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APRESENTAÇÃO 
A coleção “Avanços na neurologia e na sua prática clínica” é uma obra com 

foco principal na discussão científica por intermédio de trabalhos multiprofissionais. 
Em seus 21 capítulos o volume 1 aborda de forma categorizada e multidisciplinar 
os trabalhos de pesquisas, relatos de casos e revisões que transitam nos vários 
caminhos da formação em saúde à prática clínica com abordagem em neurologia. 

A neurologia é uma área em constante evolução. À medida que novas pesquisas 
e a experiência clínica de diversas especialidades da saúde avançam, novas 
possibilidades terapeutas surgem ou são aprimoradas, renovando o conhecimento 
desta especialidade. Assim, o objetivo central desta obra foi apresentar estudos ou 
relatos vivenciados em diversas instituições de ensino, de pesquisa ou de assistência 
à saúde. Em todos esses trabalhos observa-se a relação entre a neurologia e a 
abordagem clínica conduzida por profissionais de diversas áreas, entre elas a 
medicina, a fisioterapia e a enfermagem, além da pesquisa básica relacionada às 
ciências biológicas e da saúde. 

Temas diversos são apresentados e discutidos nesta obra com a proposta 
de fundamentar o conhecimento de acadêmicos, profissionais e de todos aqueles 
que de alguma forma se interessam pela saúde em seus aspectos neurológicos. 
Compartilhar a evolução de diferentes profissionais e instituições de ensino superior 
com dados substanciais de diferentes regiões do país é muito enriquecedor no 
processo de atualização e formação profissional.

Deste modo a obra Avanços na neurologia e na sua prática clínica apresenta 
alguns progressos fundamentados nos resultados práticos obtidos por pesquisadores 
e acadêmicos que desenvolveram seus trabalhos que foram integrados a esse 
e-Book. Espero que as experiências compartilhadas neste volume contribuam para o 
enriquecimento de novas práticas com olhares multidisciplinares para a neurologia. 

Edson da Silva
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RESUMO: A Esclerose Lateral Amiotrófica 
(ELA) é uma doença neurodegerenativa, 
caracterizada pela lesão progressiva dos 
neurônios motores superiores e inferiores. 
A atrofia muscular leva a total perda de 
independência funcional, impossibilitando 
a locomoção e as atividades cotidianas. O 
objetivo deste trabalho foi avaliar o desempenho 
funcional de pacientes com ELA por meio da 
Amyotrophic Lateral Sclerosis Functional Rating 
Scale - Revised. Foram avaliados 21 pacientes 
com média de idade de 57,1±13,4 anos, tempo 
de início dos sintomas até o diagnóstico com 
média de 18,9±19,7 meses, e tempo de 
diagnóstico inferior a um ano. Na análise da 
escala de avaliação funcional, o escore médio 
foi de 28,2±5,5 (comprometimento funcional 
moderado), sendo que o paciente com melhor 
funcionalidade apresentou 37 pontos e o pior, 
18 pontos. O domínio com maior incapacidade 
foi “subir escadas” e melhor funcionalidade foi 
“ortopneia”. A maioria dos pacientes também 
apresentou alguma alteração para “dispneia” 
e para as funções de “andar”, “escrita” e 
“manipulação de alimentos e utensílios”. A 
assistência terapêutica é fundamental para que 
os pacientes tenham melhor qualidade de vida 
possível, pois o declínio do escore da Escala 
aumenta o grau de dependência e incapacidade.
PALAVRAS-CHAVE: Esclerose Amiotrófica 
Lateral, Questionários, Avaliação em Saúde. 
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PATIENT FUNCTIONAL PERFORMANCE EVALUATION WITH AMYOTROPHIC 
LATERAL SCLEROSIS

