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RESUMO
A Esclerose Lateral Amiotrofica (ELA) é uma doenca neuroldgica degenerativa e progressiva, com
comprometimento dos neurdnios motores, e consequente incapacidade na realizacdo de atividades de
vida diédria do paciente, podendo apresentar distdrbios psicol6gicos (emocionais e cognitivos),
repercutindo na dindmica familiar e exigindo uma abordagem multidisciplinar. Relato de caso: Sujeito
do sexo masculino, 55 anos, casado com filhos, comerciante, com 2° grau, procedente de
Florianopolis, SC, com diagnodstico de ELA hd 1 ano, com piora progressiva da doenca, com
acometimento da musculatura respiratoria, atendido no Hospital Universitario — Universidade Federal
de Santa Catarina (UFSC). A Avaliacdo Neuropsicoldgica utilizou subtestes da Escala de Inteligéncia
de Wechsler para adultos e da Escala de Memoria de Wechsler, tarefas de fluéncia verbal seméantica e
fonética, Inventario de Alteracdes Neuropsicologicas de Schlindwein-Zanini e Cruz (SZC), e a
Amyotrophic Lateral Sclerosis Functional Rating Scale-Revised. De modo geral, apresentou funcdes
corticais preservadas, apresentando QI Estimado Médio; desempenho normal em orientagdo, memoria
operacional, atencéo e flexibilidade mental, vocabulério, conhecimento de palavras, praxia construtiva
e organizacdo perceptual; sendo que em memdria verbal recente e tardia mostrava performance um
pouco pobre para o esperado, mas préximo a faixa de normalidade; discriminacdo visual classificada
como médio inferior;e déficit em fluéncia verbal semantica (-2,6 dp) e fluéncia verbal fonética (-1,7
dp). No entanto, percebeu-se sintomatologia depressiva e prejuizo nas atividades de vida diaria com
reducdo da autonomia e fungBes motoras, além de crescente irritabilidade e baixa tolerancia a
frustracdo, que repercutem nas relagdes familiares do mesmo.
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ABSTRACT

Amyotrophic Lateral Sclerosis (ALS) is a degenerative and gradual neurological illness. It damages
motor neurons and consequently impairs the patient's capacity to perform daily life activities. Patients
may present psychological disorders (emotional and cognitive) that reflects on family dynamics and
requires a multi-displinary approach. Case report: The subject is male, 55 years old, married with
children, trader, with high school studies, from Floriandpolis, Santa Catarina, diagnosed with ALS 1
ago, presenting gradual worsening of the illness, with impairment of respiratory muscles, attended at
University Hospital — Federal University of Santa Catarina (UFSC). The Neuropsychological
Assessment used Wechsler Adult Intelligence Scale subtests and Wechsler Memory Scale , verbal,
semantic and phonetics fluency tasks, Schlindwein-Zanini and Cruz (SZC) Inventory of
Neuropsychological Changes, and Lateral Amyotrophic Sclerosis Functional Rating Scale-Revised.
Generally speaking, cortical functions were preserved, showing Estimated Average 1Q; normal
performance in orientation, operational memory, attention and mental flexibility, vocabulary, word
knowledge, constructional praxes and perceptual organization; being that recent and delayed verbal
memory showed rather poor performance than expected (next to normality nonetheless); visual
discrimination was classified as lower middle; semantic verbal fluency deficit (- 2,6 dp) and phonetic
verbal fluency (- 1,7 dp). However, depressive symptomatology and damage in the daily life activities
were perceived, followed by autonomy and motor functions’ reduction in addition to increasing
irritability and low tolerance to frustration, which had effects in his family relationships.

Keyword: Amyotrophic Lateral Sclerosis. Neuropsychology. Executive functions. Neurology.

INTRODUCAO

A Esclerose Lateral Amiotrofica (ELA) é uma doenca neurodegenerativa que afeta o sistema
nervoso motor, causando comprometimento fisico, progressivo e acumulativo ), déficits cognitivos @
e comportamentais, como depressao, ansiedade e insonia (que podem ocorrer em qualquer fase da
evolucdo da doenca, mas agravam-se muito quando se instala a insuficiéncia respiratéria®.

