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Resumo 

A Esclerose Lateral Amiotrófica (ELA) é uma doença progressiva, degenerativa, 
causando fraqueza progressiva e perda da força muscular de membros superio-
res e inferiores. Neste artigo, apresentam-se os resultados do atendimento mul-
tidisciplinar em pacientes com ELA, por meio de estudo retrospectivo com 33 
pacientes que faziam acompanhamento periódico. Os resultados mostraram que 
84,84% faziam uso de Riluzol; 30,30%, associado a Tamoxifeno; 39,39%, à vitami-
na E e C, e 6,0%, à vitamina de Complexo B. Apesar das orientações nutricionais, 
18,18% estavam desnutridos. A maioria não apresentava mudança na consistência 
alimentar, 42,4% ingeriam dieta cremosa e 6,06% recebiam nutrição exclusiva por 
Gastrostomia Endoscópica Percutânea (GEP). Só se observou diferença signifi-
cante para o quesito consistência alimentar. Concluiu-se que o atendimento mul-
tidisciplinar traz aderência ao tratamento da ELA. No entanto, a aplicação das 
orientações prestadas depende da disponibilidade do paciente e do cuidador.

Descritores: Atendimento multidisciplinar; Doença do neurônio motor, Esclerose 
lateral amiotrófica.

Abstract 

Amyotrophic Lateral Sclerosis (ALS) is a progressive and degenerative disease, 
causing progressive weakness and loss of muscular strength of superior and in-
ferior members. This article presents the results of the multdisciplinary care in 
patients with ALS, by means of retrospective study with 33 patients in regular 
treatment. The results show that 84,84 % made use of Riluzol; tamoxifen was as-
sociated to 30,30%; 39,39% to vitamins E and C, and B Complex was used in 6,0%. 
In spite of the nutritional orientations, 18,18% presented malnutrition. The major-
ity did not present change in the food consistency, 42,4% ingested creamy diet, 
and 6,06% received exclusive nutrition by Percutaneus Endoscopic Gastrostomy 
(PEG). It was observed significant difference only for food consistency. It was 
concluded that the multdisciplinary care promotes an acceptance of the ALS 
treatment. However, the application of the orientations depends on the availabil-
ity of the patient and the caregiver.

Key words: Amyotrophic lateral sclerosis; Motor neurone disease; 
Multdisciplinary care.
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Introdução

A Esclerose Lateral Amiotrófica (ELA), 
também chamada de doença do neurônio mo-
tor (DNM), caracteriza-se por degeneração dos 
Neurônios Motores Superiores (NMS), localiza-
dos no córtex motor, e dos Neurônios Motores 
Inferiores (NMI), sendo estes encontrados no 
tronco cerebral e células do corno anterior da 
medula espinal1.

De causa e patogênese ainda desconhe-
cidas, nos últimos 15 anos têm sido sugeridos 
mecanismos etiopatológicos diversos: morte 
celular por agressão autoimune nos canais do 
cálcio e incremento do cálcio intracelular, infec-
ção viral, estresse oxidativo, dano por radicais 
livres, neurotoxicidade por glutamato e disfun-
ção das mitocôndrias ou dos mecanismos de 
transporte axonal2.

A relação entre a incidência por gênero 
varia de 1,2 a 1,6, sendo sempre maior no sexo 
masculino3. Ocorre em pessoas mais idosas com 
idade média de 55 anos12. Sabe-se que a sobrevi-
da dos pacientes com ELA gira em torno de 2 a 5 
anos, e a principal causa de óbito é a insuficiên-
cia ventilatória4, 5.

Os pacientes apresentam sintomas rela-
cionados com comprometimento no NMS e no 
NMI. Os primeiros sintomas mais comuns da 
ELA são atrofia e fraqueza muscular, fascicula-
ções e cãibras, que podem começar nas pernas, 
mãos, parte proximal dos braços ou orofaringe. 
Normalmente, as mãos são afetadas primeiro, 
em geral assimetricamente6. Nos estágios mais 
avançados da ELA, observam-se as seguintes 
características: avançado grau de disfagia, di-
minuição da força muscular respiratória, perda 
progressiva de peso corporal e massa muscular 
associados a quadros depressivos7.

Atualmente, não existe nenhum tratamen-
to disponível para promover a cura da ELA. 
Contudo, em 1995, o Rilutek® (Riluzol) foi apro-
vado para uso nesses casos, pois produz um dis-
creto aumento da sobrevida por alguns meses8.