ABSTRACT: The Amyotrophic Lateral Sclerosis (ALS) is a neurodegerenative disease 
characterized by progressive damage of the upper and lower motor neurons. Muscle 
atrophy leads to total loss of functional independence, preventing the movement 
and everyday activities. The objective of this study was to evaluate the functional 
performance of patients with ALS by Amyotrophic Lateral Sclerosis Functional Rating 
Scale - Revised. We evaluated 21 patients with a mean age of 57.1 ± 13.4 years, 
starting time of symptoms to diagnosis with an average of 18.9 ± 19.7 months and 
delayed diagnosis less than one year. In the analysis of the functional rating scale, 
the average score was 28.2 ± 5.5 (moderate functional impairment), and the patient 
with better functionality presented 37 points and the worst 18 points. The domain with 
greater disability was “climbing stairs” and best feature was “orthopnea”. Most patients 
also showed some change to “breathlessness” and for the functions of “walking”, 
“writing” and handling food and utensils”. Therapeutic assistance is critical for patients 
to have better quality of life possible, because the decline of Scale score increases the 
degree of dependency and disability.
KEYWORDS: Amyotrophic Lateral Sclerosis, Questionnaires, Health evaluation.

INTRODUÇÃO

A Esclerose Lateral Amiotrófica (ELA) é uma doença neurodegerenativa, 
caracterizada pela lesão progressiva dos neurônios motores superiores e inferiores, 
levando a atrofia e fraqueza muscular progressiva (PIZZIMENT et al., 2013; STOPPEL 
et al., 2014).

Desde 1990 o interesse da comunidade científica em pesquisar essa doença 
tem aumentado significativamente. Com os estudos, pôde-se compreender que a 
sobrevida da ELA depende de fatores como a apresentação clínica da doença, a 
progressão, a presença de insuficiência respiratória precoce e o estado nutricional 
dos pacientes (KIERNAN et al., 2011). 

A ELA é a mais frequente das doenças do neurônio motor. Sua apresentação 
clínica é caracterizada por atrofia dos membros e língua, fasciculações, hiperreflexia 
e fraqueza muscular global que leva a tetraplegia. Os sintomas bulbares geralmente 
aparecem em estágios mais avançados da doença, sendo eles a disfonia, disartria, 
disfagia, fraqueza e fasciculações da língua e insuficiência respiratória. Este último é 
a principal causa de óbito desses pacientes. O pior prognóstico é nos casos de ELA 
de início bulbar, podendo ser melhor nos indivíduos que tem o início dos sintomas 
nos membros inferiores e indivíduos mais jovens (COSMO; LUCENA; SENA, 2012).

Com ocorrência mundial, acredita-se que a prevalência da ELA seja de 
3 a 8 casos por 100.000 habitantes, sendo a incidência anual de 2/100.000. No 
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Brasil, a média de incidência é de 1,5/100.000 habitantes. Nos Estados Unidos a 
epidemiologia da ELA é bastante estudada, mostrando que metade dos pacientes 
com essa doença vive cerca de 3 anos ou mais após o diagnóstico, 20% vivem 5 
anos ou mais, e até 10% dos indivíduos tem um tempo de sobrevivência superior a 
10 anos (PEREIRA, 2006).

No Brasil, a média de idade de acometimento inicial da doença é em torno de 
52 anos, diferente dos países europeus, onde a média de acometimento está entre 
59 e 65 anos, e acima de 65 anos em países norte americanos (PALERMO; LIMA; 
ALVARENGA, 2009). 

O El Scorial definiu critérios diagnósticos para ELA, divididos em: ELA 
clinicamente definida, clinicamente provável, clinicamente provável com suporte 
laboratorial, clinicamente possível e clinicamente suspeita. O diagnóstico de ELA 
requer a presença de evidência de degeneração de neurônio motor superior e 
inferior, disseminação progressiva dos sinais e sintomas, ausência de evidência 
eletrofisiológica ou patológica de outras doenças que poderiam explicar a degeneração 
dos neurônios motores, e ausência de evidências em neuroimagem de outra doença 
que explique os achados clínicos e eletrofisiológicos (BROOKS et al., 2000). 

A atrofia muscular leva a total perda de independência funcional desses 
pacientes, o que pode levar a ansiedade e depressão. Com a progressão da ELA, 
os indivíduos ficam impossibilitados de se locomover, bem como realizar atividades 
cotidianas, e também perdem a capacidade de deglutição, recorrendo a gastrostomia. 
Apesar de todas as alterações causadas pela doença, os pacientes permanecem 
lúcidos e com o cognitivo preservado (BORGES, 2003). 

