A area fisica do Centro devera se enquadrar nos critérios e normas
estabelecidas pela legislacdo em vigor ou outros ditames legais que as venham

substituir ou complementar, a saber:

Resolugao n? 50, de 21 de fevereiro de 2002 da Agéncia Nacional de
Vigilancia Sanitaria — ANVISA, que dispde sobre o Regulamento Técnico para
Planejamento, Programacdo, Elaboracdo e Avaliacdo de Projetos Fisicos de
Estabelecimentos de Assisténcia a Saude.

Resolucdo n? 05, de 05 de agosto de 1993, do CONAMA — Conselho
Nacional de Meio Ambiente.

Além da area geral do hospital e da estrutura destinada a modalidade
de hospital-dia, o Centro devera contar com area de Ambulatorio para Assisténcia
aos Portadores de Esclerose Lateral Amiotrofica/Neurologia, com, no minimo, as
seguintes instalacdes: sala de recepcdo e espera, secretaria, consultérios, sala
para pequenos procedimentos, sala de utilidades/expurgo e almoxarifado.

9.2.2. Recursos humanos

O Centro deve contar com equipe interdisciplinar e multiprofissional de
assisténcia ao portador de ELA, devidamente capacitada para esta modalidade de

atencao, contemplando, minimamente:
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Responsavel técnico que devera ser médico, com titulo de especialista
(certificado reconhecido pela respectiva Sociedade Médica ou certificado de
Residéncia Médica reconhecida pelo MEC na area) em neurologia;

Responsavel pelo Servico de Enfermagem que devera ser enfermeiro

Auxiliares e técnicos de enfermagem, em numero suficiente para

atendimento da demanda;

Equipe composta, no minimo por: neurologista, psiquiatra,
fisioterapeuta ocupacional, psicologo, assistente social, fonoaudiélogo,

nutricionista.

O Centro deve desenvolver programa permanente de treinamento de

sua equipe de saude, capacitando-a ao desenvolvimento das atividades previstas.

9.2.3. Materiais e equipamentos

O Centro deve possuir todos os materiais e equipamentos necessarios,
em perfeito estado de conservacao e funcionamento, para assegurar a qualidade
da assisténcia aos portadores de ELA, possibilitando diagnéstico, tratamento e
acompanhamento médico e de enfermagem, atendimento fisioterapico com
reabilitacdo funcional, terapia ocupacional, fonoaudiologia com reabilitagdo da voz,
audicao, degluticdo e psicomotricidade, manejo psicoldgico, estimulagdo cognitiva
e comportamental (individual/grupal) nutricional e dietético, além de orientacao

familiar e dos cuidadores.

9.2.4. Recursos diagnosticos

Como o diagnostico clinico de ELA depende de exames
complementares para descartar outros diagnésticos, os Centros de Referéncia
deverao estar plenamente habilitados para avaliar os pacientes de acordo com 0s
Critérios de El Escorial.
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O Centro de Referéncia devera contar, no minimo, com:

Laboratério de andlise clinicas: onde se realizem exames de
bioquimica, hematologia, microbiologia, gasometria e liquidos organicos, inclusive

liquor.
Eletroencefalografia;
Eletroneuromiografia;

Unidade de imagenologia (especialmente neuroimagem); raio-x, ultra-

sonografia, tomografia computadorizada e ressonancia nuclear magnética;
Anatomia patolégica.

Obs.: Os exames de tomografia computadorizada e ressonéncia
nuclear magnética poderdo ser realizados em servigos de terceiros, instalados
dentro ou fora da estrutura ambulatério-hospitalar do Centro. Neste caso, a
referéncia deve ser devidamente formalizada de acordo com o que estabelece a
Portaria SAS n® 494, de 26 de agosto de 1999.

9.2.5. Rotinas de funcionamento e atendimento

O Centro deve possuir rotinas de funcionamento e atendimento
escritas, atualizadas a cada 04 anos e assinadas por seu responsavel técnico. As
rotinas devem abordar todos os processos envolvidos na assisténcia - diagnéstico,
tratamento e acompanhamento de pacientes portadores de ELA.