Em estudo realizado por Miller et al.9, ob-
servou-se que o tratamento da ELA baseia-se 

em medidas específicas contra a doença, ou seja, 
tratamento medicamentoso com o objetivo de 
aumentar a sobrevida, e em medidas específi-
cas para o doente, ou seja, aquelas que tentam 
melhorar a qualidade de vida, evitando compli-
cações, retardando a incapacidade funcional e 
prolongando a independência dos pacientes.  

Entre essas complicações está a insufici-
ência respiratória – que pode desenvolver-se 
como consequência da história natural da do-
ença ou por situações agudas – desencadeada 
por infecção pulmonar primária ou pneumonia 
aspirativa. Medidas de espirometria mostram 
padrão ventilatório restritivo, com diminuição 
da capacidade vital forçada (CVF) e da capacida-
de pulmonar total (CPT). A diminuição da CVF 
em 50% do predito pode estar ou não associada 
a sintomas respiratórios. Quando os valores di-
minuem (25-30% predito), há risco eminente de 
falência respiratória súbita10, 11.

Alguns estudos sugerem que a ventilação 
não invasiva (VNI) diminui os sintomas de hipo-
ventilação e, consequentemente, melhora a quali-
dade de vida dos indivíduos12. Uma das técnicas 
não invasivas é a utilização de ventilação com 
oferta de ar sob duas pressões positivas. O uso de 
VNI permite movimentação, alimentação por via 
oral e comunicação nos intervalos de uso13.

A perda de peso corpóreo, associada às 
alterações bulbares (disfagia e respiração), de-
monstra a necessidade de cuidado nutricional 
precoce e específico a cada estádio da doença14. 
Slowie et al.15 concluíram em seu estudo que o 
suporte nutricional pode retardar a perda de 
peso e a atrofia muscular. 

A diminuição do peso e a determinação 
do índice de massa corpórea (IMC) são índices 
indiretos de avaliação de má nutrição16. A des-
nutrição também está associada com atrofia e 
fraqueza muscular e fraqueza do diafragma. Os 
cuidados nutricionais devem ser realizados des-
de estágios precoces da doença, incluindo alte-
rações de consistências, suplementações ou alte-
rações nutricionais e, se necessário, a indicação 
de vias alternativas de alimentação.
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As equipes são constituídas por profissio-
nais especializados em diversas áreas, principal-
mente em neurologia, fisioterapia, fonoaudiologia, 
nutrição e psicologia13. O tratamento multidisci-
plinar deve estar disponível para todos os porta-
dores de ELA, uma vez que tal atendimento me-
lhora a qualidade de vida e de sobrevida17.

Diante das evidências supracitadas, neste 
estudo, avalia-se a efetividade do tratamento 
com equipe multidisciplinar, com enfoque no 
estado nutricional de pacientes com DNM/ELA.

Método

Realizou-se análise retrospectiva e des-
critiva dos prontuários de todos os pacientes 
com a forma clássica de DNM/ELA, no pe-
ríodo compreendido entre fevereiro e abril 
de 2008, em atendimento no Ambulatório de 
Doenças Neuromusculares do Departamento de 
Neurologia da Universidade Federal de São Paulo 
(Unifesp) – Escola Paulista de Medicina (EPM).

Foram incluídos no estudo os pacientes por-
tadores da forma clássica de DNM/ELA, defini-
da pelos critérios da EL Escorial18 (revisados em 
1998), que estavam em acompanhamento regu-
lar no setor e que concordaram em participar do 
estudo e assinaram o Termo de Consentimento 
Livre e Esclarecido, aprovado pelo Comitê de 
Ética em pesquisa da Universidade Federal de 
São Paulo/Hospital São Paulo. Excluíram-se 
aqueles com a forma de DNM/Paralisia bulbar 
progressiva, atrofia muscular progressiva e es-
clerose lateral primária.

Para a realização desta pesquisa, foi feita a 
coleta dos dados de prontuários de 33 pacientes, 
de maio de 2007 a fevereiro de 2008. As infor-
mações foram coletadas para verificar se cada 
paciente cumpria, de maneira efetiva, as orien-
tações dos profissionais de saúde.

Os pacientes atendidos no ambulatório de 
doenças neuromusculares da Unifesp-EPM, am-
bulatório de ELA, recebem orientações multidis-
ciplinares de forma continuada, e as consultas 
são realizadas de três em três meses.