A qualidade da função é um fator determinante para a qualidade de vida desses 
pacientes (ORSINI et al., 2008), pois, de acordo com as características clínicas da 
doença, seus portadores passarão por alterações físicas que afetarão atividades 
simples do cotidiano, o que provoca a perda de capacidade funcional. A incapacidade 
funcional é definida como a dificuldade em realizar gestos e atividades da vida diária, 
ou a impossibilidade de desempenhá-las de forma independente (ROSA et al., 2003). 

Os sintomas e caráter progressivo da doença interferem na execução de 
tarefas diárias, como vestir-se e realizar higiene pessoal, andar e subir escadas, 
dentre outras, levando a dependência física e funcional. O conhecimento das 
dificuldades enfrentadas por esses indivíduos justifica a necessidade da realização 
deste trabalho, pois, com os resultados, poderão ser criadas novas medidas de 
intervenção por profissionais da saúde de forma que esses pacientes tenham uma 
melhor funcionalidade e melhor qualidade de vida. Sendo assim, esta pesquisa teve 
como objetivo avaliar o desempenho funcional de pacientes com Esclerose Lateral 
Amiotrófica atendidos em um Centro de Reabilitação em Goiânia, Goiás. 
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MÉTODO

O estudo foi aprovado pelo Comitê de Ética em Pesquisa da Pontifícia 
Universidade Católica de Goiás (parecer número 652.794) (ANEXO A). Trata-se de 
um estudo transversal, realizado em um centro de referência em reabilitação de 
Goiânia, Goiás. A coleta de dados foi realizada entre julho e novembro de 2014, 
logo após a leitura e assinatura do Termo de Consentimento Livre e Esclarecido 
(APÊNDICE A) pelo próprio paciente ou seu responsável. 

Foram inclusos no estudo indivíduos de ambos os sexos, com diagnóstico 
confirmado de ELA, em atendimento multiprofissional domiciliar ou no ginásio 
ambulatorial do centro de reabilitação; e exclusos os indivíduos em internação 
ou impossibilitados de responder aos instrumentos da coleta. Os pacientes em 
atendimento no ginásio foram abordados pelas pesquisadoras durante o período de 
terapia e convidados a participar quando finalizado, ou em outro horário agendado, 
de forma que não atrapalhasse as sessões. Os pacientes em atendimento domiciliar 
foram convidados por telefone, e marcado um encontro para entrevista em sua 
própria residência. 

Para a coleta dos dados foram utilizados dois instrumentos, uma ficha de perfil 
sociodemográfico (APÊNDICE B), avaliando os itens sexo, idade, estado civil, renda 
familiar, escolaridade, assistência terapêutica, início dos sintomas até o diagnóstico, 
tempo de diagnóstico; e uma escala de avaliação funcional específica para pacientes 
com diagnóstico de ELA (ANEXO B), Amyotrophic Lateral Sclerosis Functional Rating 
Scale - Revised (ALSFRS-R). 

O ALSFRS-R avalia funções bulbares, motoras e pulmonares (ORSINI et al., 
2008). A versão revisada foi validada na língua portuguesa por Guedes et al. (2010). 
Essa é uma escala funcional composta por 12 domínios, com pontuação de 0 a 4, 
sendo que a pontuação total é a somatória de todos os domínios e varia de 0 a 48, 
onde 0 representa incapacidade grave e 48 funcionalidade normal.  Os domínios 
desta escala são fala, salivação, deglutição, escrita, manipulação de alimentos e 
utensílios (indivíduos com gastrostomia e sem gastrostomia), vestuário e higiene, 
virar na cama e ajustar a roupa de cama, andar, subir escadas, dispneia, ortopneia 
e insuficiência respiratória (GUEDES et al., 2010).  

No escore total da ALSFRS-R pode haver valores intermediários aos que indicam 
incapacidade grave e funcionalidade normal, devido à heterogeneidade da gravidade 
dos sintomas apresentados pelos pacientes. Neste estudo a escala foi dividida 
segundo quartis, adotando: 0 a 15 pontos correspondendo a comprometimento 
funcional grave; 16 a 31 pontos, comprometimento funcional moderado; e 32 a 48 
pontos, indicando incapacidade leve. 