A ELA foi descrita inicialmente por Jean Martin Charcot em 1874 “, sendo uma doenca do
neurdnio motor, cuja forma mais prevalente é conhecida como cléssica e se caracteriza por apresentar
sinais referentes a lesdo de neurdbnio motor inferior (amiotrofia), neurbnio motor superior
(espasticidade) e bulbo (disartria/disfagia) ®. Ocorre uma degeneracdo dos neurénios motores do
mesencéfalo e da medula com atrofia das grandes vias piramidais no cértex motor primario e no trato
piramidal e um acimulo de glutamato no corpo do neurdnio que leva a sua degeneracdo. Nas formas
familiares foi descrita uma mutacdo genética responsavel por essa degeneracdo®. Nesta condicao,
ocorre 6hito frequentemente decorrente de faléncia respiratdria™®.

Mundialmente, a prevaléncia calculada é de 4 a 6 casos/100.000 habitantes. No Brasil, a
incidéncia é de 1,5 casos/100.000 habitantes, totalizando 2.500 novos casos por ano. A idade média de

diagndstico é de 62 anos, e 0 tempo médio de sobrevida de 2 a 5 anos, apresentando também
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diferencas por faixa etaria. Tem maior incidéncia no sexo masculino e no grupo racial de cor branca
®)

Esta enfermidade apresenta caracteristicas diversas nas formas de apresentacdo, curso e
progressdo, sendo recomendado que os pacientes com ELA sejam tratados por equipe multidisciplinar.
Apesar de ser uma doenga reconhecida por neurologistas, cerca de 10% dos pacientes sdo mal
diagnosticados, e a demora para a confirmagdo diagnostica ndo é incomum. O diagnéstico precoce, a
informacdo do diagndstico com honestidade e sensibilidade, envolvimento do paciente e sua familia, e
um plano de atencdo terapéutica positivo sdo pré-requisitos essenciais para um melhor resultado
clinico e fim terapéutico®.

O estado cognitivo da maioria dos pacientes com ELA € desconhecido, apesar de haver maior
conscientizacdo da manifestacdo de mudancga cognitiva e comportamental nos pacientes com ELA,
impulsionada por varios estudos de base populacional e clinica. A sindrome frontotemporal, por
exemplo, ocorre em uma proporcdo substancial de pacientes, havendo um subgrupo, ainda, com
deméncia frontotemporal . Os prejuizos sdo caracterizados por deficits em funcfes executivas e de
meméria de trabalho, ampliando mudancas na linguagem e cognicdo social. Sendo que as
anormalidades comportamentamentais e na cognicdo social sdo muito semelhantes as relatadas na
variante comportamental da deméncia frontotemporal, o que implica um espectro clinico que liga a
esclerose lateral amiotréfica e a deméncia frontotemporal. O prejuizo cognitivo deve ser considerado
na gestéo clinica e nos recursos de avaliacdo de alguns especialistas. Neste contexto, procedimentos de
avaliagdo cognitiva convencionais ndo séo adequados para detectar a disfuncdo devido a incapacidade
fisica progressiva, sendo necessarios instrumentos e técnicas que medem melhor os problemas
enfrentados por esse grupo de pacientes -

Nesse ambito, foram realizadas investigagdes neuropsicolégicas em 22 pacientes com ELA e
25 controles sadios, revelando um perfil cognitivo global semelhante de disfuncdo predominantemente
executiva com evidéncia de comprometimento da memoria. O déficit mais consistente encontrado foi
em testes de fluéncia verbal. Neste estudo de Abrahams et al @, foram encontradas alteracdes em
escrita, teste de fluéncia verbal (geracdo de nomes de animais), e capacidade de memoria de trabalho,
ndo havendo déficits em testes de recuperacdo de palavra simples. Os resultados indicam que
deficiéncias de fluéncia verbal em pacientes com ELA resultam de uma disfuncdo de ordem superior,
implicando déficits no sistema supervisor atencional ou componente executivo central da memoria de
trabalho, e ndo sdo causados ou aumentados por uma deficiéncia em funcGes de loop fonoldgico, ou

em habilidades linguisticas primarias.
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Uma pesquisa® de base populacional, prospectiva, da funcdo cognitiva em 160 pacientes
irlandeses com ELA e 110 controles, constatou que 13,8% dos pacientes preencheram os critérios para
deméncia frontotemporal; 34,1% dos pacientes com ELA sem evidéncia de deméncia cumprem
critérios para o prejuizo cognitivo. Os pacientes com ELA ndo-dementes apresentaram frequéncia
significativamente maior de comprometimento da linguagem e memdria em dominios comparados
com controles sadios. Esses déficits ocorreram principalmente em pacientes com disfungdo executiva.
Assim, 0 prejuizo cognitivo, predominantemente, ndo exclusivamente como disfuncdo executiva, esta
presente em mais de 40% dos pacientes com ELA que ndo tém evidéncia de deméncia.

