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ELA

DOENCA NEURODEGENERATIVA PROGRESSIVA

ADULTOS

ENVOLVIMENTO DE 10 e 20 NEURONIOS
MOTORES

5% DOS CASOS: HISTORIA FAMILIAR



ELA

NCIDENCIA: 1 A2 /100.00 pessoas ano
PREVALENCIA: 5 /100.000 hab

RACA BRANCA

SEXO MASCULINO?

IDADE DE INICIO
BRASIL: 52-57 ANOS
EUROPA: 64,3 ANOS



ELA
DESAFIOS NO DIAGNOSTICO

FORMAS DE INICIO DA DOENCA
HETEROGENEIDADE CLINICA
PROGRESSAO DOS SINTOMAS
EXAMES COMPLEMENTARES



Esclerosis Lateral Amiotrofica (ALS)
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ELA- Formas de inicio
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ELA
FORMAS DE INICIO DA DOENCA

CLASSICA
BULBAR
“FLAIL ARM”
“FLAIL LEG”
RESPIRATORIA
1o NEURONIO MOTOR ISOLADO
20 NEURONIO MOTOR ISOLADO
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PROGRESSAO DA ELA

* VARIAVEL

* FATORES DE MAU PROGNOSTICO
INICIO EM IDADE AVANCADA

MAU ESTADO NUTRICIONAL
FORMA DE INICIO BULBAR



ELA- Fisiopatologia

* Processos patoldogicos em neuronios e em

celulas da glia, resultando em excitotoxicidade
do glutamato.

 Formacao anormal de agregados protéicos,
com alteracao das proteinas estruturais

* Envolvimento de mitocondrias



ELA - GENES ENVOLVIDOS

heranca mendeliana -75 % genéticase 14 %
sem historia familiar.

SOD1(copper/zinc superoxide dismutase) > 160
mutacoes.

TARDBP/TDP-43(RNA splicing).
FUS (Fused in Sarcoma protein).

UBQLN2(ubiquitin-like protein) - ligada ao
cromossoma X.

C9orf72In - FTD



TRATAMENTO MEDICAMENTOSO

Riluzol - aprovado para utilizacao em 1996:
atrasa a deterioracao de cerca de 2 a 4 meses.



TRATAMENTO MEDICAMENTOSO

» FASE PRE-CLINICA:

Cullatms, dihydrotestosterone, erlotinib,
Granulocyte Colony-Stimulating Factor - G-CSF,
MSO - Methionine Sulfoximine , PRE-084 ,
Tempol, WN1316, n-butylphthalide E TERAPIA
CELULAR.

FASE CLINICA: RILUZOL



ELA- TRATAMENTO MULTIDISCIPLINAR

e 1998- evidéncias claras que o tratamento
multisciplinar melhora a qualidade de vida,
mas havia duvidas quanto ao aumento da
sobrevivéncia.

* Fisioterapia, Terapia Ocupacional,
Fonoaudiologia, Comunicacao assistiva,
Gastrostomia Percutanea, Ventilacao Nao
Invasiva, Ventilacao Invasiva.



ELA- TRATAMENTO MULTIDISCIPLINAR

* |nglaterra (2012): seguimento em centros de
referéncia especializados em relacao ao
atendimento ambulatorial geral constitui fator
de valor preditivo positivo independente para
maior sobrevivéncia (HR 1.93, 95% ClI 1.37-
2.72, p =0.001).



ELA- TRATAMENTO MULTIDISCIPLINAR

 Madri (2011): centros especializados
aumentam a sobrevivéncia mesmo nas formas
de inicio bulbar, porque o tratamento é feito

precocemente.



ELA- TRATAMENTO MULTIDISCIPLINAR

« BRASIL/SISTEMA UNICO DE SAUDE

* Em julho de 2008, Portaria do Ministério da
Saude n? 1.370, reconhecendo a necessidade
de desospitalizacao dos pacientes, instituiu o
Programa de Assisténcia Ventilatoria Nao
Invasiva aos Portadores de Doencas
Neuromusculares, mas nao criou fontes de
financiamento para ele.



ELA-TRATAMENTO MULTIDISCIPLINAR

SES-DF : CRDN (2011)

Centro de Referéncia ambulatorial com
equipe multidisciplinar com vinculo ao
Programa de Internacao Domiciliar (PID).

Financiamento?
Alta complexidade.

Reducao do numero de internacdes, tempo de
internacoes e do repasse de AIH em 3 anos.



* Obrigadal