9.2.6. Registro de Pacientes

O Centro deve possuir um prontuario para cada paciente com as
informacgdes completas do quadro clinico e sua evolugdo, todas devidamente
escritas, de forma clara e precisa, datadas e assinadas pelo profissional
responsavel pelo atendimento. Os prontuarios deverdao estar devidamente
ordenados no Servigo de Arquivo Médico.
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Informacdes minimas do prontudrio dos portadores de ELA:
identificagdo do paciente, historico clinico, laudo dos exames diagnésticos
realizados, laudo de aplicacao dos Critérios de El Escorial - 1998, descricao dos
achados clinicos e laboratoriais que permitiram estabelecer o diagnéstico de ELA,

relatério de evolugéo do paciente.

9.2.7. Orientacao/treinamento

Além do programa de treinamento da equipe de saude, o Centro devera
manter um programa permanente de orientagdo e treinamento de familiares e de
cuidadores dos portadores de ELA, de forma a capacita-los a prover os cuidados
basicos de saude do paciente e a ser o elo de ligacao entre a equipe de saude e 0

paciente.

9.3. Manutencao do cadastro e descadastramento

Para manutencdo do cadastramento, os Centros de Referéncia
deverao, além de cumprir as normas estabelecidas no presente protocolo, garantir
a sua estrita observancia, especialmente quando de tratamento medicamentoso
da doenca. O descadastramento também podera ocorrer se, apds avaliacdo de
seu funcionamento por meio de auditorias periddicas (MS/SMS/SES), o Centro de
Referéncia deixar de cumprir qualquer um dos critérios estabelecidos neste

protocolo.

10. Consentimento Informado

E obrigatéria a cientificacdo, do paciente ou de seu responsavel legal,
dos potenciais riscos e efeitos colaterais relacionados ao uso do medicamento
preconizado neste Protocolo, o que devera ser formalizado por meio da assinatura
de Termo de Consentimento Informado.
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ANEXO 12
PROGRAMA DE INTERNACAO DOMICILIAR
LEI N° 10.424, DE 15 DE ABRIL DE 2002.

Acrescenta capitulo e artigo a Lei n® 8.080, de 19 de setembro de 1990,
que dispbe sobre as condi¢cbes para a promogao, protecdo e recuperacdo da
saude, a organizacao e o funcionamento de servigcos correspondentes e da outras
providéncias, regulamentando a assisténcia domiciliar no Sistema Unico de
Saude.

O PRESIDENTE DA REPUBLICA Faco saber que o Congresso
Nacional decreta e eu sanciono a seguinte Lei:

Art. 1° A Lei n® 8.080, de 19 de setembro de 1990, passa a vigorar
acrescida do seguinte Capitulo VI e do art. 19-1:
“CAPITULO VI
DO SUBSISTEMA DE ATENDIMENTO E INTERNACAO DOMICILIAR
Art. 19-1. S&o estabelecidos, no ambito do Sistema Unico de Salde, o atendimento

domiciliar e a internacado domiciliar.

§ 1° Na modalidade de assisténcia de atendimento e internacdo domiciliares
incluem-se, principalmente, os procedimentos meédicos, de enfermagem,
fisioterapéuticos, psicolégicos e de assisténcia social, entre outros necessarios ao
cuidado integral dos pacientes em seu domicilio.

§ 2° O atendimento e a internagdo domiciliares serdo realizados por equipes
multidisciplinares que atuardo nos niveis da medicina preventiva, terapéutica e
reabilitadora.

§ 3° O atendimento e a internagdo domiciliares sé poderdo ser realizados por

indicacao médica, com expressa concordancia do paciente e de sua familia."
Art. 2° Esta Lei entra em vigor na data de sua publicagéo.

Brasilia, 15 de abril de 2002; 181° da Independéncia e 114° da Republica.

FERNANDO HENRIQUE CARDOSO
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http://legislacao.planalto.gov.br/legisla/legislacao.nsf/Viw_Identificacao/lei%2010.424-2002?OpenDocument
http://www.planalto.gov.br/ccivil_03/leis/L8080.htm#capvi
http://www.planalto.gov.br/ccivil_03/leis/L8080.htm#art19i
http://www.planalto.gov.br/ccivil_03/leis/L8080.htm#art19i�1
http://www.planalto.gov.br/ccivil_03/leis/L8080.htm#art19i�1
http://www.planalto.gov.br/ccivil_03/leis/L8080.htm#art19i�2
http://www.planalto.gov.br/ccivil_03/leis/L8080.htm#art19i�2
http://www.planalto.gov.br/ccivil_03/leis/L8080.htm#art19i�3
http://www.planalto.gov.br/ccivil_03/leis/L8080.htm#art19i�3
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