Outro estudo® que realizou avaliagbes neuroldgicas, neuropsicoldgicas e
neurocomportamentais em 23 pacientes com ELA, 11 com doenca do neurénio motor inferior e 39
controles sadios, constatou que um terco dos pacientes com ELA manifestou disfuncdo executiva
grave o suficiente para classifica-los como cognitivamente prejudicados, incluindo déficits de
memoéria de curto prazo. Um quinto dos pacientes com ELA também mostraram desorganizagdo e
rigidez mental, sendo que alguns deles também tiveram deméncia em comorbidade. Assim, sugerindo
0 uso de critérios de consenso para 0 prejuizo cognitivo e comportamental.

A experiéncia clinica demonstra um aumento dos sintomas comportamentais e de humor,
especialmente nas areas de agressividade, sexualidade e obsessdo, especialmente durante os estagios
finais da ELA, inclusive em estudo realizado com 10 pacientes e seus cuidadores, que constatou
tendéncia de agressividade e de alto nivel de obsessdo em pacientes com ELA , associado com varias
caracteristicas clinicas. Altos niveis de ansiedade surgiu em ambos o0s pacientes e cuidadores.
Enquanto que os cuidadores obtiveram escores mais elevados na dimensdo da consciéncia e baixos
escores em extroversio e estabilidade emocional®™®. Neste sentido, o cuidador do paciente também
sofre uma pressdo maior, desenvolvendo niveis significativos de sobrecarga, afetando suas atividades
de lazer, relagdes sociais, intimidade, a liberdade e o equilibrio emocional an,

No &mbito medicamentoso, o Riluzole é a Unica droga aprovada pela Food and Drug

Administration (FDA) para ser utilizada nesses pacientes *?

, prolongando a sobrevida, mas sem
alteracdo na deterioracdo funcional. A ELA compreende multiplos problemas, exigindo uma
abordagem multidisciplinar, incluindo-se tratamento sintomatico agressivo, reabilitagdo para
manutencdo da funcdo motora, apoio nutricional (alimentacdo entérica, gastrostomia), suporte
respiratorio (ventilacdo domiciliar ndo-invasiva, ventilagdo invasiva, tragueostomia), dispositivo para
comunicacdo aumentativa, cuidados paliativos, atendimento psicolégico para ambos, pacientes e

familiares (uma vez que os familiares, muitas vezes, desempenham um papel central na gestdo e no
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atendimento), a comunicagdo entre equipe multidisciplinar, o paciente e sua familia, bem como o
reconhecimento da clinica e os efeitos sociais do declinio cognitivo .

Devido ao carater degenerativo muscular progressivo, ao impacto emocional, as alteraces
motoras e cognitivas de uma doenca desta natureza sdo de grande a importancia a intervencdo
terapéutica interdisciplinar, que contemple Fisioterapia, Psicologia, Medicina, entre outras areas, em
beneficio do paciente e de sua familia ™.

Tendo em vista o panorama da doenca, 0 presente artigo visa apresentar um relato de caso de
um sujeito do sexo masculino, 55 anos com diagndstico de ELA h& 1 ano, com piora progressiva e
alteracdo cognitiva , atendido no Hospital Universitario — Universidade Federal de Santa Catarina
(UFSC).

METODOS

O exame neuroldgico tradicional (ENT) avalia cranio, fala, forca muscular, tono muscular
(através da palpagdo, movimento passivo e balanco passivo dos membros superiores e inferiores);
reflexos profundos e superficiais; equilibrio estatico e dindmico, coordenacdo apendicular,
coordenacgdo tronco-membros, sensibilidade, nervos cranianos e sinais meningeos™. Os pacientes
devem ser acompanhado com Ressonancia Magnética (RM) de cranio, eletroneuromiografia (ENMG)
dos quatro membros e Avaliacdo Neuropsicoldgica.