As disciplinadas envolvidas foram Neu-
rologia, Fisioterapia Respiratória, Fonoau-
diologia e Nutrição. A periodicidade da avalia-
ção era trimestral, e foram analisados tratamento 
medicamentoso, estado nutricional, disfagia oro-
faríngea, CVF e uso de VNI.

Para avaliar o grau de comprometimento 
respiratório, coletaram-se informações referentes 
à CVF, aferida pelo fisioterapeuta respiratório, e 
tempo de utilização de VNI, mencionado em ho-
ras por dia, durante o atendimento ao paciente. O 
uso de tal aparelho foi considerado efetivo, com 
valores superiores a quatro horas por dia19. 

Em decorrência de diferentes níveis de 
dificuldade de deglutição que acometem os pa-
cientes, colheram-se dados dos prontuários per-
tinentes ao grau de disfagia orofaríngea para 
avaliar se a consistência da dieta consumida se 
se relacionava com a disfagia em que o paciente 
se enquadrava, que classificasse, segundo a lite-
ratura, como grau de disfagia Zero, I, II, III e IV, 
sendo Zero, sem disfagia; I, leve; II, moderada; 
III, grave, e IV, profunda11.

As vias alternativas de alimentação para os 
pacientes com ELA incluem sondas ou ostomias 
(gastrostomia ou jejunostomia). Foi examinado se 
o paciente possuía alguma dessas possíveis vias.

O tratamento medicamentoso compreende 
a utilização de Rilutek® (Riluzol), associado ou 
não a Tamoxifeno®, e das vitaminas E e C. Em 
cada prontuário, o uso de tais drogas foi verifi-
cado, e considerado eficaz o tratamento em que 
os pacientes fizessem uso de todas elas.

Para a avaliação antropométrica, utiliza-
ram-se informações quanto às medidas de altu-
ra (cm) referida pelo paciente, e peso (Kg), afe-
rido pela nutricionista do setor no momento da 
consulta, em balança do tipo plataforma Toledo 
do Brasil®.

Como indicador do estado nutricional, 
utilizou-se o índice de massa corpórea (IMC), 
também conhecido como índice de Quetelet, 
usualmente exposto como a relação entre mas-
sa corporal e estatura (IMC = massa corporal / 
estatura2) e classificado para adultos e idosos, 
segundo a OMS20 .
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Os dados deste estudo foram tabulados em 
formulário próprio e analisados por meio do tes-
te Wilcoxon para análise estatística da amostra.

Resultados

No período descrito, analisaram-se pron-
tuários de 33 pacientes, 20 (60,6%) do sexo mas-
culino, e 13 (39,4%), do feminino. A idade variou 
de 33 a 82 ± 11,52 anos, com média de 55,5 anos 
e mediana de 55 anos.

Como as consultas no ambulatório ocor-
riam trimestralmente, no período de estudo, to-
dos os pacientes deveriam ser reavaliados pelo 
menos 3 vezes; porém, 18,18% dos pacientes 
compareceram a uma consulta, 60,60% faltaram 
pelo menos uma vez e apenas 39,39% compare-
ceram a todas as consultas.

Em relação à CVF, 72,72 % dos pacientes 
estão abaixo de 50% do predito. A média da CVF 
foi 44,49% e variou entre 17 e 84%.

No grupo estudado, a média de utilização 
de VNI foi 7,69 ± 6,21 horas, tendo como tempo 
máximo 22 horas para os que faziam uso do apa-
relho. Mesmo com indicação, redução da CVF e 
sintomas de comprometimento respiratório no 
período noturno e/ou diurno, 21,1% dos pacien-
tes não faziam uso do aparelho. A Figura 1 mos-
tra a quantidade de horas diárias de utilização 
de VNI pelos pacientes.

Durante a análise da amostra, encontra-
ram-se 69,69% dos pacientes com consistência 

alimentar em concordância com o grau de dis-
fagia. Apesar dos riscos de broncoaspiração, 
24,24% deles não recebiam consistência adequa-
da, e 6,06% se alimentavam exclusivamente por 
via alternativa de alimentação, gastrostomia en-
doscópica percutânea (GEP). A maioria não apre-
sentava mudança na consistência alimentar, e 
42,4% ingeriam dieta cremosa. Durante o estudo, 
apenas 21,1% dos pacientes apresentaram mu-
dança na consistência alimentar, enquanto 33,3% 
pioraram a disfagia. Observou-se que 12,12% não 
faziam uso de nenhum medicamento, enquanto 
84,84% utilizavam somente o riluzol. Apenas 
6,06% faziam uso das vitaminas do complexo B. 
A relação dos pacientes e dos medicamentos usa-
dos por eles se encontra na Tabela 1.