As versões revisada e não revisada da ALSFRS podem ser aplicadas por telefone 
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para monitorar a progressão da doença, permitindo que pacientes impossibilitados 
de ir ao ambiente de avaliação possam ser monitorados mesmo a distância, podendo 
ser administrada tanto para o paciente quanto para seu cuidador (MANINNO et al., 
2007). Apesar disso, neste estudo optamos por aplicar a escala com as respostas às 
questões dadas pelos próprios pacientes, sendo que o responsável ou acompanhante 
participou das respostas do questionário de perfil sociodemográfico. Os pacientes 
que apresentaram comprometimento grave ou incapacidade da fala utilizaram meios 
de comunicação alternativa ou receberam auxílio de seus cuidadores. 

A análise estatística foi feita com o Statitiscal Package for Social Sciences 
(SPSS) versão 2.0. As variáveis qualitativas foram apresentadas em frequência 
absoluta e relativa e as quantitativas em médias e desvio padrão. Foi feita correlação 
de Pearson para a idade, tempo de início dos sintomas até o diagnóstico, e tempo 
de diagnóstico com o escore total do questionário. Foi adotado nível de significância 
de 0,05.

RESULTADOS

Foram avaliados 21 pacientes com média de idade de 57,1±13,4 anos (mínimo 
de 27 anos, e máximo de 77 anos), sendo a maioria do sexo feminino (66,7%), sem 
companheiro (52,4%), com ensino fundamental (38,1%) ou médio (38,1%), renda 
familiar de 1 a 3 salários (57,1%), e recebiam alguma assistência terapêutica (Tabela 
1). Dos pacientes avaliados, apenas um não relatou assistência terapêutica até a 
data da avaliação.

Características n %

Sexo

Feminino 14 66,7

Masculino 07 33,3

Estado civil

Com companheiro 10 47,6

Sem companheiro 11 52,4

Renda Familiar

1 a 3 salários 12 57,1

4 a 6 salários 03 14,3

7 ou mais salários 05 23,8

Não informado 01 4,8

Grau de escolaridade

Ensino fundamental 08 38,1

Ensino médio 08 38,1

Ensino superior 05 23,8
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Assistência Terapêutica

Fisioterapia respiratória 20 95,2

Fonoaudiologia 20 95,2

Fisioterapia neurológica 19 90,5

Terapia Ocupacional 19 90,5

Tratamento médico/medicamentoso 18 85,7

Assistência Social 16 76,2

Acompanhamento nutricional 13 61,9

Psicologia 10 47,6

Enfermagem 05 23,8

Outra assistência 03 14,3

Nenhuma assistência até a avaliação 01 4,8

Tabela 1 – Características sociodemográficas e de assistência terapêutica, n=21, Goiânia, 2014.

A maioria dos pacientes avaliados relatou que o tempo de início dos sintomas 
até o diagnóstico foi de 1 a 3 anos, com média de 18,9±19,7 meses, e o tempo de 
diagnóstico até a data da avaliação do presente estudo era de menos de um ano 
(Tabela 2).

Tempo n %

Início dos sintomas até o diagnóstico

Menos de 1 ano 07 33,3

De 1 a 3 anos 13 61,9

Mais de 3 anos 01 4,8

Tempo de diagnóstico

Menos de 1 ano 12 57,1

De 1 a 3 anos 09 42,9

Tabela 2 – Tempo de início dos sintomas até o diagnóstico e tempo de diagnóstico, n=21, 
Goiânia, 2014.

Na análise da escala ALSFRS-R, o escore médio foi de 28,2±5,5, sendo que 
o paciente com melhor desempenho funcional apresentou resultado de 37 pontos 
na escala, e o paciente com pior desempenho funcional apresentou 18 pontos na 
escala. A maioria dos pacientes tinha comprometimento funcional moderado (Tabela 
3). 
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Avaliação funcional n %

Comprometimento funcional grave
-- --

(0 a 15 pontos)

Comprometimento funcional moderado
15 71,4

(16 a 31 pontos)

Comprometimento funcional leve
06 28,6

(32 a 48 pontos)

Tabela 3 – Nível de comprometimento funcional segundo a escala ALSFRS-R, n=21, Goiânia, 
2014.

Analisando os domínios da escala, o de maior incapacidade foi subir escadas, 
já o domínio que apresentou melhor funcionalidade foi ortopneia (Tabela 4). 