Em relagdo as imagens de RM, estas possuem maior capacidade de demonstrar diferentes
estruturas no cérebro e tém facilidade em demonstrar minimas altera¢gdes na maioria das doengas. As
alteracfes morfoldgicas sdo mais facilmente avaliadas do que na Tomografia Computadorizada (TC),
bem como ha maior sensibilidade para doencas desmielinizantes e processos infiltrativos. E também
possivel avaliar estruturas como hipocampos, nicleos da base e cerebelo (o qual é de dificil avaliagdo
na TC) - em alguns casos necesséarias para pesquisa de transtornos mentais ®. A ENMG avalia
nervos e musculos, a condugdo nervosa por meio de choques elétricos nos nervos periféricos, a
atividade muscular no esfor¢co muscular leve e no repousoe no esforgo muscular leve.

A Avaliacdo Neuropsicolégica é o exame das fungbes cognitivas do individuo, orientacao,
memoria, linguagem, aten¢do, raciocinio, através de procedimentos e testes padronizados. Ela pode ser
utilizada na identificacdo de declinio cognitivo, avaliacdo dos prejuizos de areas cerebrais em
alteracdes neurologicas, diferenciacdo de sindrome psicoldgica e neuroldgica, €, tendo em vista o
resultado do exame neuropsicoldgico, é possivel considerar uma intervencao reabilitadora *©.

A Avaliacdo Neuropsicoldgica do presente caso clinico utilizou subtestes da Escala de

inteligéncia de Wechsler (WAIS) para adultos e da Escala de Memdria de Wechsler, tarefas de
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fluéncia verbal semantica e fonética, Inventario de Alteragdes Neuropsicologicas de Schlindwein-
Zanini e Cruz - SZC, e a Amyotrophic Lateral Sclerosis Functional Rating Scale-Revised (ALSFRS-
R).

A Escala de Inteligéncia de Wechsler para adultos (WAIS é uma bateria tradicional, mas
limitacBes sensoriais do paciente inviabilizam a aplicagdo da totalidade das baterias. No entanto, o
neuropsicélogo pode selecionar os subtestes compativeis com as necessidades de cada paciente . A
Escala de Memdria de Wechsler inclui testes de memodria verbal (memdria logica) e visual
(reprodugcdo visual), sendo que o teste de Memdria Légica avalia a memoria declarativa episddica e a
capacidade de evocacao “°.

Os exercicios de producgdo controlada de palavras, seménticas e fonéticas sdo bons indicativos
de expressdo verbal, funcéo esta, relacionada ao hemisfério dominante “®. Assim, tarefas de fluéncia
verbal semantica e fonética auxiliam na verificacdo da existéncia de prejuizo de memoria semantica e
nas estratégias de busca, relacionadas a funcdo executiva, sendo que o uso de categorias como letras e
animais investigam tais fluéncias *©.

A ALSFRS-R consiste em um questionario mais relacionados a funcéo respiratéria e bulbar,
especificamente, tendo 12 itens com escore entre zero e quatro em cada item e escore final que oscila
entre zero (incapacidade) e 48 pontos (funcionalidade), dtil na ELA. O Inventario de AlteracGes
Neuropsicoldgicas — SZC é um instrumento que busca auxiliar o profissional a realizar um breve
levantamento das alteracdes neuropsicologicas auto-relatadas pelo paciente nas areas de concentragéo,
irritabilidade, atencdo, tomada de decisdo, memoria visual, memoria de curto e longo prazo, plane-
jamento, oscilacdo de humor, independéncia, orientacdo espacial e temporal, destreza manual,
compreensdo verbal, expressdo verbal e escrita. Pode ser aplicado em individuos com perda auditiva,

motora e visual (neste Gltimo, o profissional realiza a leitura do instrumento para o paciente) ™.

RESULTADOS

Sujeito do sexo masculino, 55 anos, casado com dois filhos, comerciante, tendo concluido 2°
grau, procedente de Floriandpolis, SC, acompanhado pela esposa na ocasido de internagdo hospitalar.
Paciente com diagndéstico de ELA ha 1 ano, com piora progressiva da doengca com acometimento da
musculatura respiratéria, atendido no Hospital Universitario, UFSC, em dezembro de 2013.