No período de estudo, apesar das orien-
tações nutricionais, 18,18% dos pacientes apre-
sentavam-se desnutridos. A média do índice de 
massa corporal foi 23 ± 3,78 kg/m2. Os diagnós-
ticos nutricionais dos pacientes encontram-se 
distribuídos na Tabela 2.

Ao final do estudo, não observamos dife-
rença estatisticamente significante para o estado 
nutricional, via de alimentação, gravidade da 
disfagia, uso de VNI e medida de CVF. Só obti-
vemos diferença estatisticamente significante (p 
= 0,011) para consistência alimentar (Tabela 3).

Tabela 1: Dados referentes ao consumo 
de medicamentos

Medicamentos N %

Nenhum medicamento 4 12,12%

Riluzol 28 84,84%

Riluzol + Tamoxifeno 10 30,30%

Vitamina E e/ou C 13 39,39%

Vitaminas do Complexo B 2 6,06%

9,09%

69,60%

21,10%

Não faziam uso
Até 4 horas diárias
mais de 4 horas diárias

Figura 1: Porcentagem de utilização de 
ventilação não invasiva em horas por dia.

Tabela 2: Diagnóstico nutricional 
dos pacientes segundo (OMS, 1995)

Diagnóstico nutricional N %

Desnutridos 6 18,18%

Eutróficos 15 45,45%

Sobrepeso 12 36,36%
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Discussão

De acordo com a literatura21, 22, o acome-
timento da ELA é maior no sexo masculino se 
comparado com o feminino, dados esses condi-
zentes com os encontrados em nosso estudo. A 
proporção de 1,5:1 dos participantes quanto a 
ambos os sexos concorda com outros estudos3. 
A população estudada apresentou a média de 
idade semelhante à descrita na literatura12.

Podemos inferir que o baixo índice de retor-
no dos pacientes com ELA às consultas ocorreu 
pela dificuldade de locomoção e transporte de 
seu domicílio até o ambulatório. Houve necessi-
dade de acompanhamento de terceiros em razão 
do grau de dependência da maioria dos pacien-
tes. Além disso, o elevado tempo de espera entre 
a chegada do paciente ao ambulatório e a consul-
ta poderia ter propiciado desconforto a eles. 

Os resultados evidenciaram um grande 
número de pacientes com CVF abaixo de 50% 
do predito, demonstrando o acelerado grau de 
comprometimento respiratório que eles já apre-
sentam ao chegarem para o acompanhamen-
to multidisciplinar. Além disso, o American 
College of Chest Phsysicians Guidelines reco-
menda o uso de VNI quando a CVF<50% do 
predito, fato que não encontramos em nossos 
resultados, já que nem todos os pacientes fa-
ziam uso de tal aparelho, e 9,09% o utilizavam 
por período inferior ao recomendado.

Segundo Armstrong23, a adesão à VNI de-
pende da possibilidade de indicar a máscara de 
acordo com o estágio da doença e da necessida-
de de dessensibilização, pois alguns pacientes 
apresentam fobia a esse objeto, o que explica a 
razão de 21,10% deles não a usarem. A literatura 
relata que os pacientes que utilizavam VNI, em 

períodos inferiores a 4 horas diárias, não apre-
sentam aumento de sobrevida24.

Todos os voluntários estudados foram ava-
liados e orientados pelo fonoaudiólogo, durante 
consulta, quanto às consistências adequadas da 
dieta ante a disfagia nos diferentes estágios da 
doença. Segundo a proposta de classificação de 
gravidade das disfagias, por avaliação clínica 
fonoaudiológica11, a maior parte da população 
estudada seguia orientações prévias sobre a 
modificação da consistência da dieta, refletindo 
a dificuldade de deglutição desses indivíduos. 
Entretanto, mesmo com orientações do fonoau-
diólogo, uma parcela da população estudada 
não apresentou consistência adequada para sua 
disfagia, não demonstrando aderência e envol-
vimento com o tratamento proposto.