ALSFRS-R n %

Fala

0 (dependência total) 02 9,5

1 a 3 13 61,9

4 (funcionalidade normal) 06 28,6

Salivação

0 (dependência total) 03 14,3

1 a 3 11 52,4

4 (funcionalidade normal) 07 33,3

Deglutição

0 (dependência total) 01 4,8

1 a 3 13 61,9

4 (funcionalidade normal) 07 33,3

Escrita

0 (dependência total) 04 19,1

1 a 3 10 47,6

4 (funcionalidade normal) 07 33,3

Manipulação de objetos e utensílios (sem gastrostomia) (n=18)

0 (dependência total) 04 22,2

1 a 3 09 50

4 (funcionalidade normal) 05 27,8

Manipulação de objetos e utensílios (com gastrostomia) (n=03)

0 (dependência total) 01 33,3

1 a 3 01 33,3

4 (funcionalidade normal) 01 33,3

Vestuário e Higiene

0 (dependência total) 04 19
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1 a 3 14 66,7

4 (funcionalidade normal) 03 14,3

Virar na cama e ajustar a roupa de cama

0 (dependência total) 01 4,8

1 a 3 17 80,9

4 (funcionalidade normal) 03 14,3

Andar

0 (dependência total) 01 4,8

1 a 3 17 80,9

4 (funcionalidade normal) 03 14,3

Subir escadas

0 (dependência total) 07 33,3

1 a 3 11 52,4

4 (funcionalidade normal) 03 14,3

Dispneia

0 (dependência total) 03 14,3

1 a 3 12 57,1

4 (funcionalidade normal) 06 28,6

Ortopneia

0 (dependência total) -- --

1 a 3 04 19

4 (funcionalidade normal) 17 81

Insuficiência Respiratória

0 (dependência total) -- --

1 a 3 14 66,7

4 (funcionalidade normal) 07 33,3

Tabela 4 – Distribuição dos domínios da ALSFRS-R, n=21, Goiânia, 2014.

Não houve correlação entre a idade, tempo de início dos sintomas até o 
diagnóstico, e tempo de diagnóstico com o escore total do questionário. 

DISCUSSÃO

A média de idade dos pacientes avaliados foi superior ao que a literatura 
pesquisada aponta como média nacional (52 anos). Beghi et al. (2006) relataram que 
a ELA é incomum antes dos 30, principalmente antes dos 20 anos de idade, sendo 
mais comum em indivíduos entre os 50 e 60 anos, com aumento até os 70 anos. 
Capovilla, Capovilla e Macedo (2004) realizaram um estudo com 119 pacientes com 
diagnóstico de ELA, com média de idade de 53,4 anos, variando entre 21 e 80 anos. 
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Ainda não há comprovação científica de que a doença está relacionada com a idade 
ou o envelhecimento (BEGHI et al., 2006).

Segundo Kollewe et al. (2008), idade de início dos sintomas, local de início, 
função respiratória e tempo do início dos sintomas até o diagnóstico são variáveis 
que podem interferir na sobrevida da ELA. Outro fator importante é a assistência 
terapêutica às quais esses pacientes tem acesso.

No presente estudo, houve demora do diagnóstico em relação ao início dos 
sintomas, fato que pode relacionar-se à procura tardia por atendimento especializado, 
tempo de espera para receber consultas e a dificuldade de diagnóstico pelo El 
Escorial. Também foi identificado que a maioria dos pacientes recebia algum tipo 
de assistência, sendo as mais frequentes a fisioterapia, fonoaudiologia e terapia 
ocupacional. Capovilla, Capovilla e Macedo (2004) mostram em seu estudo um tempo 
médio de um ano e um mês desde o adoecimento até o diagnóstico. Dentre os 119 
pacientes avaliados, 57% recebiam tratamento fisioterapêutico, 29% fonoaudiológico, 
8% psicológico e 7% de terapia ocupacional. A fisioterapia parece trazer conforto 
para este grupo de pacientes por focar-se na função, aspecto fundamental quando 
se trata de uma doença progressiva.

Na avaliação do comprometimento funcional, houve grande heterogeneidade 
na gravidade dos sintomas da ELA. O declínio desse escore aumenta o grau de 
dependência e incapacidades. A manutenção da funcionalidade desses pacientes 
pode estar relacionada às assistências terapêuticas as quais têm acesso, além de 
suportes nutricionais e respiratórios.