A TC de coluna cervical citou “pequenos osteofitos em C5 e C6; calcificacdo dos ligamentos
longitudinais anteriores entre C5-C6 e C6-C7; artrose facetaria posterior a esquerda em C5-C6;
pequenos abaulamentos discais difusos em C4-C5 e C5-C6 tocando a face ventral do saco dural.” A

RM constatou leve hipersinal em feixe corticoespinhal (dado que corrobora a hipétese de ELA). Foi
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realizada ENMG que evidenciou sinais de desenervagdo em segmentos bulbar, cervical, toracico,
lombar e paraespinhal. A polissonografia demonstrou distarbio respiratério relacionado ao sono,
caracterizado por roncos leves, indice de apneias e hipopneias normal, sinais de hipoventilacéo
noturna com saturacdo O, abaixo de 90% em 8,3 do tracado, sendo indicado o uso de Bipap.

No exame neuroldgico o paciente apresentava-se com forga muscular grau 5 em MSD, grau 4
em MSE e grau 3 em MMII. Sensibilidade tactil e vibratoria preservadas, reflexos grau 2 global, sinal
de Babinski ausente, hipotrofia em maos, MMSS e MMII e auséncia de fasciculacGes.
Segundo a presente Avaliagdo Neuropsicologica, 0 paciente apresentou, de modo geral, fungdes
corticais preservadas. Esta avaliacdo constatou ainda dominéncia manual direita; QI Estimado:
Médio; Memoria operacional, atengdo e flexibilidade mental: normais; Vocabulario, conhecimento de
palavras: médio; Praxia construtiva e organizacao perceptual: médio; Memoria verbal recente e tardia:
normal (mas, pobre para o esperado); Discriminagdo visual: médio inferior; Orientacdo: normal;
Fluéncia verbal semantica: déficit (-2,6 dp); Fluéncia verbal fonética: déficit (-1,7 dp). Na ocasido,
constatou-se sintomatologia depressiva e prejuizo nas atividades de vida diaria com reducdo da
autonomia e funcGes motoras. No Inventario de Alteragdes Neuropsicoldgicas — SZC observou-se
escores piores nos dominios referentes a autonomia, psicomotricidade e expressdo escrita. No pos-
alta, este instrumento detectou crescente irritabilidade e baixa tolerancia a frustracdo. Acerca da
ALSFRS-R, o paciente obteve 15 pontos, corroborando achados referentes a autonomia do Inventario
de Alteracdes Neuropsicologicas — SZC.

O paciente apresentava histdria familiar de etilismo, epilepsia, deficiéncia cognitiva, depressdo
e internacdo psiquidtrica pouco esclarecida. A cuidadora (esposa) refere que assumiu a maioria dos
cuidados necessarios e que a familia buscou adaptar-se a condicdo do paciente, sendo que as alteracGes
de ordem psicolégica/neuropsicolégica impactam a convivéncia.

A descricdo do presente caso esta incluido em projeto de pesquisa aprovado pelo

Comité de Etica e Pesquisa com Seres Humanos da UFSC.

DISCUSSAO

Tendo em vista que a ELA é uma doenca progressiva e degenerativa com comprometimento
dos neurbnios motores e consequente incapacidade na realizagdo de atividades de vida diaria do
paciente, podendo apresentar distdrbios psicol6gicos (emocionais e cognitivos); este presente caso

clinico contempla tais caracteristicas.
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Tendo em vista que a SAOS costuma ser precoce nesses pacientes, os sintomas classicos
podem mimetizar sintomas depressivos e irritabilidade. Podendo também agravar disturbios
psicoldgicos anteriores, ou ainda terem relacdo de comorbidade.

Destaca-se que 0 paciente mostrou resultados satisfatorios em algumas fungGes cognitivas, no
entanto, apresenta pior desempenho em tarefas referentes a fluéncia verbal, discriminacdo visual e
meméria verbal, corroborando com os estudos de Abrahams et al ). Manifestagdes comportamentais
do presente paciente, como agressividade e sintomas depressivos concordam com os achados da
literatura®®?. Deste modo, alteracdes neuropsicoldgicas e comportamentais devem ser valorizadas, ja
gue pertencem ao quadro do paciente e interferem em sua dindmica, sua adesdo a terapéutica e
qualidade de vida.

Observou-se que a esposa assumiu a maioria dos cuidados do paciente, manifestando

certa fadiga psicolégica, como previamente relatado ™

, Situacdo este freqliente nas doencas
degenerativas.
Assim, destaca-se, também, a necessidade de abordagem multidisciplinar na avaliacdo e

tratamento dos pacientes com ELA.
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