Dos pacientes, apenas 6,06% alimentavam-
se exclusivamente por GEP, manifestando disfa-
gia grave, porém não necessitando de orienta-
ções quanto à consistência da dieta.

Sugere-se que o uso de riluzol por grande 
quantidade de pacientes, apesar de seu alto custo 
(cerca de R$1.200,00/mensalmente), seja explica-
do pelo fato de esse medicamento ser distribuí-
do gratuitamente pelas secretarias municipais 
de saúde, por meio do Sistema de Medicamentos 
Especiais/Alto custo, de acordo com a Portaria 
nº 913, de 25 de novembro de 2002, a todos os 
pacientes25. Além disso, o riluzol fármaco, re-
centemente aprovado pelo Food and Drug 
Administration, reduz a degeneração neuronal e 
prolonga a vida do paciente alguns meses.

A alta tolerância e a segurança, aliadas a 
um custo relativamente baixo, explicariam o uso 
consagrado de vitaminas C e E, mesmo não exis-
tindo evidência de eficácia dos antioxidantes no 
tratamento a pacientes com ELA26. 

Tabela 3: Análise estatística dos resultados
Via de 

alimentação
Grau de 
disfagia

Uso de 
VNI

IMC CVF
Consistência 

da dieta
Medicamento

Z -1,633(a) -1,508(a) -1,134(a) -1,000(a) -,816(a) -2,530(a) -1,000(b)

Asymp. Sig. 
(2-tailed)

,102 ,132 ,257 ,317 ,414 ,011 ,317

a- Based on negative ranks b- Based on positive rank c- Wilcoxon Signed Ranks Test
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O fármaco tamoxifeno está sendo indica-
do, mesmo que ainda não tenha sido estudada 
a fase III. Vale lembrar que existem quatro fa-
ses para avaliar a droga em estudo27; no entanto, 
apesar de os pacientes com ELA, tratados com 
esse medicamento, terem apresentado diferen-
ça clínica estatisticamente significante28, nossos 
resultados demonstraram um menor uso desse 
medicamento, talvez por se apresentar ainda em 
ensaios clínicos, aliado a seu custo relativamen-
te alto.

O índice de massa corpórea (IMC) é a for-
ma mais citada nos estudos como medida para 
classificação do estado nutricional de pacientes 
com ELA14, 29, 30. Os resultados não evidenciaram 
grandes variações no estado nutricional dos pa-
cientes deste estudo.

A perda de peso é de etiologia multifato-
rial. Isso significa que os pacientes com ELA po-
dem ter os requerimentos nutricionais aumen-
tados, uma vez que apresentam perda de massa 
corporal total, mesmo em vigência de adequada 
ingestão calórico-proteica14,31. Desport et al.30 
relacionaram outros possíveis fatores relacio-
nados ao hipermetabolismo da ELA, além das 
questões respiratórias como tabagismo, fascicu-
lações, espasticidade, uso de riluzol e alterações 
mitocondriais. No entanto, a etiologia relacio-
nada ao gasto respiratório é a mais convincente 
até o atual momento. Nesse contexto, seguindo 
e tomando como base a literatura citada, os re-
sultados denotam que, mesmo tendo orienta-
ções nutricionais periódicas, encontramos uma 
quantidade relevante de pacientes desnutridos, 
o que reforça a hipótese do hipermetabolismo 
presente na ELA.

Conclusão

Conclui-se que o estado nutricional, a via 
de alimentação, a gravidade da disfagia, o uso 
de VNI e a medida de CVF não são diretamente 
influenciados pela adesão às orientações propos-
tas pela equipe. Salientamos ainda que o atendi-
mento multidisciplinar traz aderência ao trata-

mento da DNM/ELA; no entanto, a aplicação das 
orientações prestadas depende da disponibilida-
de do paciente e do cuidador. Cabe lembrar que, 
na equipe, o papel da nutricionista é importante 
no que diz respeito a orientações dietéticas, ava-
liação do estado nutricional, determinação das 
necessidades energéticas e orientações quanto a 
hábitos alimentares saudáveis, de modo que os 
efeitos deletérios da perda de peso em pacientes 
com ELA possam ser minimizados.

Futuros estudos devem ser encorajados, 
acentuando a necessidade de intervenção mul-
tidisciplinar precoce, para conscientizar os cui-
dadores e/ou pacientes da importância do tra-
tamento efetivo com toda a equipe, permitindo 
não só mais sobrevida, mas também, e sobretu-
do, mais qualidade de vida.
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