O domínio “subir escadas” da escala foi marcado como o de maior incapacidade 
para os pacientes, fato que pode relacionar-se à fraqueza e fadiga muscular, pois 
esta é uma atividade que exige força de membros inferiores, bem como a função de 
andar, que apresentou alguma alteração para a maioria dos pacientes. 

Para os membros superiores, a função de “escrita” e “manipulação de alimentos 
e utensílios” apresentou alguma alteração para a maioria dos pacientes. Já a melhor 
funcionalidade foi representada pelo domínio “ortopneia”, mas alguma alteração 
referente à dispneia foi relatada pela maioria dos pacientes. Tanto o sintoma de 
dispneia quanto de ortopneia podem ainda ter sido minimizados pelo uso intermitente, 
contínuo à noite ou contínuo durante o dia e a noite do BIPAP por vários pacientes. 

No domínio “virar na cama e ajustar a roupa de cama” a maioria dos pacientes 
relatou alguma alteração no desempenho dessa função, que necessita tanto da força 
de membros superiores, quanto tronco e membros inferiores.  

Pizziment et al. (2013) avaliaram 36 pacientes com tempo médio de duração 
da doença de 1 ano e 10 meses e encontraram escore geral médio da Escala 
de 35,1±8,7. A funcionalidade foi avaliada pela versão não revisada do ALSFRS, 
que não avalia itens como ortopneia e insuficiência respiratória. Outro estudo que 
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avaliou 29 pacientes, antes e após 12 meses de intervenção, encontrou na avaliação 
inicial 30,1±11,5 no escore médio pelo ALSFRS-R (LIMA; NUCCI, 2011). Em estudo 
que avaliou grupos com ELA apendicular e bulbar, foram encontrados escores de 
34,3±7,6 e 26,1±1,5, respectivamente (SILVA et al., 2008). Kollewe et al. (2008) 
avaliaram associação de diversos parâmetros com sobrevivência em 479 pacientes 
e identificaram na primeira avaliação um escore médio do ALSFRS-R de 38,3±1,4. 
Observa-se, portanto, variação nos escores entre os estudos, pois a funcionalidade 
depende de fatores diversos que não são comuns aos estudos. Entretanto, todos os 
estudos identificaram algum comprometimento funcional neste grupo de pacientes, 
reforçando a necessidade de estudos sobre a avaliação e conduta para reduzir ou 
prolongar os comprometimentos funcionais.

São exemplos de fatores clínicos que afetam o declínio funcional e tempo de 
sobrevivência: fraqueza dos membros superiores, inferiores, sintomas bulbares e 
idade mais avançada no início da doença (WATANABE et al., 2015).

Neste estudo, não houve pacientes com comprometimento funcional grave, 
porém, a maioria dos pacientes avaliados apresentou comprometimento funcional 
moderado. As limitações apresentadas levam a dificuldades de desempenho de 
atividades simples de vida diária, provocando maior dependência de cuidadores, 
que na maioria das vezes são familiares.

Alguns pacientes ainda apresentaram comprometimento funcional leve o que 
reforça a necessidade das assistências de saúde que têm como objetivo principal 
retardar esse declínio de forma que a funcionalidade seja mantida por um tempo 
mais prolongado, evitando a piora dos sintomas, passando de comprometimento 
leve a moderado, e de moderado a grave.

A ALSFRS-R tem sido apontada como um forte preditor de prognóstico, e é 
cada vez mais utilizada para avaliar a sobrevida de pacientes em ensaios clínicos 
(KIMURA et al., 2006), portanto é importante a realização de estudos que avaliem a 
progressão da doença com acompanhamento longitudinal.  

CONCLUSÃO

Os resultados da pesquisa mostram que o grupo avaliado tem comprometimento 
funcional moderado, no entanto, o número da amostra representa uma limitação 
metodológica desta pesquisa. 

Pode-se observar heterogeneidade na gravidade dos sintomas para cada 
paciente. A função de subir escadas representa a maior dificuldade do grupo avaliado, 
e em contrapartida, a ortopneia representa o domínio de menor queixa. 

A maioria dos pacientes recebia algum tipo de assistência terapêutica, e este é 
um aspecto positivo, pois as assistências são fundamentais para que os pacientes 
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tenham melhor qualidade de vida. As assistências devem levar em consideração 
o grau de incapacidade individual dos pacientes, a progressão das deficiências 
motoras e suas complicações. 
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